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мертворождение, выкидыши и т. д.). В целом отягощен-
ный перинатальный анамнез отмечен у 156 исследуемых 
больных (91,7%), из них у 50 (32%) – дети первых двух 
возрастных групп с отягощенным перинатальным анам-
незом, АП была выявлена впервые. Внутриутробное ин-
фицирование установлено в результате обследования в 
родильных стационарах у 27 детей (17,3%). Гиподиагнос-
тику внутриутробных инфекций можно объяснить отсутс-
твием необходимого объема обследования в городах и 
районах области.

Исследование с использованием иммунофер-
ментного анализа с определением титра антител к 
C. Pneumoniae было проведено у 126 больных (73,7%) с 
ИП. У 81 пациента (64,3%) был выявлен диагностичес-
ки значимый титр антител (IgM и IgG) к C. Pneumoniae 
(дети первых трех возрастных групп); а у 45 пациен-
тов (35,7%) – к микоплазменной инфекции (дети 4–6-й 
групп), но следует отметить, что у 40% детей этой груп-
пы отмечены персистенция и C. Pneumoniae.

Признаки легочной гипертензии были выявлены у 
всех детей с сердечно-сосудистой патологией (ВПС, 
ПгСД ССС, вторичными КМП), а также у 80% пациен-
тов с БА и АП; у 68% детей – с ДСТ и АП и у 66,7% – с 
ДБСТ, ДСТ и ИП. Бронхообструктивный синдром имел 
место при АП, протекающей на фоне БА, у всех детей.

У детей первых трех лет жизни (20% пациентов с БА и 
АП, 32% – с ДСТ и АП и у 33,3% с суставной формой ЮРА) 
формирования легочной гипертензии не отмечено.

Пневмофиброз был диагностирован при физикаль-
ном и рентгенологическом обследовании у 81 пациента 
(74,3%) с рецидивирующим течением АП. Из них 35 – с 
ДСТ (43,2%); 32 пациента – с БА (39,5%); с ВПС – 8 (9,9%); 
с ДБСТ – 6 (7,4%). Частота формирования пневмофибро-
за внутри каждой нозологической группы выглядит следу-
ющим образом: у больных с ДБСТ – 66,7%; с БА – 54,2%, 
несколько реже у детей с ВПС – 53,3% и с ДСТ – 46,6%. 

У 4 пациентов (12,5%) с БА и длительным (более 
5 лет) рецидивирующим течением АП на рентгенограмме 
органов грудной клетки и при исследовании на компью-
терном томографе на фоне пневмофиброза отмечено 
образование воздушных полостей в легочной ткани. Та-
ким образом, рецидивирующее течение АП имело место 
у детей с отягощенным перинатальным анамнезом, стра-
дающих БА и сердечно-сосудистой патологией, протека-

ющих на фоне ДСТ. В этих случаях у пациентов симпто-
мы АП сочетались с проявлениями легочной гипертензии 
и пневмофиброза. На рентгенограмме органов грудной 
клетки и на компьютерной томограмме при рецидивиру-
ющем течении АП (более 5 лет) у больных с БА в 12,5% 
случаев на фоне пневмофиброза определялись воздуш-
ные полости. 

Роль ДСТ в изменении клинического течения болезней 
органов дыхания, в том числе пневмоний, еще предстоит 
изучить. Но данные, которые приводят в своих работах 
специалисты, изучающие эту проблему, свидетель-
ствуют о существенном значении врожденной дисплазии 
соединительной ткани в изменении клинической картины 
АП, что значительно затрудняет их диагностику, способс-
твует формированию многочисленных осложнений.
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Неудовлетворительные показатели состояния здоровья российской популяции указывает на недостаточную эффектив-
ность профилактических мероприятий. Одним из возможных механизмов совершенствования здоровьесберегающих тех-
нологий может быть разработка стратегии оказания медико-профилактической помощи пациентам с дисплазиями соедини-
тельной ткани. Наследственные синдромы и недифференцированная форма дисплазии соединительной ткани оказывают 
существенное негативное влияние на состояние здоровья и прогноз жизни пациентов. Учитывая высокую распространен-
ность дисплазии соединительной ткани в популяции, наиболее рациональны реализация и совершенствование лечебно-
профилактических технологий в отношении этой категории пациентов в системе первичного звена здравоохранения. 

Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, лечебно-профилактические технологии, первичное звено здравоохранения.
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Настораживающее нарастание отклонений в состо-
яния здоровья детей, неудовлетворительные физиче-
ское развитие и состояние здоровья призывников в ар-
мию, увеличивающиеся инвалидизация и смертность 
трудоспособного населения прямо указывают на не-
совершенство существующих профилактических стра-
тегий [3]. Здравоохранение традиционно стоит перед 
выбором перераспределения финансовых вложений 
между безусловно необходимым развитием высоко-
технологичных и высокозатратных технологий диагнос-
тики и лечения заболеваний и совершенствованием 
технологий здоровьесберегающих. Профилактические 
мероприятия, какими бы масштабными они не были, 
всегда менее затратны, чем лечебные программы. При 
правильном планировании профилактические страте-
гии имеют и непосредственную экономическую выгоду, 
и неоспоримую отсроченную целесообразность. 

В этом контексте кажется важным упомянуть о 
проблеме, которая до недавнего времени находилась 
исключительно в сфере частных научных интересов. 
Одним из перспективных направлений реализации здо-
ровьесберегающих технологий может быть разработка 
стратегии оказания медико-профилактической помощи 
пациентам с дисплазиями соединительной ткани (ДСТ). 
Более чем четвертьвековой опыт работы по проблеме 
ДСТ позволяет с совершенной определенностью гово-
рить о назревающей необходимости обратить внима-
ние на эту группу пациентов. 

На сегодняшний день во многом благодаря зару-
бежным исследователям мы можем с некоторой долей 
определенности высказываться о прогнозе пациентов 
с синдромными формами ДСТ, планировать медика-
ментозные мероприятия, направленные на замедле-
ние прогрессирования поражений [12, 13, 14]. Отечес-
твенными специалистами накоплен уникальный опыт 
изучения проявлений недифференцированных ДСТ, 
позволяющий говорить о патогенетическом единстве 
синдромных форм дисплазии соединительной ткани 
(моногенная патология, синдромы Марфана, Элерса-
Данло, Стиклера и др.) и несиндромных, недифференци-
рованных форм (мультифакториальная патология). Так, 
у предков пациентов с впервые появившимися в рассмат-
риваемых родословных синдромами Марфана, Элерса-
Данло выявляется значительно более выраженная отя-
гощенность фенами дисморфогенеза соединительной 
ткани, чем у предков пациентов с недифференцирован-
ными формами ДСТ. По данным И. А. Викторовой (2004), 
при наблюдении за семьями пациентов с несиндромны-
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ми формами ДСТ прослеживается накопление признаков 
дисморфогенеза соединительной ткани из поколения в 
поколение без случаев «потери» признака у потомков [2]. 
Обозначается тенденция накопления в популяции «гене-
тического груза». 

Мы можем говорить об улучшении диагностических 
технологий, в том числе о совершенствовании генети-
ческих методик, но отрицать факт изменения фенотипа 
человека в рамках несиндромных проявлений ДСТ по 
меньшей мере нерационально. Еще в начале прошло-
го века А. А. Богомолец отмечал, что «тип астеника 
становится все более распространенным» [1]. При об-
следовании современных школьников в наименьшем 
проценте случаев регистрируется гиперстенический 
конституциональный тип (10%), нормостенический и 
астенический сравнялись по частоте и стали превали-
рующими. «Как и другие конституциональные типы, – 
писал А. А. Богомолец, – астенический нормальный 
тип содержит характерные для него патологические ук-
лоны. В тех случаях, когда эти тенденции выявляются 
особенно резко, нормальная астеническая конституция 
переходит в патологическое конституциональное со-
стояние – morbis asthenicus» [1]. Углубленное обследо-
вание астеников, основанное на системном подходе, в 
большей части случаев выявляет различные по коли-
чественным и качественным характеристикам вариан-
ты диспластикозависимых изменений локомоторного 
аппарата и висцеральных органов: деформации груд-
ной клетки и позвоночника, пролапсы клапанов сердца, 
птозы органов, миопию и др. По некоторым данным, 
распространенность недифференцированных ДСТ 
среди подростков достигает 85,4% [2]. 

Очевидно, что граница между астенической кон-
ституцией как вариантом нормы и диспластическим 
фенотипом основывается на оценке резерва здоровья. 
Многочисленные исследования демонстрируют, что 
диспластикозависимые морфофункциональные изме-
нения снижают адаптационные резервы организма, его 
выживаемость, потенциал здоровья его потомства [10]. 
Одними из самых значимых в определении прогноза 
здоровья являются сердечно-сосудистые проявления 
ДСТ (различные варианты торакодиафрагмального 
сердца, метаболическая кардиомиопатия, нарушения 
ритма и проводимости, гипокинетический тип гемоди-
намики, флебопатия) [15]. Вследствие неспецифичес-
ких изменений иммунной системы пациенты с ДСТ ока-
зываются декретированными в иммунном плане: чаще 
и тяжелее болеют инфекционными воспалительными 
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заболеваниями, в том числе туберкулезом [4]. Пациен-
ты с ДСТ имеют целый ряд особенностей психологи-
ческого статуса, ограничивающих их социальную адап-
тацию, повышающих риск алкоголизма, наркомании, 
суицидальных попыток [2, 6, 10]. 

Среди пациентов с ДСТ выше процент инвалиди-
зации: первичный выход на инвалидность составляет 
12,5 на 1000 чел./год. Основными вариантами инвали-
дизирующей патологии являются сердечно-сосудистые 
проявления ДСТ, тяжелые деформации грудной клетки 
и позвоночника. Летальность среди пациентов с ДСТ 
выше, чем в общей популяции: общая летальность 
больных с ДСТ, по некоторым данным, составляет 5,83 
на 1000 чел./год (при смертности населения от ново-
образований 2,10–2,13 на 1000 чел./год, от болезней 
органов дыхания – 0,87–0,93 на 1000 чел./год, от бо-
лезней системы кровообращения – 6,91–7,25 на 1000 
чел./год) [2]. При этом летальность пациентов с ДСТ в 
возрасте 20–39 лет составляет 0,83 чел./год. Однако 
весь драматизм смертей пациентов молодого возраста 
заключается в их внезапности. По данным судебно-ме-
дицинских экспертиз, внезапная смерть молодых лиц с 
синдромными и несиндромными формами ДСТ состав-
ляет около 17,8–18,3% среди всех случаев внезапной 
смерти молодых лиц [2]. Основой танатогенеза явля-
ются фатальные нарушения ритма и проводимости, 
реализующиеся в острую сердечную и левожелудоч-
ковую недостаточность, геморрагический шок (при раз-
рыве аневризмы аорты). Обращает на себя внимание 
характер смертей при физической нагрузке различной 
интенсивности, выступающей в качестве триггера (вне-
запные смерти при коитусе, во время «любительских» 
тренировок в спортивном зале) [6, 8, 9]. 

Многолетний опыт работы с пациентами этой груп-
пы позволяет не только приводить указанную статис-
тику, но и, к сожалению, считать ее закономерной. 
На сегодняшний день не существует единых подходов 
к оказанию медико-профилактической помощи пациен-
там с ДСТ, среди врачей и руководителей здравоох-
ранения зачастую отсутствует понимание критичности 
ситуации. Но это лишь частный случай общей пробле-
мы. В этом плане создание единой системы оздоров-
ления населения и профилактики заболевания может 
решить многие вопросы и вывести профилактику из 
«теневой» зоны на первый план среди задач здраво-
охранения. Одно из возможных технических решений – 
реализация технологии «Диамед», базирующейся на 
определении комплексного показателя – резерва здо-
ровья, что не только унифицирует подход к проблемам, 
связанным со здоровьем любого человека, но и, в при-
нципе, снимает продолжающиеся дебаты о соотноше-
ниях нормы и патологии при ДСТ [3]. Резерв здоровья, 
возможно, именно тот показатель, который решит на-
учные споры в пользу пациента. 

С точки зрения возможностей реализации профи-
лактических методик принципиальное значение имеет 
суть этиопатогенеза ДСТ. В основе развития как синд-
ромных, так и несиндромных форм ДСТ лежат мутации 
генов, ответственных за синтез структурных белков 
соединительной ткани или ферментов, участвующих 
в этих процессах, количественное изменение образо-
вания полноценных компонентов экстрацеллюлярного 
матрикса, нарушения фибриллогенеза [7, 11]. Реали-
зация генетических детерминант либо мало зависит от 
внешних условий, как в случае моногенных наследс-
твенных синдромов, либо определяется в наибольшей 

степени внешними условиями, как в случае несиндром-
ных форм ДСТ. 

По имеющемуся опыту, коррекция внешних условий, 
медикаментозные и немедикаментозные мероприятия 
потенциально способны приостановить прогрессирова-
ние ДСТ, тем самым предупредить инвалидизацию и 
раннюю и/или внезапную смерть. Прогредиентность 
течения диспластического процесса при синдромных и 
несиндромных формах имеет общие черты. Так, на се-
годняшний день установлено, что один из самых значи-
мых для прогноза жизни признаков синдрома Марфана – 
аневризма аорты формируется отнюдь не при рождении 
пациента, а в процессе жизни: до 5 лет – у 35% пациен-
тов, до 20 лет – у 70%, к 40 годам – у 80% пациентов 
[14]. Признаки недифференцированных ДСТ также про-
являются в течение жизни: в возрасте 4–5 лет начинают 
формироваться пролапсы клапанов, в 10–12 лет – то-
ракодиафрагмальный синдром, плоскостопие, миопия, 
в подростковом и молодом возрасте – сосудистый син-
дром [5]. Своеобразным критическим периодом явля-
ется подростковый возраст, когда прирост количества 
признаков дисморфогенеза соединительной ткани от 
дошкольного возраста к подростковому может состав-
лять более 300% [2]. Как правило, у абсолютного боль-
шинства пациентов с недифференцированной формой 
ДСТ в возрасте 40 лет и старше риск появления нового 
признака минимален, в данной возрастной группе основ-
ную проблему составляют осложнения диспластических 
синдромов, определяющие инвалидизацию пациентов и 
летальные потери в группе [2]. Исходя из установленной 
с определенной степенью вероятности периодизации 
диспластического процесса наблюдение за пациентами 
с дифференцированными и недифференцированными 
ДСТ должно быть динамическим, пожизненным, и профи-
лактические мероприятия должны быть ориентированы 
соответствующим образом.

С клинической и прогностической точки зрения груп-
па несиндромных дисплазий неоднородна, что требует 
дифференцированного подхода к реализации лечеб-
но-профилактических технологий (рисунок).

Время формирования признаков ДСТ в определен-
ном смысле может служить отражением степени «зна-
чимости» генетического дефекта, тяжести диспласти-
ческого процесса и вероятности наличия (с постепенным 
проявлением) синдромной формы дисплазии.

При выявлении признаков ДСТ в детском возрас-
те по совокупности клинических проявлений, анам-
нестических данных (отягощенность фенами ДСТ 
родственников 1-й и 2-й линий родства) могут ока-
заться целесообразными раннее генетическое об-
следование и более интенсивные профилактические 
вмешательства. В абсолютном большинстве случаев 
основная задача наблюдения пациентов молодого 
возраста – сохранение здоровья и предупреждение 
прогрессирования процесса. 

Учитывая высокую распространенность ДСТ в по-
пуляции, наиболее рациональны реализация и совер-
шенствование лечебно-профилактических технологий 
в системе первичного звена здравоохранения, что тре-
бует проведения следующих мероприятий:

выделение синдромных и несиндромных (недиф-
ференцированных) форм дисплазий соединительной 
ткани в отдельную категорию диспансерного наблюде-
ния детского и взрослого населения; 

создание единого регистра случаев диссекций аор-
ты и регионарных артерий, внезапной смерти пациентов 
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Клиническая характеристика, прогнозируемая динамика, 
содержание лечебно-профилактической работы по группам наблюдения пациентов 

с дисплазиями соединительной ткани

Может 
рассматриваться 
как вариант нормы 
или условная норма

Возраст 35 лет и старше, 
Возможно увеличение 
выраженности имеющихся 
признаков ДСТ, 
появление осложнений

Общепринятая тактика 
ведения, исходя 
из индивидуальной 
оценки факторов риска. 
Рекомендации 
по образу жизни

Углубленное обследование 
с целью исключения 
синдромной формы ДСТ. 
Генетическое обследование – 
по показаниям. 
Активное наблюдение. 
Синдромная терапия. 
Комплексная коррекция: 
немедикаментозные, 
медикаментозные, 
хирургические методы 
коррекции. 
Профилактика инвалидизации, 
ранней и внезапной смерти. 
Рекомендации 
по образу жизни

Группа I Группа II Группа III

1. Астенический тип
 конституции (АТК)
2. АТК + 
 долихостеномелия
3. АТК + деформация
 грудной клетки 
 и/или позвоночника 
 1–2-й степени без
 морфофункциональных
 изменений внутренних
 органов, в возрасте 
 35 лет и старше

1. АТК + деформация грудной
 клетки и/или позвоночника 
 1–2-й степени без 
 морфофункциональных
 изменений 
 внутренних органов
2. АТК + деформации грудной
 клетки и/или позвоночника +
 изменения
 формообразования 
 без изменения функции
 внутренних органов
3. АТК + деформации 
 грудной клетки 
 и/или позвоночника + 
 морфофункциональные
 изменения внутренних органов
4. Синдромные формы ДСТ

1. АТК+ деформации 
 грудной клетки 
 и/или позвоночника + 
 изменения 
 формообразования 
 без изменения функции 
 внутренних органов

2. АТК + деформации 
 грудной клетки 
 и/или позвоночника + 
 морфофункциональные 
 изменения 
 внутренних органов

Возраст до 35 лет. 
Необходимо исключить 
наличие синдромный 
формы ДСТ, возрастная 
динамика: прогрессирование 
отдельных признаков 
ДСТ, манифестация 
диспластикозависимых 
изменений со стороны 
других органов 
с возрастом, появление 
морфофункциональных 
изменений внутренних 
органов

Активное наблюдение. 
Методы обследования, 
исходя из клинических 
проявлений ДСТ. 
Синдромная терапия. 
Комплексная коррекция: 
немедикаментозные, 
медикаментозные, 
хирургические 
методы коррекции. 
Профилактика 
инвалидизации, 
ранней и внезапной смерти. 
Рекомендации 
по образу жизни
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с ДСТ для уточнения возможных генетических мар-
керов (изучение полиморфизма генов-кандидатов) с 
целью осуществления в дальнейшем риск-стратифи-
цированного подхода к планированию лечебно-профи-
лактической помощи;

организация подготовки врачей первичного звена 
и специалистов кабинетов/отделений профилактики 
амбулаторно-профилактических учреждений для по-
вышения их осведомленности о современных знаниях 
по проблеме ДСТ (проведение циклов краткосрочного 
тематического усовершенствования в системе после-
дипломного образования);

включение в систему профилактических меропри-
ятий индивидуального и группового консультирования 
(школы пациентов) с целью формирования у больных 
адекватных установок (личностных, социальных и пр.), 
повышения мотивации к активному участию в програм-
мах реабилитации и профилактики инвалидизации, 
улучшения психологического статуса и повышения 
качества жизни больных, улучшения показателей тру-
доспособности, модификации фенотипических харак-
теристик потомков путем реализации установки при-
оритетного выбора супруга по предпочтению.

Можно сказать, что длительный процесс призна-
ния целесообразности выделения недифференциро-
ванных ДСТ в отдельную клиническую категорию, их 
значимости в контексте сохранения физического здо-
ровья популяции, поддержания должного уровня ра-
ботоспособности населения и обеспечения качества 
«человеческой» составляющей обороноспособности 
государства ознаменовался предпринятой в 2008 году 
попыткой формирования проекта Российских рекомен-
даций «Наследственные нарушения соединительной 
ткани». Это, безусловно, способствует привлечению 
внимания к проблеме организаторов здравоохранения. 
Появилась надежда, что при формировании единого 
органа управления восстановительной медициной и 
профилактикой заболеваний и в целом системы оздо-
ровления населения со сложной структурой исполня-
ющих организаций и органов, занимающихся научной 
разработкой контекстных проблем, эта группа пациен-
тов не будет забыта.

Сложная работа объединения различных взглядов 
на проблему и подходов к ее решению, безусловно, 
только начинается. Одним из самых социально значи-
мых ее аспектов являются скорейшее формирование и 
реализация профилактических здоровьесберегающих 
технологий, созданных с учетом основополагающих па-
радигм концепции соединительно-тканной дисплазии: 
генетической детерминированности, наследуемости, 
прогредиентности течения, системности процесса, по-
вышения риска возникновения и утяжеления ассоции-
рованной патологии, ранней и внезапной смерти [11]. 
Основная составляющая медицинского сопровождения 
пациентов с ДСТ – профилактические мероприятия. 
В этом контексте указанная группа пациентов идеаль-
но вписывается в систему массовой диспансеризации 
населения. Однако пока вопросы профилактической 
помощи (содержание консультаций по образу жизни, 
питанию, методы восстановления резервов здоровья, 
медикаментозное и немедикаментозное влияние) для 
пациентов с ДСТ не разработаны. Для пациентов этой 
группы важным оказывается не только текущее состо-
яние здоровья, но и вероятность (риск и степень) про-
грессирования процесса (рисунок), что также требует 
учета при реализации диспансерного наблюдения.

В свете сказанного очерчиваются проблемные на-
правления развития научного сопровождения реали-
зации здоровьесберегающей стратегии в этой группе 
пациентов. Наиболее важным представляется поиск 
возможных генетических детерминант развития син-
дромов ДСТ, включенных в танатогенез внезапной 
смерти (прежде всего аритмического и сосудистого 
синдромов); клинико-экономический анализ эффек-
тивности профилактических, лечебных методик и 
технологий с точки зрения предупреждения форми-
рования и прогрессирования диспластикозависимых 
изменений, сохранения жизни, здоровья и работо-
способности пациентов.
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