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Представлены данные изучения клинического течения бронхиальной астмы (Ба) у детей с дисплазией соедини-
тельной ткани (ДсТ), что связано с широкой распространенностью Ба, высокой частотой инвалидизации и 
снижением качества жизни больных. 
Было обследовано 96 детей в возрасте от 3 до 17 лет, которые были. распределены на 2 группы в зависимо-
сти от наличия ДсТ. Основную группу составили 60 больных с Ба, протекавшей на фоне ДсТ; в референтную 
группу вошло 36 пациентов с Ба без ДсТ. все больные были комплексно обследованы с использованием анамне-
стических, клинико-лабораторных и функциональных методов. Оценку качества жизни больных проводили с 
помощью опросника PedsQl™ 4.0.
Установлено, что Ба на фоне ДсТ отличается более ранним дебютом, низкой толерантностью к эмоцио-
нальным и физическим нагрузкам, длительным сохранением симптомов затрудненного свистящего дыхания, 
высокой частотой ночных проявлений, необходимостью пролонгированного применения системных глюкокор-
тикостероидов при тяжелых обострениях. У детей с Ба на фоне ДсТ отмечается более выраженное сниже-
ние качества жизни в основном за счет психосоциальной составляющей.Полученные данные свидетельствуют 
о негативном влиянии ДсТ на течение Ба у детей, ухудшающем качество их жизни.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  бронхиальная астма; дисплазия соединительной ткани; дети. 
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There are presented  data of the study of the clinical course of bronchial asthma (bA) in children with connective tissue 
dysplasia (cTd), which is related to the wide occurrence of bA, high disability rate  and reduced quality of life of patients. 
There were examined 96 children at the age from 3 to 17 years, which were selected  into two groups in dependence  
on the presence of cTd. The main group was consisted of 60 patients with bA associated with cTd; in the reference 
group there were included 36 patients with bA without cTd. All patients were examined with a comprehensive medical 
history, clinical, laboratory and functional methods. The assessment of the quality of life of patients was performed with 
the use of the PedsQl ™ 4.0 questionnaire. bA associated with cTв was established to be differed by the more early 
onset, low tolerance for emotional and physical stress, prolonged retention of such symptoms as stentorious breathing, a 
high rate of nocturnal manifestations, necessity of prolonged use of systemic corticosteroids in severe exacerbations. in 
children with bA on the background of the cTd there is noted a marked decrease in the quality of life mainly due to the 
psychosocial component. The findings obtained indicate to the negative impact of cTd on the course of bA in children, 
that impairs their quality of life.
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Б ронхиальная астма (БА) у детей, несомненно, 
важная проблема клинической педиатрии, что 
связано с ее широкой распространенностью, 

высокой частотой инвалидизации, снижением ка-
чества жизни и ограничением профессионального 
выбора пациентов [1-6].В последние годы возрос 
интерес исследователей к проблеме гетерогенности-
БА, проявляющейся не только клиническими разли-
чиями, но и вариабельностью течения БА у каждого 
больного, что создает трудности диагностики и лече-
ния данной патологии [7,8]. При этом особого вни-
мания заслуживает дисплазия соединительной тка-
ни (ДСТ), выявляемая у больных БА. Присутствие 

соединительной ткани во всех системах организма 
пределяет полиорганный характер нарушений при 
ДСТ, предрасполагая к формированию хронических 
заболеваний с прогредиентным течением [9-14]. Не-
смотря на интерес авторов к проблемам БА, проте-
кающей на фоне ДСТ [15-18], все еще недостаточно 
изучены особенности ее течения и лечения, а также 
изменения качества жизни у таких больных, что и 
определило цель нашей работы.

М а т е р и а л ы  и  м е т о д ы

Было обследовано 96 детей в возрасте от 3 до 17 
лет. Проведение исследования было одобрено ло-
кальным этическим комитетом. Родители всех паци-
ентов давали информированное согласие на проведе-
ние всех исследований.

Больные были распределены на две группы: в 1-ю 
группу (основную) вошло 60 детей с БА, протекаю-
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щей на фоне ДСТ; 2-ю (референтную) группу соста-
вили 36 пациентов с БА без ДСТ. Легкая БА была диа-
гностирована у 22 (36,7%) детей с ДСТ и у 15 (41,7%) 
пациентов референтной группы. Среднетяжелая БА 
отмечалась у 27 (45,0%) детей I группы. В контроль-
ной группе 15 (41,7%) больных находились на лече-
нии по поводу БА средней степени тяжести. Тяжелая 
БА наблюдалась у 11 (18,3%) пациентов с ДСТ и у 
6 (16,7%) детей контрольной группы. Статистически 
значимых различий по тяжести заболевания в иссле-
дуемых группах отмечено не было (p>0,05).

В ходе работы проводилось комплексное об-
следование больных с использованием клинико-
анамнестического (сбор жалоб, анамнеза, физикаль-
ное исследование с оценкой фенотипических призна-
ков ДСТ), клинико-генеалогического (составление 
родословных), лабораторных и функциональных 
методов. Лабораторная диагностика включала обще-
клинический анализ крови, определение общего им-
муноглобулина Е(IgЕ) и c-концевого телопептида, 
образующегося при деградации коллагена I типа в 
сыворотке крови. Исследование вентиляционной 
функции легких проводили с помощью спироанали-
затора «Этон-01» («Этон», Россия), при этом особое 
внимание уделялось таким показателям, как жизнен-
ная емкость легких (ЖЕЛ), объем форсированного 
выдоха за первую секунду (ОФВ1), мгновенная объ-
емная скорость (МОС) 25–75; детям младше 6 лет 
проводилась бронхофонография с использованием 
комплекса «Паттерн–01» («МЭИ», Россия). С целью 
выявления клинико-инструментальных признаков 
ДСТ пациентам по показаниям выполнялось ультра-
звуковое исследование органов брюшной полости, 
почек, сердца, эзофагогастродуоденоскопия, а также 
осмотр узкими специалистами (невролог, оторинола-
ринголог, медицинский генетик, ортопед). 

Пациентам исследуемых групп индивидуально 
назначались препараты базисной терапии с учетом 
тяжести заболевания, частоты и тяжести обостре-
ний в соответствии с рекомендациями Национальной 
программы «Бронхиальная астма у детей. Стратегия 
лечения и профилактика» (2012) [1].

ДСТ диагностировали при наличии 6-8 и более 
клинико-инструментальных признаков соединитель-
нотканных нарушений, заинтересованности не менее 
2-3 органов и систем и обнаружении биохимических 
маркеров нарушения обмена соединительной ткани 
[10]. Определение степени тяжести ДСТ осуществля-
лось по таблицам балльной оценки 50 фенотипиче-
ских и 51 клинико-инструментального признака ДСТ 
[10]. При этом степень тяжести ДСТ расценивалась 
как легкая при сумме баллов, не превышающей 20; 
умеренная – при 21–40 баллах; выраженная – от 41 
балла и более. Определение содержания c-концевого 
телопептида в сыворотке крови проводилось имму-
ноферментным методом и являлось биохимическим 
показателем нарушения метаболизма соединительной 
ткани [19]. 

Оценка качества жизни пациентов прово-
дилась с помощью общего опросника Pediatric-
QualityoflifeInventory – PedsQl™ 4.0 на русском 
языке для родителей и детей в возрасте от 2 до 4 лет, 

для родителей и детей в возрасте от 5 до 7 лет, от 8 до 
12 лет и от 13 до 18 лет. 

Статистический анализ полученных данных про-
водился с использованием пакета прикладных про-
грамм Statistica.10 (StatSoft Inc.) и применением 
параметрических и непараметрических критериев.
Уровнем статистической значимости считали значе-
ние p<0,05.

Р е з у л ь т а т ы  и  о б с у ж д е н и е

В ходе исследования нами был выявлен ряд кли-
нических особенностей БА у детей с ДСТ. Так, дебют 
БА у больных основной группы приходился на более 
ранний возраст (4,0 (3,0; 5,0) года), чем у детей из 
группы контроля (5,5 (4,0; 8,0) года), р<0,01. 

Факторами, провоцирующими обострение БА у 
детей с ДСТ чаще, чем у детей референтной группы, 
выступали эмоциональный стресс и физическая на-
грузка.  

Продолжительность симптомов затрудненного сви-
стящего дыхания в период обострения заболевания у 
детей основной группы была достоверно больше (16,0 
(10,0; 21,0) дня), чем у больных контрольной группы 
(12,0 (9,0; 18,0) дня), р<0,05. Длительность кашля у де-
тей с ДСТ (23,0 (19,0; 30,0) дня) существенно не отли-
чалась от таковой в группе детей без ДСТ (22,0 (18,0; 
28,0) дня), p>0,05. Ночные симптомы БА в 2 раза ча-
ще наблюдались у больных 1-й группы (у 47 (78,3%) 
пациентов), р<0,01. Среди детей контрольной группы 
проявления заболевания в ночные часы отмечались 
лишь у 14 (38,9%) больных. Продолжительность сим-
птома одышки при физической нагрузке у пациентов 
с ДСТ составила в среднем 13,0 (10,0; 18,5) дня, в кон-
трольной группе – 12,0 (9,0; 18,0) дня, без статистиче-
ски значимой разницы, р>0,05.

Анализ структуры сопутствующей аллергической 
патологии у детей исследуемых групп показал, что 
БА у пациентов с ДСТ чаще была сопряжена с таки-
ми заболеваниями, как аллергический ринит (61,7%, 
в 5 – в 3,2 раза чаще), аллергический конъюнктивит 
(38,3%, – в 3,5 раза чаще) и поллиноз (25,0%, – в 3 
раза чаще).

Установлено также, что для пациентов c ДСТ 
характерны более высокие показатели IgE, чем для 
больных референтной группы: у больных основной 
группы отмечено превышение его значений в 3,1 
раза, в то время как во 2-й группе – в 1,8 раза. При-
чиной гипериммуноглобулинемии при ДСТ считают 
нарушение распознавания антигена, в частности сое-
динительнотканных структур, что приводит к хрони-
ческой стимуляции системы, ответственной за про-
дукцию IgЕ [15].

Анализ структуры сопутствующих форм патоло-
гии у пациентов обеих групп показал, у детей с ДСТ 
в 2,2 раза чаще (у 66,7% пациентов), чем у больных 
референтной группы, диагностировалась патология 
желудочно-кишечного тракта (хронический гастро-
дуоденит – у 28,3%, гастроэзофагеальная рефлюкс-
ная болезнь – у 28,3%, эзофагит – у 15%, дискинезия 
желчевыводящих путей – у 26,7%). У пациентов 1-й 
группы в 6 раз чаще регистрировались заболевания 
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опорно-двигательной системы (сколиоз – у 31,7%, 
плоскостопие – у 31,7%, шейный остеохондроз – у 
10%). Синдром вегетативной дисфункции выявлялся 
у больных БА с ДСТ в 4,3 раза чаще (у 60% детей), 
чем у детей контрольной группы. При этом нами об-
наружена умеренная прямая корреляция между на-
личием заболеваний пищеварительной системы и 
присутствием синдрома вегетативной дисфункции у 
детей с ДСТ (r=0,32, p<0,05), что может быть связано 
с изменениями кислотообразования и протеолитиче-
ской активности желудочного сока под влиянием ве-
гетативной нервной системы [20]. 

Среди внешних фенотипических проявлений ДСТ 
у пациентов основной группы чаще, чем у детей из 
контрольной группы отмечались: долихостеномелия, 
гипермобильность суставов, астенический тип кон-
ституции, тонкая и гиперэластичная кожа, узкий ли-
цевой скелет, арахнодактилия и голубые склеры (см. 
таблицу).

Легкая степень ДСТ была установлена у 6 (10%) 
детей, умеренная – у 47 (78,3%) пациентов, выражен-
ная ДСТ – у 7 (11,7%) больных основной группы. 

В 1-й группе была установлена умеренная прямая 
корреляция между степенью тяжести БА и степенью 
выраженности ДСТ (r=0,46, p<0,05). Следовательно, 
выраженная ДСТ способствует более тяжелому тече-
нию БА у детей. 

Анализ динамики содержания С-концевого тело-
пептида коллагена I типа в сыворотке крови обследо-
ванных нами больных показал, что у пациентов с БА 
на фоне ДСТ его концентрации были существенно 
увеличены(3,0 (2,7; 3,6) нг/мл) по сравнению с уров-
нем у детей референтной группы (1,6 (1,5; 1,7) нг/мл), 
p<0,05. Кроме того, наблюдалась прямая корреляция 
между уровнем С-концевого телопептида коллагена  
I типа в сыворотке крови и степенью тяжести ДСТ у 
пациентов основной группы, (r=0,25, p<0,05). Эти из-
менения могут быть связаны с нарушениями активно-
сти матриксных металлопротеиназ при БА [4,7].

У пациентов с ДСТ в 2,8 раза чаще (у 62,3% де-
тей), чем у пациентов контрольной группы (у 21,9% 
больных), регистрировался проксимальный тип об-
струкции дыхательных путей, чему соответствовало 
снижение МОС 25, р<0,01. Данный факт можно объ-
яснить наличием дискинезии трахеобронхиального 
дерева и имеющимися внелегочными причинами в 
виде деформаций грудной клетки и сколиоза у паци-
ентов с ДСТ [17].

При бронхофонографии было установлено, что 
у детей с ДСТ в возрасте до 6 лет отмечалось уве-
личение акустической работы дыхания в частотном 
диапазоне от 5,0 до 12,6 кГц, что указывало на на-
рушения проходимости нижних дыхательных путей.  
В референтной группе лишь у 1 пациента наблюда-
лось повышение акустической работы в диапазонах 
0,2–1,2 кГц и 5,0–12,6 кГц. Статистически значимой 
разницы по данным показателям между сравнивае-
мыми группами больных не отмечено (p>0,05). 

Контролируемая БА наблюдалась у 53 (88,3%) 
пациентов основной группы и у 32 (88,9%) детей 
2-й группы. При этом контроль над заболеванием 
был достигнут путем назначения базисной терапии 
комбинированными препаратами, содержащими ин-
галяционный глюкокортикостероид и β2–агонист 
длительного действия (сальметерол+флутиказон; 
будесонид+формотерол) у 48 (90,6%) больных 1-й 
группы и у 13 (40,6%) детей референтной группы.  
В условиях стационара пациенты исследуемых групп 
с тяжелым обострением БА нуждались во введении 
системных глюкокортикостероидов (преднизолон,  
метилпреднизолон), продолжительность применения 
которых у детей с ДСТ была большей (7,0 (4,0; 10,0) 
дня), чем у больных контрольной группы (4,0 (3,0; 
6,0) дня), р<0,05. 

Т а б л и ц а  1
Частота фенотипических признаков ДСТ  

у пациентов исследуемых групп

Фенотипический 
признак ДСТ

1-я группа 
(n=60)

2-я группа 
(n=36)

% абс. % абс.

Долихостеномелия 65,0* 39 11,1 4

Гипермобильность 
суставов

65,0* 39 13,9 5

Астенический тип 
конституции

53,3* 32 25,0 9

Нарушение осанки 38,3 23 22,2 8

Тонкая кожа 30,0* 18 5,6 2

Узкий лицевой 
скелет

28,3* 17 - -

Арахнодактилия 21,7* 13 - -

Гиперэластичность 
кожи

16,7* 10 - -

Голубые склеры 15,0* 9 2,8 1

Нарушение прикуса 13,3 8 8,3 3

Аномалии челюсти 11,7 7 - -

Воронкообразная 
деформация груд-
ной клетки

10,0 6 - -

Готическое небо 10,0 6 2,8 1

Кожные геморраги-
ческие проявления

10,0 6 2,8 1

Аномалии прорезы-
вания зубов

8,3 5 - -

Аномалии ушных 
раковин

6,7 4 2,8 1

Аномалии эмали 
зубов

6,7 4 - -

Келоидные рубцы 6,7 4 2,8 1

Килевидная де-
формация грудной 
клетки

3,3 2 - -

Симптом «папирос-
ной бумаги»

3,3 2 - -

П р и м е ч а н и е . * — p < 0,05 при сравнении с пациентами 
2-й группы
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МАРКЕРЫ ФИБРОЗИРОВАНИя ПРИ хРОНИЧЕСКОЙ БРОНхОЛЕгОЧНОЙ 
ПАТОЛОгИИ У ДЕТЕЙ
Научный центр здоровья детей, 119991, Москва, Ломоносовский просп., 2, стр.1

Представлены данные исследований динамики содержания интерлейкинов, эндотелина-1, оксида азота 
и трансформирующего фактора роста в крови детей с различными формами бронхолегочной патологии 
и разной выраженностью легочного фиброза. Комплексно обследовано 140 детей. Из них  125 больных в 
возрасте от 1 года до 17 лет (средний возраст 8,7±1,5 года) с наследственными и врожденными формами 
хронической бронхолегочной патологии с длительностью течения заболевания от 1 года до 12 лет (в сред-
нем 6,8±1,2 года). Референтную группу составили 15 условно здоровых детей того же возраста. Установ-
лено, что содержание интерлейкинов 4 и 6, а также эндотелина-1 в сыворотке крови было существенно 
увеличено у обследованных больных, а концентрации оксида азота значительно снижены по сравнению с 
референтной группой. Отмечено значительное увеличение уровней трансформирующего фактора роста 
(ТФРβ1) в крови у детей с врожденными пороками развития легких и бронхов при умеренном фиброзиро-
вании (более чем в 11 раз).  выявленные изменения содержания указанных цитокинов в крови больных с 
ХвЗЛ свидетельствуют об активации процессов фиброгенеза в легочной паренхиме, что может иметь 
диагностическое значение.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :  врожденные пороки развития легких и бронхов; дети; цитокины; трансформирующий 
фактор роста β1; фиброгенез.
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