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Интерес к проблеме наследственных наруше-

ний соединительной ткани (ННСТ), прежде всего 

не относящихся к моногенным синдромам, не сни-

жается, о чем свидетельствует множество иссле-

дований в этой области в последние годы [1–15]. 

В настоящее время дисплазия соединительной 

ткани (ДСТ) рассматривается как конституцио-

нально обусловленное фоновое состояние, детер-

минирущее развитие различной хронической па-

тологии, всегда носящей полиорганный характер 

вследствие роли самой СТ в структуре и функции 

органов и тканей [1, 2]. Широкая распространен-

ность ДСТ, ее вклад в формирование хронических 

заболеваний и в особенности их течения, полиор-

ганный характер патологии объясняют присталь-

ный интерес к данной проблеме. 

Проблема диагностики и классификации ДСТ 

определяется мультифакториальной природой 

ДСТ, многокомпонентным характером влияния 

наследственных и средовых анте- и постнаталь-

ных факторов, гетерогенным характером клини-

ческих проявлений, сложностями молекулярно-

генетической диагностики, выявления структур-

ных особенностей соединительнотканных структур 

на микроуровне, отсутствием четких клинических 

данных о связи «внешних» проявлений ДСТ с пато-

логией внутренних органов и сроками формирова-

ния заболеваний. У детей проблема диагностики и 

классификации ДСТ усугубляется неоконченным 

формированием органов и систем, стертой кли-

нической симптоматикой [1–6]. Международные 

критерии диагностики разработаны сегодня толь-

ко для «синдрома гипермобильности» (М35.7 по 

МКБ10) [1, 7, 8]. Отсутствие общепринятой клас-

сификации и четких критериев диагностики ДСТ 

определяет необходимость дальнейших клиниче-

ских исследований в этой области.

В настоящее время в отечественных клиниче-
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ментах, клетках. Возраст появления клинических 

признаков ННСТ зависит от временных законо-

мерностей генной экспрессии, пенетрантности 

генов и факторов внешней среды». Возможно, в 

данном случае мы видим иллюстрацию того, что 

при раннем проявлении генетических и врожден-

ных дефектов, в т.ч. обусловленном неблагополу-

чием антенатального периода, отмечаются тяже-

лое течение болезни в перинатальном периоде и 

быстрое формирование патологии в последующем. 

Как указывает Н.П. Шабалов [15], 90% хрони-

ческих заболеваний человека имеют мультифак-

ториальную природу. Генетически обусловлена 

предрасположенность, реализуемая через поли-

морфизм генов и проявляющаяся при воздействии 

неблагоприятных факторов, начиная с антена-

тального периода [14, 15].

Заключение

В группе детей, перенесших тяжелую пери-

натальную патологию, преобладают дети, имею-

щие признаки ДСТ. Степень выраженности ДСТ и 

фенотип соотносятся с тяжестью течения болезни 

в перинатальном периоде и характером патологии 

в последующем.

Наличие ДСТ, связь ее выраженности с тяже-

стью течения болезни в перинатальном перио-

де и с характером формирования патологии в 

катамнезе определяют один из основных меха-

низмов связи тяжести течения болезни в пери-

натальном периоде и состояния здоровья в 

катамнезе. Полисистемность проявлений ДСТ и 

ассоциированное с ней снижение адаптационно-

компенсаторных возможностей проявляются в 

характере и тяжести патологии в течение всей 

жизни, в т.ч. в характере и тяжести органных 

нарушений в перинатальном периоде. 

Таблица 6 

Тяжесть течения болезни в перинатальном 
периоде и количество хронических заболеваний 

в катамнезе (8–11 лет) для всех детей 
со смешанным диспластическим фенотипом

Пациент
Группа 

тяжести 
болезни

Количество 
хронических 
заболеваний

Количество 
систем 

с диагно-
стирован-

ным 
заболе-
ванием

Ребенок К. 1 1 1

Ребенок И. 1 2 2

Ребенок А. 2 2 2

Ребенок И. 2 2 2

Ребенок М. 3 0 1

Ребенок К. 3 7 5

Ребенок С. 4 5 5

Ребенок П. 5 4 3

Ребенок З. 5 5 4

Ребенок С. 5 6 5

Ребенок К. 5 8 5
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