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Наследственные  нарушения  со-
единительной  ткани  (ННСТ) 
относятся  к  полисиндромным 

заболеваниям с прогредиентным те-
чением  и  развитием  осложнений  в 
разные возрастные периоды. К соци-
ально значимым проявлениям ННСТ, 
обусловливающим  качество  и  про-
гноз  жизни,  относятся,  во-первых, 
изменения сердечно-сосудистой си-
стемы,  нередко  манифестирующие 
тяжелыми осложнениями в молодом 
возрасте.  Во-вторых,  изменения 
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структуры  других  органов  (бронхов 
и легких, пищеварения, почек и мо-
четочников и др.), вызывающих под 
влиянием  неблагоприятных  факто-
ров  нарушения  функции  системы  и 
появление  патологических  состоя-
ний,  также  влияющих  на  трудоспо-
собность,  социальную  активность 
и  качество  жизни.  Известно  более 
250 синдромов ННСТ – моногенных 
и  полигенно-мультифакториальных, 
обусловленных  мутациями  в  генах 
белков экстрацеллюлярного матрик-
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са соединительной ткани [1]. Этио-ло-
гическое  лечение  ННСТ  отсутствует, 
в  реальной  клинической  практике 
возможно  проведение  патогенетиче-
ской,  заместительной  и  симптома-
тической  терапии,  направленной  на 
предупреждение осложнений, сохра-
нение качества и улучшение прогно-
за  жизни.  Известные  методы  неме-
дикаментозного и медикаментозного 
лечения  основываются  на  мнении 
специалистов, поскольку проведение 
контролируемых рандомизированных 
исследований невозможно в связи с 
длительностью  патогенетической  и 
заместительной терапии, не проявля-
ющих быстрого эффекта. 

Общие подходы к лечению ННСТ 
предусматривают  комплекс  меро-
приятий,  включающий определенный 
образ  жизни,  психологическую  под-
держку,  дозированные  физические 
нагрузки,  немедикаментозные,  ме-
дикаментозные  и  хирургические  ме-
тоды [2]. Своевременная диагностика 
ННСТ, реализация комплексного под-
хода к лечению пациентов с раннего 
возраста  –  залог  успешной  профи-
лактики осложнений и предотвраще-
ния прогрессирования заболевания. 

Образ жизни при ННСТ включает 
правильное  чередование  физиче-
ских и эмоциональных нагрузок с ак-
тивным отдыхом, полноценным сном. 

Физическая активность  предпо-
лагает аэробные нагрузки, их вид и 
продолжительность  зависят  от  сте-

пени  подготовленности  пациента  и 
функциональных  нарушений,  обу-
словленных изменениями, в первую 
очередь,  сердечно-сосудистой  си-
стемы и опорно-двигательного аппа-
рата. Предпочтение в выборе спорта 
следует  отдавать  низко-  и  средне-
динамическим  видам:  бильярд,  бо-
улинг,  гольф, настольный теннис; из 
высокодинамических:  бадминтон, 
спортивная  ходьба.  Предваритель-
ный  скрининг для допуска к заня-
тиям профессиональным спортом 
должен включать семейный анамнез 
(преждевременная смерть до 50 лет 
вследствие  сердечно-сосудистого 
заболевания  у  близкого  родствен-
ника; заболевания сердца у близких 
родственников молодого (до 50 лет) 
возраста;  наличие  у  близких  род-
ственников сердечно-сосудистых за-
болеваний,  включающих  кардиоми-
опатию правого желудочка, синдром 
Марфана, синдром удлиненного или 
короткого  интервала  QT,  синдром 
Бругада,  жизнеугрожающие  арит-
мии сердца, катехоламинергическая 
желудочковая  тахикардия,  болезнь 
Лева–Ленегра); жалобы и анамнез, 
указывающие на патологию сердеч-
но-сосудистой системы; данные фи-
зикального осмотра, свидетельству-
ющие о шуме над областью сердца, 
признаках  синдрома  Марфана  или 
коарктации аорты [3].

Положительно влияют на состоя-
ние здоровья при ННСТ следующие 
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непрофессиональные  спортивные 
занятия: езда на велосипеде, лыжах, 
игра  в  теннис,  бадминтон,  регби, 
плавание.  При  ННСТ  не  рекомен-
дуются  занятия  тяжелой  атлетикой, 
борьбой, прыжки с парашютом, дай-
винг,  горные  лыжи,  футбол,  хоккей, 
баскетбол [4].

Лечебная физкультура  показана 
в  случае  снижения  физической  ра-
ботоспособности и включает комби-
нации форм и средств для достиже-
ния основной цели – укрепление и/
или  восстановление  физического 
здоровья,  повышение  тренирован-
ности и трудоспособности человека. 
Методику лечебной физкультуры вы-
бирает врач, обобщивший результа-
ты физикального,  инструментально-
го  и  лабораторного  исследований, 
заключений  консультантов.  Физи-
ческая  нагрузка  во  время  занятий 
лечебной  физкультурой  направлена 
на  улучшение  функций  опорно-дви-
гательного  аппарата,  укрепление 
околосуставных  тканей  (связки, 
мышцы);  активизацию  нейрогумо-
ральных  механизмов  с  включением 
дополнительных  гуморальных  регу-
ляторов метаболизма, тканевых гор-
монов,  гормонов  желёз  внутренней 
секреции  и  других  биологических 
активных  агентов.  В  результате  за-
нятий  лечебной  физкультурой  регу-
лируется равновесие процессов воз-
буждения и торможения; улучшается 
деятельность  двигательного,  вести-

булярного,  слухового,  зрительного 
и  тактильного  анализаторов;  улуч-
шается  функциональное  состояние 
сердечно-сосудистой,  респиратор-
ной,  пищеварительной,  эндокрин-
ной,  мочевыделительной  и  нервной 
системы [2, 5].

Рекомендуются следующие фор-
мы  лечебной  физкультуры:  плава-
ние, ходьба, гимнастика, массаж.

Диетотерапию назначают  с  до-
статочным содержанием белка, угле-
водов,  жиров,  витаминов,  макро-  и 
микроэлементов; вместе с тем кон-
кретные  рекомендации  зависят  от 
степени  вовлечения  в  патологиче-
ский процесс желудочно-кишечного 
тракта  и  ассоциированных  с  ННСТ 
заболеваний,  т.е.  от  клинических 
проявлений  и  результатов  инстру-
ментальных  исследований  органов 
пищеварения.  Калорийность  пищи 
должна  соответствовать  характеру 
и степени энергетических затрат и 
массе  тела.  Рекомендуется  дроб-
ное питание (4 основных и 2 допол-
нительных  приема  пищи)  с  рацио-
нальным ограничением потребления 
насыщенных  жиров,  включением  в 
рацион  продуктов  питания  с  высо-
ким  содержанием  пищевых  воло-
кон,  магния,  калия,  антиоксидантов 
[5]. Т.И. Кадурина и соавт. отметили 
у большинства детей с ННСТ сниже-
ние  уровня  макро-  и  микроэлемен-
тов  (кремния,  селена,  калия,  меди, 
кальция, марганца, железа, магния), 
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принимающих  участие  в  синтезе  и 
созревании коллагена, минерализа-
ции костной ткани [2].

В лечении ННСТ широко исполь-
зуют многие физиотерапевтические 
методы, оказывающие  непосред-
ственное  влияние  на  метаболизм 
соединительной  ткани:  магнито-, 
лазеротерапию, ионофорез с лекар-
ственными препаратами, бальнеоло-
гические др. [5]. 

Психотерапевтические методы 
занимают  значительное  место  в 
комплексном подходе к лечению па-
циентов с ННСТ в связи с наличием 
у  большинства  пациентов  дисфунк-
ции вегетативной нервной системы. 
Важным этапом достижения эффек-
тивности  в  лечении  является  пони-
мание  самим  пациентом  сущности 
возникающих  симптомов,  желание 
сотрудничать с врачом и готовность 
к выполнению всех врачебных реко-
мендаций. Оказание психологиче-
ской поддержки и помощи близких 
людей, родственников способству-
ет  достижению  эффекта  в  лече-
нии.  Психотерапевты  применяют 
немедикаментозные и медикамен-
тозные  методы  лечения,  начиная 
часто  с  рациональной  психотера-
пии,  ориентированной  на  понима-
ние пациентом связи своих жалоб 
с  психогенными  факторами  и  на 
возможность  их  коррекции.  Ме-
дикаментозное  лечение  включает 
препараты  растительного  проис-

хождения  (выбор  которых  в  боль-
шей  степени  эмпирический),  пси-
хотропные,  нейрометаболические, 
вегетотропные,  энерготропные 
средства  и  антиоксиданты;  сред-
ства,  стимулирующие  центральную 
нервную систему [6,7].

Медикаментозная терапия ННСТ 
направлена  на  стимуляцию  колла-
генообразования,  коррекцию  нару-
шений  синтеза  и  катаболизма  гли-
козаминогликанов,  стабилизацию 
минерального  обмена,  улучшение 
биоэнергетического состояния орга-
низма,  купирование  патологических 
симптомов,  лечение  ассоциирован-
ных заболеваний и осложнений [2, 4]. 

Нарушения  развития  соедини-
тельной ткани вследствие генетиче-
ски  измененного  фибриллогенеза 
обусловливают применение средств, 
участвующих  в  образовании  фи-
брилл коллагена. Известно 27 типов 
коллагена,  из  которых  основными 
(мажорными) являются I, II и III типы. 
Молекулы  коллагена  состоят  из 
трех  полипептидных  цепей,  называ-
емых  α-цепями.  Идентифицирова-
но  более  20  α-цепей,  большинство 
которых  имеет  в  своем  составе 
1000  аминокислотных  остатков,  но 
цепи  несколько  отличаются  амино-
кислотной  последовательностью. 
В  структуре  α-цепей  коллагена 
каждая  третья  аминокислота  пред-
ставлена глицином, 1/4 – пролином 
или  4-гидроксипролином,  каждая 
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десятая – аланином. В составе пер-
вичной  структуры  α-цепи  коллагена 
содержится  также  нестандартная 
аминокислота  гидроксилизин,  про-
исходящая из пищевого лизина и от-
сутствующая  в  большинстве  других 
белков  млекопитающих.  Каждая  из 
этих  аминокислот  имеет  большое 
значение  для  формирования  колла-
геновых фибрилл. В случае дефици-
та одной из аминокислот изменяются 
свойства коллагена [8]. 

Биосинтез  коллагена  –  сложный 
многоступенчатый  процесс,  кото-
рый  осуществляется  в  присутствии 
атмосферного  кислорода,  ионов 
железа,  аскорбиновой  кислоты  и 
D-кетоглутарата  (активатора  фер-
ментов).  Нарушение  стадий  про-
цесса  биосинтеза  коллагена,  в 
случае  недостаточного  поступле-
ния  в  организм  вышеперечислен-
ных факторов,  приводит  к  синтезу 
неполноценных  фибрилл,  теряю-
щих свои основные свойства. 

В  качестве  средств, стимулиру-
ющих коллагенообразование  при 
ННСТ,  рекомендуют  аминокислоты 
L-лизин  и  L-пролин,  пиаскледин  300, 
солкосерил [4, 9].

Свободный лизин участвует в об-
разовании  поперечных  сшивок  при 
созревании коллагена, образующих-
ся  при  участии  медьсодержащего 
фермента лизилоксидазы. Пролин – 
основная  аминокислота  коллагена, 
его концентрация в клетке и наличие 

кофакторов  ферментов  во  многом 
определяют  синтез  полноценного 
коллагена на стадии трансляции. Ис-
следования Т.И. Кадуриной по мета-
болической  коррекции  биохимиче-
ских нарушений при ННСТ показали 
взаимо-связь между сниженным со-
держанием  лизина  и/или  пролина  в 
сыворотке  крови  и  длительностью 
и/или  тяжестью  заболевания  [9]. 
Предложенная  автором  комплекс-
ная  схема  лечения,  включающая 
три  этапа  метаболической  кор-
рекции  с  использованием  на  тре-
тьем  этапе  L-лизина,  L-пролина  и 
хондропротекторов,  позволила 
достичь стабилизации состояния у 
большинства  пациентов.  Продол-
жительность  курса  лечения  выби-
рается  индивидуально,  в  среднем 
курс  составляет  2–4  месяца.  По-
сле проведенного лечения и пере-
рыва (2 месяца и более) повторяют 
курс метаболической коррекции.

Пиаскледин 300 – неомыляемые 
соединения авокадо и масла бобов 
сои,  замедляет  развитие  дегенера-
тивных изменений в хрящевой ткани 
суставов,  обладает  анальгезиру-
ющим  и  противовоспалительным 
эффектом.  Препарат  стимулиру-
ет  синтез  коллагена;  увеличивает 
экспрессию  трансформирующего 
фактора  роста  β

1
  в  хондроцитах, 

обладающего  анаболическим  эф-
фектом,  тем  самым  способствует 
регенерации хрящевой ткани; усили-
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вает  синтез  ингибитора  активатора 
плазминогена;  регулирует  синтез 
макромолекул  межклеточного  ве-
щества суставного хряща и является 
стимулятором  синтеза  макромоле-
кул  гиалинового  хряща;  подавляет 
выработку  индуцированных  метал-
лопротеиназ  (коллагеназы,  строме-
лизина) и воспалительных цитокинов 
(интерлейкина 1, простагландина Е

2
) 

[10]. Курс лечения пиаскледином 300 
составляет 6 месяцев [2].

Солкосерил  –  депротеинизиро-
ванный диализат из крови молочных 
телят,  содержит  широкий  спектр 
низкомолекулярных  компонентов 
клеточной массы и сыворотки с мо-
лекулярной  массой  5000  D  (в  том 
числе  гликопротеиды,  нуклеозиды 
и  нуклеотиды,  аминокислоты,  оли-
гопептиды).  Препарат  улучшает 
транспорт  кислорода  и  глюкозы  к 
клеткам,  находящимся  в  условиях 
гипоксии,  повышает  синтез  внутри-
клеточного АТФ и способствует уве-
личению  доли  аэробного  гликолиза 
и  окислительного  фосфорилирова-
ния,  активизирует  репаративные  и 
регенеративные  процессы  в  тканях, 
стимулирует  пролиферацию  фибро-
бластов  и  синтез  коллагена  стенки 
сосудов [10].

Вместе  с  коллагеностимулиру-
ющими  препаратами  назначают  ко-
факторы синтеза коллагена,  вклю-
чающие  витамины  С,  Е,  группы  В, 
макроэлементы  (магний,  кальций, 

фосфор,  калий)  и  микроэлементы 
(медь,  цинк,  селен,  кремний,  бор, 
марганец). 

Витамин С (аскорбиновая кисло-
та)  необходим  для  биосинтеза  кол-
лагена и проколлагена, стимулирует 
пролиферацию фибробластов, инги-
бируя коллагеназы, наряду с витами-
ном  Р,  содержащим  бифлавоноиды, 
способствует  стабилизации  моле-
кулы  коллагена.  Витамин  С  –  анти-
оксидант,  регулирует  окислитель-
но-восстановительные  процессы, 
участвует  в  активации  ферментов, 
репаративных процессах и выработ-
ке  глюкокортикостероидов,  улуч-
шает  усвоение  кальция  и  железа, 
увеличивает  устойчивость  витами-
нов В

1
,
2
, А, Е, пантотеновой и фоли-

евой кислоты в организме человека. 
Препарат регулирует иммунологиче-
ские реакции (активирует синтез ан-
тител,  С

3
-компонента  комплемента, 

интерферона),  способствует  фаго-
цитозу, повышает сопротивляемость 
организма к инфекциям. Витамин С 
тормозит высвобождение и ускоряет 
деградацию гистамина, угнетает об-
разование простагландинов и других 
медиаторов  воспаления  и  аллерги-
ческих реакций, проявляет антиагре-
гантные  свойства,  уменьшает  сосу-
дистую  проницаемость,  повышает 
синтез протромбина [10]. 

При ННСТ витамин С применяют 
(при отсутствия оксалурии и мочека-
менной  болезни)  в  больших  дозах: 
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0,5–1,0–2,0 г в сутки в течение 3–4 
недель [11,12].

Для  пациентов  с  ННСТ  необхо-
дим магний, участвующий во многих 
биохимических  реакциях,  регулиру-
ющих  синтез  и  катаболизм  колла-
гена, энергетический, пластический 
и  электролитный  обмены.  Концен-
трация  магния  в  организме  чело-
века  зависит  от  содержания  иона 
в  пище  и  воде,  при  недостаточном 
его  поступлении  в  организм  чело-
века  развивается  дефицит  магния 
с неспецифическими клиническими 
синдромами,  подобными  распро-
страненным  заболеваниям.  Совре-
менные  представления  об  участии 
магния  в  развитии  ННСТ  свиде-
тельствуют  об  измененных  молеку-
лярных  механизмах  формирования 
соединительной  ткани при  гипомаг-
ниемии.  При  дефиците  ионов  маг-
ния  наблюдают  дестабилизацию 
транспортной  РНК,  дезактивацию 
гиалуронансинтетаз  и  повышение 
активности  гиалуронидаз,  актива-
цию матриксных металлопротеиназ, 
инактивацию  эластаз,  активацию 
трансглутаминазы и лизилоксидазы 
[13].  Среди  пациентов,  госпитали-
зированных  в  стационары  по  пово-
ду различных  заболеваний,  частота 
дефицита  магния  достигает  47,8% 
в виде явных либо скрытых субкли-
нических  синдромов,  указывающих 
на поражение сердечно-сосудистой, 
нервной,  пищеварительной,  репро-

дуктивной, опорно-двигательной си-
стемы [14].

С  целью  профилактики  и  ле-
чения  дефицита  магния  для  улуч-
шения  структуры  соединительной 
ткани  (активация  процесса  синтеза 
коллагена) применяют магнийсодер-
жащие  препараты  в  виде  органиче-
ских  соединений:  лактата,  цитрата, 
пидолата, оротата, аспаргината (Па-
нангин).  Органические  соли  магния 
отличает  высокая  абсорбция  в  же-
лудочно-кишечном  тракте:  цитрат 
и  аспаргинат  –  30–37%,  оротат  и 
лактат – 38–40%, пидолат –43% [15]. 
Комбинированные  препараты,  со-
держащие пидолат и лактат магния, 
а  также  пиридоксин  –  витамин  В

6
 

(Магне-В
6
),  рекомендованы  к  при-

менению  у  детей  и  взрослых.  Ви-
тамин  B

6
  способствует  повышению 

всасывания  магния  в  кишечнике, 
улучшает  его  транспорт  в  клетки  и 
процессы  внутриклеточного  нако-
пления,  потенцирует  фармакологи-
ческие эффекты магния. Витамин B

6
 

имеет  важное  значение  для  нор-
мального метаболизма в организме 
человека:  он  участвует  в  обмене 
аминокислот,  синтезе  нейромедиа-
торов и многих ферментов, облада-
ет нейро-, кардио- и гепатотропным, 
а  также  гемопоэтическим  действи-
ем. Сочетание магния и витамина B

6
 

усиливает физиологические эффек-
ты компонентов и расширяет показа-
ния для их применения [16, 17]. 
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Магне  В
6
  применяют  в  рекомен-

дованных  возрастных  дозах  (для 
взрослых по 2 таблетке или по 1 ам-
пуле 3 раза  в день),  продолжитель-
ность  лечения  составляет  от  2  до 
4  месяцев,  курсы  повторяют  2–3 
раза в год [17].

Цинк, медь, селен и другие микро-
элементы назначают по показаниям 
в случае дефицита микроэлементов, 
подтвержденного  результатами  ла-
бораторного исследования. 

Коррекция метаболизма гликоза-
миногликанов осуществляется  хон-
дроитина сульфатом и глюкозамина 
сульфатом.  Глюкозамина  сульфат 
стимулирует  синтез  физиологиче-
ских протеогликанов и снижает ак-
тивность  катаболических  фермен-
тов,  включая  металлопротеиназы. 
Хондроитина  сульфат  –  группа 
структурно  подобных  полисаха-
ридов,  состоящих  из  сульфати-
рованных  и  несульфатированных 
остатков  глюкуроновой  кислоты, 
являющихся  главным  компонен-
том  экстрацеллюлярного  матрик-
са  многих  тканей,  включая  хрящ, 
кость,  кожу,  связки  и  сухожилия. 
Препараты назначают в дозах, ре-
комендуемых  производителями, 
продолжительность  курса  лече-
ния составляет от 3 до 12 месяцев 
[1,12, 18].

Минеральный обмен  у  пациен-
тов  с  ННСТ  стабилизируют,  при-
меняя  препараты,  нормализующие 

концентрацию  фосфора  и  кальция. 
Препараты витамина D играют важ-
ную роль в поддержании гомеостаза 
кальция  и  костного  ремоделирова-
ния.  Назначают  нативные  витамины 
и активные метаболиты витамина D. 
При  остеопорозе  применяют  препа-
раты алендроновой, ризендроновой, 
ибандроновой кислоты, стронция ре-
нелат [19].

Результаты  исследований  свиде-
тельствуют  о  структурных  наруше-
ниях  сердечно-сосудистой  системы 
при  ННСТ,  сопровождающихся  вто-
ричной  митохондриальной  недоста-
точностью [20, 21]. 

С целью коррекции биоэнергети-
ческого состояния организма приме-
няют  препараты,  содержащие  фос-
форные  соединения  –  фосфаден, 
коэнзим  Q10,  L-карнитин,  лецитин, 
эликсир  янтарной  кислоты,  а  также 
милдронат. 

Фосфаден  входит  в  состав  важ-
нейших  коферментов,  участвующих 
в активации ферментов, регулирую-
щих  окислительно-восстановитель-
ные процессы в клетках и тканях ор-
ганизма; является фрагментом АТФ, 
осуществляющей  эндотермические 
реакции,  обеспечивающие  мышеч-
ную активность и синтез белка. Улуч-
шает макро- и микроциркуляцию, что 
в сочетании с улучшением тканевого 
метаболизма оказывает благоприят-
ное воздействие на трофику тканей 
и процессы регенерации [10].

Опыт клинического использования фармацевтических препаратов



88            МЕЖДУНАРОДНЫЕ ОБЗОРЫ: клиническая практика и здоровье  2  2015

Коэнзим  Q10  (биологически  ак-
тивная добавка) – антиоксидант, по-
ставщик  электронов  в  дыхательной 
цепи, участвует в тканевом дыхании, 
поддерживает транспорт кальция.

Карнитин  стимулирует  метабо-
лические  процессы,  регенерацию, 
участвуя в различных звеньях энер-
гетического  обмена,  оказывает 
анаболическое,  антигипоксическое 
действие.  Карнитин  способствует 
проникновению  через  мембраны 
митохондрий  и  расщеплению  длин-
ноцепочечных жирных кислот  (в  т.ч. 
пальмитиновой)  с  образованием 
ацетил-КоА, необходимого для обе-
спечения активности пируваткарбок-
силазы в процессе глюконеогенеза, 
образования кетоновых тел, синтеза 
холина  и  его  эфиров,  окислитель-
ного  фосфорилирования  и  образо-
вания  АТФ.  Препарат  активизирует 
аэробные  процессы  и  угнетает  ана-
эробный гликолиз [10].

Милдронат®  –  cтруктурный  ана-
лог гамма-бутиробетаина, вещества, 
присутствующего  в  каждой  клетке 
организма человека, снижает транс-
порт длинноцепочечных жирных кис-
лот  (через  мембрану  митохондрий) 
и их карнитинзависимое окисление, 
уменьшая потребление кислорода и 
препятствуя  накоплению  в  клетках 
активных радикалов ацилкарнитина. 
За  счет  двоичного  механизма  дей-
ствия милдронат в условиях ишемии 
и  гипоксии  восстанавливает  равно-

весие процессов доставки кислоро-
да  и  его  потребления,  предупреж-
дает  нарушение  транспорта  АТФ; 
устраняет  накопление  токсических 
продуктов обмена, защищая клетки 
от  повреждения,  одновременно  за-
ставляя  их  активно  использовать  в 
гликолитическом  цикле  энергетиче-
ски  выгодный  пируват.  Милдронат 
способен  стимулировать  активность 
эндотелиальной  NO-синтетазы,  в 
результате вызывая расширение пе-
риферических сосудов и улучшение 
функции эндотелия [22].

Милдронат  является  универсаль-
ным  цитопротектором  с  механиз-
мом  действия,  направленным  на 
оптимизацию  процессов  выработки 
и  потребления  кислорода,  предот-
вращение  повреждения  клеточных 
мембран, возобновление внутрикле-
точного  транспорта  АТФ,  индукцию 
биосинтеза  белков,  ответственных 
за энергообеспечение и сохранение 
ишемизированной  ткани  различных 
органов (сердце, головной мозг, пе-
риферические регионы) [23].

У  пациентов  с  ННСТ  отмечают 
снижение  эффективности  работы 
сердца:  при  дозированной  физи-
ческой  нагрузке  на  фоне  исходно 
высокой  частоты  сердечных  сокра-
щений  (ЧСС)  и  повышения  индекса 
напряжения миокарда определяется 
увеличение энергетических затрат и 
невысокий  объем  выполненной  ра-
боты. При увеличении ЧСС происхо-
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дит  сокращение  времени  сердеч-
ного  цикла,  сопровождающееся 
укорочением  диастолы,  в  течение 
которой происходит кровоток в ко-
ронарных  артериях.  Потребность 
миокарда  в  кислороде  повышает-
ся  с  увеличением  ЧСС,  а  перфу-
зия сердечной мышцы ухудшается 
в  связи  с  укорочением  времени 
диастолического  расслабления  и 
неполноценностью  коронарного 
кровотока. Возникают метаболиче-
ские нарушения, исходом которых 
является  дистрофия  миокарда, 
создавая  субстрат  для  развития 
сердечной  недостаточности,  на-
рушений  ритма  и  проводимости 
сердца.  Коррекция  метаболизма 
милдронатом у пациентов с ННСТ 
позволяет  сохранить  структуру  и 
функцию  внеклеточного  матрикса 
и кардиомиоцитов [24]. 

Милдронат  применяют  в  капсу-
лах: 250 мг 4 раза в сутки или 500 мг 
2 раза в сутки, в течение 5–10 дней, 
затем  дозу снижают до 500 мг в сут-
ки и продолжают лечение в течение 
4 недель. В виде инъекций милдро-
нат назначают по 5,0 мл внутривенно 
в течение 10–14 дней. Курс лечения 
повторяют 2–3 раза в год [10, 25]. 

Симптоматическое лечение  на-
правлено  на  улучшение  качества 
жизни,  замедление  прогрессирова-
ния  и  предупреждение  осложнений 
ННСТ.  Лечебные  мероприятия  про-
водят  в  зависимости  от  доминиру-

ющих  клинических  проявлений  син-
дрома или фенотипа. 

Сердечно-сосудистые  аномалии 
часто  определяют  у  пациентов  с 
ННСТ.  Пролапс  митрального  кла-
пана  как  самостоятельный  синдром 
или  проявление  системного  вовле-
чения  соединительной  ткани  отно-
сится к наиболее распространенным 
аномалиям. Назначение медикамен-
тозного лечения зависит от степени 
пролабирования,  митральной  регур-
гитации;  вегетативной  дисфункции, 
во  многом  определяющих  субъек-
тивные  ощущения  пациентов;  ха-
рактера  нарушений  ритма  и  прово-
димости  сердца;  функционального 
класса сердечной недостаточности.

Препараты  выбора  в  лечении 
пациентов  с  пролапсом  митрально-
го  клапана  –  β-адреноблокаторы 
[26].  Бета-адреноблокаторы  вы-
зывают  конкурентную  блокаду 
β-адренорецепторов  миокарда, 
сосудов  и  других  органов  и  тка-
ней.  В  результате  блокады  β

1
-

адренорецепторов миокарда снижа-
ется сократимость миокарда и ЧСС, 
уменьшается  возбудимость  водите-
ля ритма, замедляется скорость про-
ведения  импульса  по  проводящей 
системе  сердца.  Уменьшение  ЧСС 
под  влиянием  β-адреноблокаторов 
обусловливает  удлинение  диасто-
лы  и  время  коронарной  перфузии. 
Препараты  имеют  антиоксидантные 
свойства,  улучшают  метаболизм 
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миокарда  за  счет  ингибирования 
выброса  свободных  жирных  кис-
лот из жировой ткани, вызванного 
катехоламинами.  Под  действием 
β-адреноблокаторов  улучшается 
функция левого желудочка, умень-
шается  размер  его  полости  и 
увеличивается  фракция  выброса. 
Важный эффект препаратов – по-
давление  прямых  кардио-токси-
ческих  влияний  катехоламинов  на 
миокард [27].

В  случае  потребности  в  допол-
нительной терапии аритмии сердца 
назначают  антиаритмические  пре-
параты  согласно  рекомендациям 
по  лечению  конкретного  наруше-
ния ритма и проводимости. 

Результаты  исследований  вли-
яния  препаратов  магния  при  дли-
тельном  применении  у  лиц  с  ННСТ 
и  пролапсом  митрального  клапана 
показали, что улучшается структура 
соединительной  ткани,  нормализу-
ется  сосудистый  тонус  и  функция 
вегетативной  нервной  системы, 
уменьшается  степень  пролабирова-
ния створок и повышается качество 
жизни пациентов [28]. 

Симптоматическая  терапия  при 
пролапсе  митрального  клапана 
включает  дезагреганты  (при  нару-
шениях  мозгового  кровообраще-
ния),  антибактериальные  препараты 
ситуационно с целью профилактики 
при высоком риске развития инфек-
ционного эндокардита. 

Хирургические  методы  лечения 
показаны при высокой (более III) сте-
пени митральной регургитации, воз-
никающей нередко при миксоматозе 
створок,  дилатации  и  систоличе-
ской дисфункции левого желудоч-
ка со снижением фракции выбро-
са (по Симпсону менее 60%) [29].

Расширение  и  диссекция  тора-
кальной  аорты,  нередко  стано-
вящиеся  причиной  смерти  паци-
ентов  с  ННСТ,  встречаются  при 
синдроме  Марфана,  Луис–Дит-
ца,  бикуспидальном  аортальном 
клапане,  семейной  торакальной 
аневризме аорты, синдроме анев-
ризмы-остеоартроза  и  др.  Всем 
пациентам  с  синдромом  Марфа-
на  и  расширением  аорты  (более 
50%  нормального  диаметра  со-
суда)  рекомендуют  назначение 
β-адреноблокаторов  в  стандарт-
ных  дозах  для  возможного  пред-
упреждения  прогрессирования 
расширения  корня  аорты,  посто-
янного  контроля  АД  (поддержа-
ние АД систолического на уровне 
120, в случае диссекции – 110 мм 
рт.  ст.),  поддержания  ЧСС  менее 
60  уд/мин.  Препарат  второй  ли-
нии  –  ингибитор  АПФ  или  блока-
тор  рецепторов  ангиотензина  II 
лозартан,  третьей линии – блока-
тор кальциевых каналов [30].

Результаты клинических исследо-
ваний применения лозартана в дозе 
100  мг/сут  при  синдроме  Марфана 
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показали  предотвращение  прогрес-
сирования расширения торакальной 
аорты  на  уровне  корня  и  синотубу-
лярного  соединения  в  результате 
подавления  активности  сигнальных 
путей трансформирующего фактора 
роста β [31]. 

На фармацевтическом рынке Бе-
ларуси  представлен  лозартан  (Сен-
тор,  ОАО  «Гедеон  Рихтер»),  который 
помимо  системной  вазодилатации 
и  снижения  общего  перифериче-
ского  сосудистого  сопротивления 
без  увеличения  ЧСС  оказывает  ан-
типролиферативное  действие  на 
миокард  и  сосудистую  стенку,  при 
длительном  приеме  ослабляя  про-
лиферативные  свойства  ангиотен-
зина  II  в  отношении  гладкомышеч-
ных  клеток  сосудов,  мезангиальных 
клеток,  фибробластов.  Следует  от-
метить  антиоксидантные  свойства 
лозартана,  снижающего  продукцию 
супероксидных радикалов, оказыва-
ющих  повреждающее  действие  на 
эндотелиальную выстилку сосудов и 
модулирующее влияние на функцию 
эндотелия  вследствие  увеличения 
синтеза NO и повышение концентра-
ции эндотелиальной NO-синтазы [32]. 
Сентор успешно применяют в лечении 
распространенных  сердечно-сосуди-
стых заболеваний и в случае расшире-
ния аорты при синдроме Марфана.

Хирургические  методы  лечения 
аневризмы  торакальной  аорты  при 
синдроме  Марфана  рекомендуют 

при ширине аорты более 50 мм или 
при  меньшем  диаметре,  но  увели-
чении показателя более 2 мм в год. 
При  размере  аорты  46–50  мм  опе-
ративное вмешательство выполняют 
в  случае  тяжелой  аортальной  или 
митральной  недостаточности,  пла-
нируемой беременности или данных 
семейного  анамнеза  о  расслоении 
аорты.  При  синдроме  Луис–Дитца 
хирургическое  лечение  рекоменду-
ют при ширине корня аорты ≥ 42 мм 
(по результатам эхокардиографиче-
ского исследования) и подтвержден-
ной мутации в генах трансформиру-
ющего фактора роста β

1 
[30].

Таким  образом,  наследственный 
характер  изменений,  многообразие 
синдромов,  особенности  клиниче-
ских  проявлений  ННСТ  –  полисин-
дромность, прогредиентное течение, 
в большинстве случаев непрогнози-
руемое появление осложнений и ас-
социированных заболеваний – объ-
ясняют  отсутствие  сравнительных 
клинических  рандомизированных 
исследований по выбору и доказан-
ной  эффективности  многих  пере-
численных  выше  лекарственных 
препаратов.  Вместе  с  тем,  извест-
ные  теоретические  обоснования  и 
практический  опыт  клиницистов, 
посвятивших  не  один  десяток  лет 
изучению  патологии,  обусловлен-
ной  ННСТ,  влиянию  немедикамен-
тозного  воздействия  и  эффектив-
ности  лекарственных  препаратов, 
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реабилитации и диспансерному на-
блюдению за пациентами, являются 
отправной  точкой  для  выбора  ле-
чения.  Дальнейшие  исследования 
позволят расширить знания по про-
филактике, диагностике и оказанию 
эффективной помощи пациентам с 
ННСТ.
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