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В статье предлагается обзор литературы, посвящѐнной определению, этиологии, 

классификациям, распространенности дисплазии соединительной ткани. Этот обзор 

обосновывает важность своевременного и целенаправленного выявления фенотипических 

и висцеральных проявлений данной патологии.  
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Соединительная ткань (СТ) составляет основу организма, участвует в 

формировании структуры всех органов и систем. Прицельное внимание к дисплазии СТ 

(ДСТ) прежде всего обусловлено тем, что дисфункция CT может влиять на ход 

интеркуррентных заболеваний – обусловливая более быстрое или постепенное их 
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развитие, и, что особенно важно, влиять на эффективность терапии. До сих пор многие 

стороны данной проблемы остаются малоизученными, в том числе и распространенность, 

которая, исходя из определения ДСТ, зависит от классификации и критериев ДСТ.  

Согласно классическим традициям, ДСТ (лат. dis – нарушение, рlasia – развитие) 

можно определить следующим образом: 

 это не синдром или заболевания, а патологическое состояние СТ; 

 обусловленное генетически детерминированным нарушением развития СТ в 

эмбриональном и постнатальном периодах; 

 морфологической основой которого являются дефекты строения коллагена, 

чаще IV–VII типов, которые приводят к изменениям волокнистых структур и основного 

вещества СТ; 

 приводящее к нарушению функции тканей и органов; 

 может не только снижать качество жизни, влиять на ход интеркуррентных 

заболеваний, но и составлять неблагоприятный прогноз [27, 28, 44].  

На сегодня существует морфологическое подтверждение ДСТ как наследственные 

изменения в генах, кодирующих синтез и пространственную организацию коллагена, 

структурных белково-углеводных комплексов, а также генные дефекты ферментов и 

кофакторов к ним, ведущие к изменениям структуры коллагеновых, эластических 

фибрилл, гликопротеидов, протеогликанов и фибробластов. Влияние среды при этом 

играет роль триггерных факторов. Некоторые исследователи допускают патогенетическое 

значение гипомагниемии, основываясь на том, что в 46,6–72,0 % наблюдений при ДСТ 

обнаруживается дефицит магния в различных субстратах [28, 32].  

Классифицируемые формы ДСТ определяются генным дефектом и очерченной 

клинической симптоматикой. Они включены в МКБ-10, в популяции встречаются редко. 

Например, синдром Элерса-Данло 1:100000, синдром Марфана 1:10000, незавершенный 

остеогенез 1:10000 [23]. Наиболее распространенные диспластические синдромы и 

фенотипы ДСТ характеризуются полиморфизмом фенотипических и висцеральных 

признаков, представленных с различной частотой. Они могут иметь наследственную 

природу или возникать в результате воздействия различных факторов в эмбриональный и 

постнатальный периоды. Полиорганность поражения при ДСТ обусловлена тем, что СТ 

присутствует везде, и, что немаловажно, сочетание диспластических изменений зависит 

от сроков фетального развития различных структур и  типов измененных коллагенов.  

В целом данные о распространенности ДСТ отрывочны и противоречивы, что 

обусловлено разными методологическими подходами и классификациями, которыми 

пользовались исследователи. Классификации  ДСТ построены по констатации фенотипа, 

по балльной системе и по выделению определенных синдромов. Критерии степени 

выраженности ДСТ включают совокупность баллов, определяемых на основании 

диагностической значимости отдельных фенотипических и висцеральных признаков [24]. 

Предложена классификация ДСТ, которая выделяет конкретные синдромы (астенический, 

вертеброгенный, клапанный, сосудистый, торакодиафрагмальный, мышечный, 

бронхолегочный, аритмичный, суставной, висцеральный, геморрагический, синдромы 

патологии зрения и стопы, неврологических нарушений, малых аномалий сердца и др.), 

каждый из которых включает ряд симптомов. Констатировать наличие ДСТ можно при 

выявлении [15]: 

 6–8 и больше признаков ДСТ; 

 привлечение не менее 2–3 различных органов; 



 лабораторного подтверждения нарушения обмена СТ (повышение уровня 

экскреции гликозаминогликанов и оксипролина); 

 факта семейного накопления признаков ДСТ.  

Распространенность ДСТ сначала изучалась путем выявления отдельных 

симптомов и определялась частотой от 8–9 до 26–86 % [2, 7, 8, 28, 31, 39]. Например, у 94 

% лиц молодого возраста встречаются единичные внешние фенотипические признаки, 

однако при диагностике ДСТ по шести и более внешних признаков частота выявления 

ДСТ снижается до 20–25 %, а клиническая значимость выявленных аномалий возрастает 

[13, 15]. 

Распространенность астенического типа конституции определяется частотой в 

общей популяции 15,6 % [4].  

Наиболее часто ДСТ диагностируется по патологии скелета – в 57–94 % от всех 

дисплазий. Наиболее распространенной патологией являются кифосколиозы (70–80 %), 

плоскостопие (60,5–78 %), арахнодактилия (36 %), полая стопа (16 %), гиперкифоз, 

гиперлордоз (11–19 %), гипермобильность суставов (25–33 %), полисегментарные ранние 

остеохондрозы (38 %). До 27–41 % дисплазий имеют изолированные или сочетанные 

черепно-лицевые аномалии (чаще асимметрия носовой перегородки – 33 %, дисфункция 

височно-нижнечелюстного сустава – 16 %) [5, 8, 9, 16, 34, 48, 50, 51].  

Патология кожи занимает до 18 % всех случаев проявлений ДСТ, в основном за 

счет гиперэластичности кожи (13–50 %), стрий (8 %), тонкой и легко ранимой кожи (6 %) 

[9, 14].  

Патология мышечной системы обычно проявляется гипотрофией (47 %), 

гипотонией мышц (33 %), диастазом прямых мышц живота (31 %), абдоминальными и 

вентральными грыжами (3–19,5 %) [9].  

Начиная с 1987 года, в классификации заболеваний сердечно-сосудистой системы 

Нью-Йоркской ассоциации кардиологов были выделены синдром диспластического 

сердца (малые аномалии сердца), включающий малую аневризму межпредсердной 

перегородки, пролапс митрального, трехстворчатого, аортального клапанов, асимметрию 

трехстворчатого и аортального клапанов, ложные хорды левого желудочка (ЛХЛЖ) 

(диагональные, поперечные, множественные), аномальные трабекулы левого желудочка и 

др. Наиболее распространенными являются пролапс митрального клапана (ПМК) и 

ложные хорды левого желудочка (ЛХЛЖ), частота их выявления в популяции составляет 

3–10 % (у женщин в 3 раза чаще, чем у мужчин), причем в возрасте до 12 лет колеблется 

от 22,5 до 39–68,9 % [10, 14, 46, 49]. Имеются этнические различия в распространенности 

ПМК – среди чернокожих жителей США ПМК встречается в 22,2 % случаев. Более легкие 

степени ПМК встречаются чаще, например, митральная регургитация первой степени при 

ПМК диагностируется у 16–20 %, второй степени – в 7–10 % и третьей степени – в 3–5 % 

[10].  

ЛХЛЖ диагностируются у 0,5–26 % пациентов с ДСТ. Чаще единичные ЛХЛЖ 

(61,6 %), по две ЛХЛЖ было выявлено у 15,6 %, по три – только в 2,7 % случаев. При 

этом наиболее распространено поперечное расположение ЛХЛЖ (65,4 %), вдвое реже 

встречается диагональное, а продольное расположение ЛХЛЖ выявлено в 2,3 % случаев. 

Интересно, что лишь в 21 % случаев ЛХЛЖ не сопровождаются другой патологией со 

стороны сердца, в 19 % случаев было выявлено дополнительно ревматическое поражение 

сердца, также в 19 % случаев атеросклеротическое поражение сердца, у 12 % ПМК, у 5 % 

дефект межжелудочковой перегородки, в 5 % кардиомиопатией [14].  



У больных с различной степенью выраженности ДСТ, независимо от наличия 

ПМК, нарушения ритма и проводимости (синусовая брадикардия, тахикардия, 

дыхательная аритмия, экстрасистолия, пароксизмальная тахикардия, атриовентрикулярная 

блокада 1-й и 2-й степеней, блокада ножки пучка Гиса, преимущественно правой, 

укорочение интервала PQ, фибрилляция предсердий) регистрируются примерно в 65 % 

случаев. Жалобы на перебои в работе сердца и сердцебиение предъявляют 42 % пациентов 

с ДСТ, из них у 97 % инструментально подтверждаются нарушения ритма сердца и 

проводимости [22, 42]. 

Обнаружено изменение артериального давления (АД) при ДСТ. У молодых лиц 

чаще отмечается гипотония, с возрастом – преобладает артериальная гипертензия. 

Однозначных данных в литературе по этому вопросу найти не удалось. По данным 

суточного мониторирования АД, у лиц с ДСТ скрытую артериальную гипертензию 

выявляют у 30–36,4 % пациентов [35].  

Основные проявления сосудистого синдрома ДСТ – варикозная болезнь и геморрой 

– диагностируют у 6–23,5 и 40 % соответственно [47].  

Более чем у трети лиц с ДСТ (36–68 %) наблюдаются офтальмологические 

проявления, из которых 40 % затрагивают только орган зрения, в число которых входит и 

миопия, которая обнаруживается у 38 % человечества, астигматизм (17 %), вывих и 

подвывих хрусталика (12 %) [9, 16].  

При ДСТ часто обнаруживается патология желудочно-кишечного тракта. 

Нарушения моторной функции достигают 19,2 %, аномалии желчного пузыря – 35 %, 

дискинезия желчного пузыря – 11 %, гастроптоз – 10 % [9]. Со стороны 

мочевыделительной системы ДСТ чаще проявляется нефроптозом – в 9,1–20 % случаев, 

аномалии строения почек обнаруживаются у 11,6 % [9, 16]. Реже ДСТ проявляется 

поражением бронхолегочной системы (6 %) в виде трахеобронхиальной дискинезии, 

бронхоэктазов, трахеобронхомаляции [16]. К проявлениям ДСТ со стороны нервной 

системы относят синдром вегетососудистой дистонии (68–87,0 %), мигрень (19,7–50,4 %) 

[9, 38].  

Особого внимания заслуживают сочетание симптомов ДСТ. Так, с клинической 

точки зрения, особое внимание уделяется аритмиям, как жизнеугрожающим состояниям, 

развивающихся на фоне малых аномалий сердца [14, 30, 37]. Установлена достоверная 

взаимосвязь между наличием фибрилляции предсердий и выраженностью клинических 

проявлений ДСТ [45]. Некоторые авторы относят синдром ранней реполяризации 

желудочков к одному из кардиальных признаков ДСТ, так как он часто сочетается с ПМК 

и ЛХЛЖ [5]. Обнаружение варикозного расширения вен нижних конечностей у больных с 

малыми аномалиями сердца составляет 4,8–12,9 %, а при сочетании ЛХЛЖ с ПМК – 

достигает 100 % [17, 36]. Проявления геморрагического синдрома – рецидивирующие 

носовые кровотечения, обильные менструальные кровотечения, легкость образования 

синяков, повышенная кровоточивость десен, длительная кровоточивость после порезов 

кожи и экстракции зубов отмечали у 62,5 % лиц с ПМК. Сосудистые нарушения в 

конечностях, которые проявляются синдромом Рейно и болевыми ощущениями, 

обнаруживают у 68,8 % больных с ПМК. Похолодание и онемение кистей и стоп при 

ПМК наблюдается реже – в 22,7 % случаев. Распространенность трахеобронхиальной 

дискинезии нарастает по мере увеличения количества и выраженности малых аномалий 

сердца: от 50 % у больных с единичными ЛХЛЖ до 80 % при сочетании множественных 

ЛХЛЖ с ПМК [36]. Различные нарушения желудочно-кишечного тракта (недостаточность 

кардии, аномалии желчного пузыря, дискинезии желчевыводящих путей, долихосигма, 

нарушения моторики кишечника) при ПМК обнаружены в 57–69 % случаев [20]. 



Дистопия одной, чаще правой, или обеих почек наблюдается у 27,2 % больных с ПМК I 

степени, причем у трети больных дистопия сопровождает хронический пиелонефрит [12, 

36, 40]. Скрытую артериальную гипертензию выявляют у 36,4 % лиц с ПМК [7, 21, 35].  

Остаются открытыми вопросы, требующие ответов. Следует констатировать, что 

учение о ДСТ в значительной степени еще находится на стадии описания. Имеется 

необходимость создания алгоритмов составления перечня симптомов, на основании 

которых можно заподозрить жизнеугрожающие состояния. Это важно в связи с 

участившимися случаями внезапной смерти подростков.  

Таким образом, показатели распространѐнности ДСТ различаются, что 

обусловлено различным подходом к диагностике ДСТ. Распространенность отдельных 

внешних фенотипических признаков ДСТ является достаточно высокой, но не несет 

клинического значения. При использовании в качестве диагностических критериев 6–8 и 

больше признаков ДСТ частота выявления снижается, а клиническая значимость 

выявленных аномалий возрастает. Между числом внешних фенотипических и 

висцеральных проявлений ДСТ существует прямая взаимосвязь. Поэтому наличие 

определенной совокупности фенотипических проявлений ДСТ требует целенаправленного 

поиска для выявления возможных нарушений внутренних органов у данного контингента 

пациентов.  
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The article provides an overview of the literature on the definition, etiology, classifications, 

prevalence of connective tissue dysplasia. This review provides grounds for concluding that this 

disease must be focused on.  
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