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И. А. МОСКАЛЕНКО

Приведено описание клинического случая иерси-
ниозной инфекции (Yersinia enterocolitica) с развити-
ем констриктивного кальцифицирующего перикарди-
та, постмиокардитического кардиосклероза.
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OCCASIONAL VARIANT 
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The case of yersiniosis (Yersinia enterocolitica) with 
constrictive calcified pericarditis and postmyocarditis car-
diosclerosis has been reported.
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С
овременная медицина ставит перед собой 

цель не только лечить уже развившиеся за-

болевания, но и выявлять на ранних стадиях, 

предупреждать их развитие. Это особенно акту-

ально для травматолога-ортопеда, так как ранняя 

диагностика, лечение и прогнозирование патоло-

гического процесса опорно-двигательного аппа-

рата благоприятно сказываются на качестве жиз-

ни больных, позволяют снизить экономические 

затраты на их дальнейшее лечение и реабилита-

цию, своевременно проводить экспертизу годно-

сти к службе в армии, профориентацию.

Новые данные из смежных областей медицинских 
наук позволяют находить решения по диагностике и 
лечению различных заболеваний, при изучении этио-
логии и патогенеза которых установлены факты при-
частности механизмов генетической детерминации. 
Особое место в ряду таких исследований принадле-
жит выявлению наследственных изменений в системе 
соединительной ткани. Возрастающий интерес к па-
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тологии соединительной ткани объясняется не только 
многообразием и сложностью её функций в организ-
ме, но и многочисленными патологическими процес-
сами, формирующимися с её участием [29, 34]. Эта 
проблема актуальна и для травматологов-ортопедов, 
поскольку абсолютное большинство элементов 
опорно-двигательного аппарата имеют соединитель-
нотканное происхождение.

Соединительная ткань – одна из наиболее важных 
морфофункциональных систем организма, представ-
ляющая собой классический пример единой системы, 
элементы которой находятся во взаимной связи и за-
висимости. Нарушение развития и функционирования 
любого компонента соединительной ткани отражается 
на состоянии других элементов, приводя к изменени-
ям системы в целом. Итогом такого влияния является 
нарушение основных функций соединительной ткани: 
опорной, защитной и барьерной, метаболической и 
трофической, пластической и репаративной [29].

Под дисплазией соединительной ткани следует по-
нимать нарушение развития соединительной ткани 
вследствие генетически измененного фибриллогене-
за и внеклеточного матрикса, приводящее к расстрой-
ству гомеостаза на тканевом, органном и организ-
менном уровнях [12, 38]. Дисплазия соединительной 
ткани не является нозологической единицей, а пред-
ставляет собой генетически обусловленный систем-
ный прогрeдиентный процесс, который служит осно-
вой наследственной патологии.

Соединительнотканные дисплазии могут быть 
следствием генетических аномалий, нарушений эм-
бриогенеза, неблагоприятной экологической обста-
новки, неадекватного питания, стрессов и других 
факторов внешней среды, влияющих на организм в 
процессе развития [37, 40, 47].

В настоящее время известно более 200 видов на-
следственной патологии, вызванных нарушениями 
соединительной ткани. Их объединяют в две группы 
дисплазий – дифференцированные и недифференци-
рованные соединительнотканные дисплазии [19, 34].

Дифференцированные дисплазии соединитель-
ной ткани характеризуются определенным типом на-
следования, четкой клинической картиной, а в ряде 
случаев установленными и достаточно хорошо изу-
ченными генными или биохимическими дефектами. 
В этой группе дисплазий наиболее часто встреча-
ются несовершенный остеогенез, синдромы Элер-
са – Данлоса, Альпорта и Марфана. Эти заболевания 
относятся к наследственным болезням коллагена – 
коллагенопатиям.

Недифференцированные дисплазии соединитель-
ной ткани распространены достаточно широко и диа-
гностируются тогда, когда у пациента набор феноти-
пических признаков не укладывается в клиническую 
картину ни одной из коллагенопатий. Недифферен-
цированная дисплазия соединительной ткани – это не 
единая нозологическая единица, а генетически гете-
рогенная группа, которая служит основой формирова-
ния различных хронических заболеваний [1, 11, 35].

Наследственно обусловленную патологию соеди-
нительной ткани в настоящее время принято разде-
лять на две подгруппы: патологию, связанную с нару-
шениями волокнистых компонентов соединительной 
ткани, и патологию, обусловленную дефектами основ-
ного вещества [14].

Аномалии соединительной ткани вызываются на-
рушениями синтеза коллагена и фибриллогенеза, из-
менениями его биодеградации, ферментопатиями, 
дефектами фибронектина, эластина, гликопротеи-
дов, протеогликанов. Дефицит различных кофакторов 

ферментов (медь, цинк, аскорбиновая кислота, кисло-
род и др.), необходимых для стабилизации коллагено-
вых структур, выражается в нарушении образования 
поперечных связей в молекуле коллагена, уменьша-
ет его термическую стабильность, замедляет спира-
леобразование, изменяет посттрансляционные мо-
дификации [20, 38, 39, 41]. Аномальные тримеры 
коллагена гиперчувствительны не только к повыше-
нию температуры, но и к изменению рН и механиче-
ским нагрузкам [45]. Снижение прочности коллагена 
ускоряет его внеклеточную деградацию, что проявля-
ется прогрeдиентностью соединительнотканных нару-
шений [10, 12, 29].

Разнообразие клинико-морфологических нару-
шений при наследственных коллагенопатиях свиде-
тельствует о системности поражения, обусловленной 
всеобщей распространенностью соединительной тка-
ни, которая составляет строму всех органов [29, 34]. 
Морфо логические изменения тканей и органов не-
специфичны, но их проявления сходны при различных 
наследственных коллагенопатиях. Они обнаруживают-
ся уже в антенатальном и прогрессивно развиваются в 
последующих периодах жизни.

Фенотипические и органные проявления зависят 
от того, какая соединительная ткань поражена боль-
ше – плотная или рыхлая [11]. Именно этим соотно-
шением объясняются нарушения формообразования 
костной и хрящевой тканей, дефекты кожи, сосуди-
стых и клапанных образований сердца, глаз, мочевы-
делительной и нервной систем, желудочно-кишечного 
тракта и других органов [24, 28].

Поражение плотной оформленной соединительной 
ткани у пациентов с различными вариантами наслед-
ственных коллагенопатий манифестирует скелетны-
ми изменениями в виде астенического телосложения, 
долихостеномелии, арахнодактилии, килевидной и во-
ронкообразной деформации грудной клетки, патоло-
гических сколиозов, кифозов и лордозов позвоночни-
ка, синдрома прямой спины, плоскостопием и т. д. [10, 
12, 33]. В зависимости от степени выраженности дис-
плазии изменения могут быть обнаружены как в одном 
органе, так и сочетаться с изменениями в различных 
системах. В этой связи многие ортопедические забо-
левания можно рассматривать как аномалию развития 
соединительной ткани.

У пациентов с наследственными коллагенопатия-
ми определяется задержка созревания эпифизарной 
зоны роста хряща. В неполноценном хряще при дис-
плазии соединительной ткани имеет место недоста-
точная упорядоченность расположения хондроцитов, 
которая, вероятно, препятствует врастанию петель 
капилляров в хрящ и тем самым замедляет процессы 
кальцификации хряща и костеобразования, что клини-
чески выражается удлинением трубчатых костей [19]. 
Неполноценность реберных хрящей, обусловлен-
ных дистрофическим изменением хондроцитов, на-
рушением формирования хондриновых волокон, яв-
ляется причиной деформации грудной клетки. При 
исследовании основного вещества реберных хрящей 
обнаруживается нарушение сульфатирования глико-
заминогликанов, отчетливое возрастание количества 
гликопротеидов, наличие коллагена III и IV типов, ко-
торые в норме в хряще не встречаются, а также увели-
чение содержания и перераспределения в клеточном 
матриксе коллагена V типа [30]. Указанные изменения 
строения определенных типов коллагена, плотности 
упаковки, а также их взаимоотношения с гликозоами-
ногликанами и гликопротеидами могут вызывать обра-
зование нестабильных коллагеновых структур и вли-
ять на биомеханическую прочность реберного хряща, 
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способствуя деформацию грудной клетки [8, 15, 16, 
24]. Исследования хряща при несовершенном остео-
генезе показали повышенное содержание протеогли-
канов и несульфатированных гликозаминогликанов в 
матриксе хряща, что нарушает трофику хондроцитов. 
Гистологически это проявляется уменьшением объ-
ема и изменением формы хондроцитов: уплощени-
ем, слабой пролиферацией, отсутствием характерной 
архитектоники, наличием аномального коллагена [6]. 
Измененные хондроциты синтезируют недостаточное 
количество щелочной фосфатазы, что способствует 
нарушению процесса кальцификации [26].

Для наследственных коллагенопатий характер-
но уменьшение количества мышечной массы. Ги-
стологические, гистохимические и электронно-
микроскопические исследования показывают 
уменьшение размеров мышечных волокон поперечно-
полосатых мышц, что может косвенно свидетельство-
вать об атрофии мышечной ткани у этих пациентов 
[34]. Во многих случаях отмечается снижение мы-
шечного тонуса, что в комплексе с другими фактора-
ми проявляется резким переразгибанием суставов, их 
гиперподвижностью. В этом случае в основе симпто-
мокомплекса мышечной гипотонии лежит изменение 
соединительнотканных элементов и, прежде всего, 
коллагеновых структур, окружающих мышечные пучки, 
переходящие в сухожилия [7].

Одним из ведущих механизмов формирования 
костной массы является генетически детерминиро-
ванное соотношение между напряжением кости и 
остеогенезом. Известно, что механические нагрузки 
на кость вызывают увеличение костной массы. Осо-
бенность костно-мышечных соотношений при дис-
плазиях соединительной ткани проявляется в том, 
что мышечная масса, сила мышц и вес тела сниже-
ны, что является одним из предрасполагающих фак-
торов в формировании остеопений и остеопорозов у 
лиц с наследственной соединительнотканной диспла-
зией [33].

Проблема врожденной долихостеномелии, асим-
метрии длины, Х- и О-образной деформации нижних 
конечностей особенно актуальна. Эти отклонения от 
нормы вызывают не только увеличение показателей в 
спорте, но и сказываются на двигательном стереотипе 
[22], что в конечном итоге приводит к наклону и скру-
ченности таза, опущению плеча, чаще на противопо-
ложной стороне, формированию S-образного искрив-
ления позвоночника с возникновением в различных 
его отделах участков функционального блокирования 
и гипермобильности, а также различных регионарных 
постуральных дисбалансов мышц. Частота выявления 
лиц с истинной асимметрией длины нижних конечно-
стей, равной 10 мм, ассоциированной с другими при-
знаками дисплазии соединительной ткани как среди 
детей и подростков, не занимающихся спортом, так и 
среди юных атлетов, достаточна велика, что предпола-
гает отнесение истинного укорочения одной из нижних 
конечностей к критериям дисплазии соединительной 
ткани [18].

Яркий симптом системной неполноценности сое-
динительной ткани – гипермобильность суставов. По 
обобщенным данным, среди взрослых частота фено-
мена суставной гипермобильности колеблется от 2 
до 10 % [11]. Считается, что величина амплитуды дви-
жений в суставах имеет обратную связь с возрастом. 
Подвижность суставов достигает максимума к 3 го-
дам и встречается примерно у 50 % детей этого воз-
раста, а в дальнейшем по мере созревания соедини-
тельной ткани происходит уменьшение ее частоты. 
Окончательное становление индивидуальных значе-

ний этого параметра происходит после 20 лет, когда 
стабилизируется морфофункциональное состояние 
соединительной ткани и полностью завершается раз-
витие мышц и связочного аппарата [5, 21, 42]. В на-
стоящее время не вызывает сомнения, что повышен-
ная амплитуда движений в суставах имеет различные 
причины. Исследователи выделяют по меньшей мере 
два непосредственных механизма ее развития при со-
единительнотканных дисплазиях, связанных с осо-
бенностью структуры и метаболизмом коллагена в 
суставных связках и капсуле, и с дистрофическими из-
менениями суставного и околосуставного аппарата. В 
зависимости от конкретной причины избыточной ам-
плитуды движений в суставах последняя может быть 
составной частью более сложного симптомокомплек-
са либо иметь самостоятельное значение, выступая в 
качестве ведущего клинического признака.

Гипермобильность суставов при дисплазии соеди-
нительной ткани, обусловленная аномалиями волок-
нистых структур, вызвана изменениями в первичной 
структуре коллагена. При морфологическом исследо-
вании связочного аппарата, представленного плотной 
соединительной тканью, у пациентов с гипермобиль-
ностью суставов обнаружено повышенное содержа-
ние коллагена 3 типа, изменения коллагеновых и эла-
стических фибрилл [43]. Структурные нарушения на 
уровне организации фибрилл изменяют организацию 
матрикса и на других уровнях: волокна, пучки волокон, 
ткани в целом, что ведет к снижению прочности связок 
и суставной капсулы, их устойчивости к деформации, 
потере упругих свойств.

Наличие гиперподвижности в каком-либо сочлене-
нии закономерно приводит к увеличению углов под-
вижности, а следовательно, появлению нефизио-
логичных для данного сустава движений. Возникает 
феномен неконгруэнтности контактирующих поверх-
ностей, который неизбежно влечет неравномерное 
распределение биомеханической нагрузки. При этом 
определенным участкам суставного хряща приходится 
выполнять неадекватную механическую работу, сле-
довательно, возрастает риск их повреждения и деге-
нерации, что проявляется в раннем возникновении де-
формирующего остеоартроза [5, 32, 44].

Выраженная гипермобильность нередко ослож-
няется артрозо-артритами преимущественно наибо-
лее нагружаемых суставов – тазобедренных, коленных 
и голеностопных. Подобные артрозо-артриты могут 
возникать также в лучезапястных и межфаланговых 
суставах кистей [2]. Преждевременному возникнове-
нию дегенеративных изменений в хрящах и связочном 
аппарате суставов способствует патология микро-
циркуляции как системный фактор ухудшения трофи-
ки связочного аппарата, обусловливающая более ди-
намическое развитие патологического процесса, его 
симметричность [17].

Периартикулярные поражения связочного аппара-
та в комплексе с избыточным движением в суставах, 
возникающие в ответ на необычную нагрузку или ми-
нимальную травму, приводят к эпикондилитам, тен-
динитам, разрывам менисков, туннельным синдро-
мам [48].

Возможны хондромаляции надколенника [46, 50], 
протрузии ацетабулярной впадины [49]. Диспласти-
ческие изменения связочных структур при гипермо-
бильности совместно с ортопедическими аномалиями 
приводят к хроническим подвывихам наиболее нагру-
жаемых суставов либо способствуют травматическим 
вывихам, переломам трубчатых костей при менее зна-
чимом физическом усилии [23, 31, 36]. Слабость свя-
зок позвоночника ведет к повреждению позвонков и 
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дисков с формированием хронических вертеброген-
ных синдромов [27].

Молекулярно-генетические дефекты, обусловлен-
ные мутацией генов, ответственных за внутри- и вне-
клеточное созревание коллагена, фибриллогенез, ле-
жат в основе процесса несовершенного остеогенеза 
при соединительнотканной дисплазии [4, 6].

Кальцификация хряща в зоне роста кости сопро-
вождается закономерной гибелью хондроцитов, на 
месте которых из хондрогенного слоя надхрящницы 
появляются остеогенные клетки, дифференцирую-
щиеся в остеобласты и продуцирующие вокруг себя 
матрикс кости, в том числе I тип коллагена [26]. При 
несовершенном остеогенезе синтезируется непол-
ноценный коллаген, имеющий неплотную упаковку с 
элементами разволокнения. Как известно, располо-
жение кристаллического твердого материала гидрок-
сиаппатита и аморфного трикальцийфосфата обна-
руживает закономерную зависимость от поперечной 
исчерченности коллагеновых волокон, т. е. от после-
довательности аминокислотных остатков в полипеп-
тидных цепях коллагена. Обнаруженная неполноцен-
ность структуры коллагена, укладки коллагеновых 
фибрилл, а также слабая степень и неравномерность 
распределения минерализации создают условия для 
нарушения опорной функции кости в виде измене-
ния плотности, прочности, эластичности, упругости, 
что приводит к переломам костей, а также снижению 
способности клеток к пролиферации и активному ме-
таболизму [26].

В последнее время полагают, что пороки развития 
длинных трубчатых костей связаны с тем, что в соот-
ветствующий период антенатального развития хрящ 
не начал гипертрофироваться. Тот же механизм мо-
жет лежать в основе явлений запоздалого остеогене-
за, когда оссификация соответствующих элементов 
скелета проявляется только в постнатальном перио-
де [26].

Особенность метаболизма костной ткани при со-
единительнотканных дисплазиях по данным разных 
авторов проявляется дисбалансом общего и ионизи-
рованного кальция, неорганических фосфатов, повы-
шением уровня паратиреоидного гормона, кальци-
тонина и остеокальцина, превосходством процессов 
резорбции над костеобразованием, что выражается в 
остеопеническом синдроме [3, 9, 13].

Таким образом, данные литературы свидетель-
ствуют о том, что при наследственно обусловленной 
неполноценности соединительной ткани поражения 
опорно-двигательного аппарата достаточно распро-
странены. Лежащие в основе дисплазий соедини-
тельной ткани генетические нарушения, приводящие 
к изменению структуры и функции межклеточного ве-
щества и волокнистых структур, создают основу ор-
ганических и функциональных нарушений опорно-
двигательного аппарата. Малочисленные сведения 
об особенностях проявления и клинических подхо-
дах к патологии опорно-двигательного аппарата при 
синдроме дисплазии соединительной ткани опреде-
ляют целесообразность углубленного изучения этой 
проблемы с целью уточнения механизмов развития и 
разработки тактики лечения пациентов травматолого-
ортопедического профиля с проявлениями соедини-
тельнотканных дисплазий.
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