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ся генерализованной ГМС.
Генерализованная ГМС встречается как 

особенность конституции и может не сопровож­
даться какими-либо жалобами и дисфункция­
ми со стороны опорно-двигательного аппара­
та. В начале изучения феномена ГМС имелись 
трудности в оценке степени ГМС. Если выра­
женные формы генерализованной ГМС не вы­
зывали проблем в диагностике, то при умерен­
ных формах существовало определённое мес­
то для субъективизма. Для решения этой про­
блемы было предложено несколько методов. 
Наибольшее распространение получил полуко- 
личественный способ оценки степени подвиж­
ности суставов - 9-балльная шкала Бейтона [8]. 
Способ представляет собой балльный счёт воз­
можности обследуемого выполнить 5 движений: 
(4 парных для конечностей и 1 для туловища и 
тазобедренных суставов).

1. Пассивное разгибание мизинца кисти бо­
лее 90°

2. Пассивное прижатие большого пальца 
кисти к внутренней стороне предплечья.

3. Переразгибание в локтевом суставе бо­
лее 10°

4. Переразгибание в коленном суставе бо­
лее 10°

5. Передний наклон туловища с касанием 
ладонями пола.
Метод позволил определить границы нор­

мы для отдельных этнических групп и хорошо 
себя зарекомендовал как в клинических, так и 
эпидемиологических исследованиях.

После проведения ряда работ стало из­
вестно, что у 5-15% европейской популяции 
ГМС определяется как конституциональная 
особенность. Наблюдается 
нормальное распределение 
этого признака, т.е. в любой 
большой группе можно об­
наружить лиц с тугоподвиж­
ными, обычно подвижными и 
избыточно подвижными су­
ставами. При этом переход 
происходит постепенно, без 
резких качественных скач­
ков. Большинство членов по­
пуляции находятся в диапа­
зоне средней степени подвижности суставов, 
который и был принят как границы нормы. В 
частности, при использовании шкалы Бейтона 
эти границы для европейцев соответствуют 0-
4 баллам. Подвижность суставов обратно про­

порциональна возрасту и выше у женщин, чем 
у мужчин. Среди представителей азиатских и 
африканских народов пропорция гипермобиль­
ных лиц заметно выше, чем у европейских [5].

Таким образом, без наличия других при­
знаков дисплазии соединительной ткани и со­
путствующих жалоб ГМС является конститу­
циональным признаком, с различной частотой 
встречающимся среди этнических, половых и 
возрастных групп.

Однако генерализованная ГМС может 
сопровождаться и явным суставным синдро­
мом, который заставляет пациента обращать­
ся за медицинской помощью. Пациенты с ГМС 
не являются редкостью на амбулаторном при­
ёме врача-ревматолога [2]. Клинические про­
явления ГМС многообразны и включают труд­
но интерпретируемые артралгии, поражение 
позвоночника и нередко внесуставные симпто­
мы. В этом случае возникает вопрос - не явля­
ется ли ГМС проявлением какого-либо наслед­
ственного заболевания соединительной ткани? 
Известно несколько различных по тяжести на­
следственных синдромов, при которых ГМС 
обусловлена генетическим дефектом структур­
ного белка. В таблице 1 представлены наслед­
ственные заболевания соединительной ткани, 
в клинические проявления которых входит 
ГМС.

Синдром Марфана описан в 1896 году. 
Характерные фенотипические (высокий, дисп­
ропорциональный рост, выраженные деформа­
ции грудины, выраженный сколиоз, арахнодак- 
тилия) и структурные (расширение или рассла­
ивающая аневризма восходящей аорты, спон­
танный пневмоторакс, протрузии вертлужных

впадин, подвывихи хрусталика) признаки по­
зволяют поставить правильный диагноз при 
полном фенотипическом проявлении синдрома. 
В 1990 году был открыт ген FBN1 [12], ответ­
ственный за синдром Марфана. Ген находится

Таблица 1.
Наследственные заболевания соединительной ткани, 

сопровождающиеся гипермобильностью суставов

1. Синдром Марфана
2. Несовершенный остеогенез
3. Синдром Ларсена
4. Синдром Стиклера
5. Синдром Элерса - Данлоса
6. Синдром доброкачественной гипермобильности суставов
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на 15 хромосоме и представляет собой мута­
цию, определяющую синтез дефектного струк­
турного белка фибриллина, компонента элас- 
тинового комплекса [10]. Для дифференциаль­
ного диагноза схожих состояний (гомоцисти- 
нурия, конституциональная марфаноидность) 
используют Берлинские критерии [6], представ­
ленные в таблице 2. Критерии отражают сис­
темность вовлечения соединительной ткани и 
включают поражение скелета, глаз, сердечно-

*- большие критерии.

сосудистой системы, лёгких, кожи и фасций, 
центральной нервной системы.

Диагноз синдрома Марфана считают до­
стоверным при вовлечении трёх систем; необ­
ходимо наличие по крайней мере двух больших 
критериев из разных систем или одного боль­
шого критерия при положительном семейном 
анамнезе (случай синдрома у родственников 
первой степени родства) [6].

Встречаемость полного синдрома Мар­
фана - 1-4 случая на 100000 рождений. Тип на­
следования - аутосомно-доминантный, около 
30% случаев - новые мутации [3, 6].

Как видно, в данных критериях ни один 
из скелетных признаков, в том числе и ГМС, 
не отнесён к большим критериям в силу недо­
статочной специфичности.

В связи с открытием генетического мар­
кера [10, 12] и обнаружением случаев неполно­

го фенотипического проявления синдрома, ко­
торые встречаются значительно чаще полно­
го (1-2 случая на 10000 населения), группой ав­
торов были предложены новые, пересмотрен­
ные клинические критерии диагноза синдрома 
Марфана [19]. Пересмотренные критерии вклю­
чают те же признаки, что и Берлинские, но по- 
другому оценивают их специфичность. Так, 
для поражения скелета в качестве большого

Таблица 2.
Берлинские диагностические критерии синдрома Марфана (1988) [6].

Скелет
Деформации передней стенки грудной 
клетки, особенно асимметричные pectus 
excavatum или carinatum 
Долихостеномелия (диспропорционально 
удлинённая голова)
Арахнодактилия 
Деформации позвоночника: 
сколиоз
грудной лордоз или уплощение грудного 
кифоза
Высокий рост, особенно в сравнении со 
здоровыми родственниками первой 
степени родства
«Готическое нёбо» с нарушением 
нормального ряда зубов 
Протрузии вертлужных впадин 
Аномальная подвижность суставов 
конечностей:
врождённые сгибательные 
контрактуры локтевых суставов 
гипермобильность

Сердечно-сосудистая система
Дилятация восходящей аорты* 
Расслаивающая аневризма аорты* 
Аортальная регургитация 
Митральная регургитация 
Кальцификация митрального кольца 
Пролапс митрального клапана 
Анавризма брюшной аорты 
Аритмия 
Эндокардит

Лёгкие
Спонтанный пневмоторакс 
Воздушные кисты верхушек лёгких

Кожа и фасции
Стрии
Паховая грыжа
Другие грыжи (пупочная,
диафрагмальная, постоперационная)

Глаза
Вывихи хрусталиков* 
Плоская роговица 
Удлинённое глазное яблоко 
Отслойка сетчатки 
Миопия

Центральная нервная система
Эктазия твёрдой мозговой 
оболочки*
Пояснично-крестцовое менингоцеле 
Расширенная cistema magna 
Ослабленное восприятие речи 
Г иперактивность
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В этом варианте классификации ЭДС 
сохранены типы с наиболее яркими клиничес­
кими признаками и известным биохимическим 
маркером. Удалены редкие, описанные по 1-2

Пересмотренная классификация синд[

семьям, варианты как малозначащие для прак­
тического применения. Как видно, в обоих ва­
риантах классификации присутствует тип 
ЭДС, обозначенный как «гипермобильный»,

Таблица 4.
1 Элерса-Данлоса (Вильфранш,1997). [7]

Типы Большие
диагностические
критерии

Малые диагностические 
критерии

Тип наследования и
биохимический
субстрат

1. Класси­
ческий

ГЭК,
широкие
атрофические
рубцы,
ГМС

Мягкая кожа. 
Моллюскоидные 
псевдоопухоли (локти, 
колени). Мышечная 
гипотония. Осложнения ГМС 
(подвывихи, плоскостопие), 
ЛОК. Постоперационные 
грыжи

АД. Аномальнаая 
электрофоретичес кая 
подвижность про a l 
или про а2 цепей V 
типа коллагена

2. Гипермо­
бильный

Мягкая кожа, ГЭК. 
Г енерализованная 
ГМС

Повторные подвывихи. 
Хроническая суставная боль. 
Положительный семейный 
анамнез.

АД.
Биохимический 
субстрат неизвестен

3. Сосудис­
тый

Тонкая, прозрачная 
кожа. Разрывы 
артерий и 
кишечника. 
Обширные 
кровоизлияния. 
Типичное лицо 
(недостаток 
жировой ткани)

Акрогерия. ГМС 
преимущественно кистей. 
Разрывы сухожилий и мышц. 
Эквино-варусные стопы. 
Ранний варикоз. 
Артериовенозные фистулы. 
Спонтанный пневмоторакс. 
Случаи внезапной смерти в 
семье.

АД.
Структурная 
аномалия коллагена 
III типа.

4. Кифоско-
ЛИОТИ-
ческий

Выраженная ГМС. 
Выраженная 
мышечная 
гипотония. Сколиоз 
с рождения. 
Ранимость склер

Ранимость тканей, включая 
образование атрофических 
рубцов. ЛОК. Разрывы 
артерий. Марфаноидность. 
Микрокорнеа. Остеопения. 
Семейный анамнез.

АР.
Дефицит лизил-
гидроксилазы
(коллаген
модифицирующего
фермента).

5. Артроха-
лазичес-
кий.

Выраженная ГМС с
повторными
подвывихами.
Врождённый
двусторонний вывих
бедра.

ГЭК. Ранимость тканей, 
включая образование 
атрофичных рубцов. ЛОК. 
Мышечная гипотония. 
Кифосколиоз Умеренная 
остеопения.

АД. Аномальная 
электрофоретическая 
подвижность про a l 
или про а2 цепей I 
типа коллагена

6 . Дермато-
спарак-
сический

Выраженная 
ранимость кожи. 
Складчатость кожи

ГЭК. Мягкая текстура кожи. 
ЛОК. Преждевременные 
роды у пациентки. Большие 
грыжи (пупочные, паховые).

АР.
Присутствие про a l и 
про а2 цепей I типа 
коллагена в коже

Сокращения те же, что и в таблице 3.
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отличающийся отсутствием ярких фенотипи­
ческих признаков, известного биохимического 
субстрата и характеризующийся умеренным 
вовлечением кожи, гипермобильностью суста­
вов и малой выраженностью сосудистых по­
ражений. Сохраняется неясность отношения 
этого типа ЭДС к синдрому доброкачествен­
ной ГМС.

Диагноз синдрома доброкачественной
ГМС существует как альтернатива основным 
типам ЭДС и отражает именно доброкаче­
ственность поражения суставов. Эта характе­
ристика синдрома делает границу между ним 
и конституциональной ГМС довольно размы­
той. Дело в том, что артралгии как основная 
характеристика синдрома могут дебютировать 
в любом возрасте. Этот факт привёл к необхо­
димости поиска дополнительных, внесустав- 
ных признаков синдрома. Критерии диагноза 
доброкачественной ГМС, учитывающие вне- 
суставные проявления, впервые были предло­
жены M.B.Mishra et al. в 1996 [13] и пересмот­
рены в 1998, когда получили название Брайто- 
новских по месту проведения конференции. 
Они представлены в таблице 5.

Синдром доброкачественной гипермо­
бильности суставов диагностируется при на­
личии 2 больших критериев или 1 большого и 2 
малых критериев или 4 малых. 2 малых крите­
риев достаточно, если имеет место поражение 
родственника первой степени родства. Синдром 
доброкачественной ГМС исключается при на­
личии признаков синдрома Марфана или синд­

рома Элерса-Данлоса (кроме гпермобильного 
типа, бывшего III по Берлинской классифика­
ции). Критерии большой 1 и малый 1 взаимо­
исключаются, также как большой 2 и малый 2.

Как видно из пояснения, авторы не видят 
принципиальных различий между гипермобиль­
ным типом ЭДС и синдромом доброкачествен­
ной ГМС, допуская, что речь может идти об 
одном и том же состоянии. Вопрос о взаимоот­
ношениях ЭДС и доброкачественной ГМС про­
должает обсуждаться. Так, в программе Меж­
дународного съезда ревматологов в 2001 году 
в Эдмонтоне, Канада, предусмотрено проведе­
ние дискуссии по вопросу классификации ЭДС. 
Один из основных вопросов программы - по­
ложение синдрома доброкачественной ГМС 
среди других типов ЭДС.

Учитывая современные тенденции в изу­
чении наследственных патологий, решающим 
фактором будет установление специфическо­
го биохимического или морфологического мар­
кера для каждого состояния, сопровождающе­
гося ГМС.

Таким образом, ГМС может быть как ва­
риантом нормы, так и проявлением различных

по генезу и тяжести наследственных синдромов. 
Как правило, лица с ГМС не акцентируют вни­
мания на избыточную подвижность своих сус­
тавов, так как это состояние сопровождает их 
всю жизнь. Причиной обращения к врачу явля­
ются клинические проявления ГМС, такие как 
артралгии (редко выпот в суставе, связанный 
с нагрузкой), люмбо- и торакалгии, симптома­

Таблица 5.
Брайтонские критерии (1998) доброкачественного синдрома гипермобильности

суставов (воспроизводится по [11]).

Большие критерии:
• 1. Счёт по шкале Бейтона 4 из 9 или более (на момент осмотра или в прошлом)
• 2. Артралгия более 3 месяцев в 4 или большем количестве суставов 
Малые критерии:
• Счёт по шкале Бейтона 1-3 из 9 (0-2 для людей старше 50 лет)
• Артралгия менее 3 месяцев в 1-3 суставах или люмбальгия (менее 3 месяцев), 

спондилёз, спондилолиз, спондилолистез
• Вывих/подвывих более чем в одном суставе или повторные вывихи в одном суставе
• Периартикулярные поражения более 2 локализаций (эпикондилит, теносиновит, бурсит)
• Марфаноидность (высокий рост, худощавость, соотношение размах рук/рост > 1,03, 

соотношение верхний/нижний сегмент < 0,83, арахнодактилия)
• Аномальная кожа: тонкость, гиперрастяжимость, стрии, атрофичные рубцы
• Глазные признаки: нависающие веки или миопия или антимонголоидная складка
• Варикозные вены или грыжи или опущение матки/прямой кишки.
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тическое плоскостопие, повторные подвывихи 
и т.п. На практике чаще всего приходится иметь 
дело с синдромом доброкачественной ГМС, или 
по отечественной классификации - просто син­
дромом ГМС. Тем не менее, каждый пациент с 
ГМС является своеобразным испытанием кру­
гозора врача, от которого требуются знания и 
умение находить не бросающиеся в глаза до­
полнительные признаки того или иного наслед­

ственного синдрома. Необходимо отметить, что 
наличие ГМС отнюдь не исключает развития 
у пациента воспалительных заболеваний сус­
тавов -ревматоидного артрита или серонега­
тивных спондилоартритов. Правильная диаг­
ностика не только приносит профессиональное 
удовлетворение и влияет на судьбу больного, 
но и позволяет расширить научные исследова­
ния по этой актуальной проблеме.

От редакции: Генерализованная гипермобильность суставов является частью гипермобильного синдрома, отне­
сенного к XIII классу М КБ-Х (Болезни костно-мышечной системы и соединительной ткани), рубрика “Системные пора­
жения соединительной ткани”, шифр М35.7.
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Summary.
The review characterizes hereditary diseases o f connective tissue accompanied by articular 

hypermobility. Criteria o f the diagnosis o f basic diseases o f this group are presented. Connection be­
tween constitutional articular hypermobility and not fu ll variants o f hereditary syndromes is discussed.

Key words: articular hvpermobilitv. 9-points Beiton’s scale. Larsen's svnclrome. Stickler's syn­
drome. Ellers-Danlos syndrome.
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