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Г ипермобильный синдром (ГС) – системное заболевание
соединительной ткани, характеризующееся гипермо-

бильностью суставов (ГМС), сочетающееся с жалобами на
поражение опорно-двигательного аппарата и/или внутренни-
ми и внешними фенотипическими признаками дисплазии со-
единительной ткани, при отсутствии какого-либо другого рев-

матического заболевания. Эпидемиологические показатели
ГС варьируют от 0,6 до 31,5% и зависят от возраста, этниче-
ских характеристик обследуемых и степени оценки ГМС. Осо-
бенности ГС – склонность к семейной агрегации и наследова-
ние по женской линии, частота встречаемости данного синдро-
ма уменьшается с возрастом [1, 2].

Научный и практический интерес к ГМС возник еще в кон-
це 19 века, когда были описаны наследственные синдромы, в
клинической картине которых ГМС являлась одним из веду-
щих симптомов (синдром Марфана, синдром Элерса–Данло,
несовершенный остеогенез). В настоящее время эти заболе-
вания выделены в группу дифференцированных дисплазий с
известными генетическими маркерами. Изучение собственно
ГМС показало, что встречаемость этого состояния значитель-
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но шире, чем распространенность упомянутых наследствен-
ных заболеваний, и влияние ГМС на состояние здоровья име-
ет самые разнообразные аспекты. Первое описание гипермо-
бильности суставов принадлежит Kirk, Ansell и Bywaters (1967)
[3]. Авторами был предложен термин «гипермобильный син-
дром» (ГС), отражающий феномен гипермобильности суста-
вов и сочетающийся с дисфункцией опорно-двигательного ап-
парата (подвывихи, артралгии). В последующем внимание ис-
следователей привлекла проблема гипермобильности позво-
ночника, являющейся причиной различных патологических со-
стояний, вариабельных в своих клинических проявлениях. Так,
была выявлена ассоциация ГС с люмбалгией продолжитель-
ностью свыше 3 мес, а также со спондилолизом и спондилоли-
стезом. Таким образом, были предложены диагностические
критерии ГС, который рассматривается в настоящее время в
рамках нозологической формы [4]. 

Диагностические критерии гипермобильного 
синдрома (Brighton, 1998)

Большие критерии:
• Счет по шкале Бейтона 4 из 9 или более (на момент осмо-

тра или в прошлом)
• Артралгия более 3 мес в 4 суставах и более
Малые критерии:
• Счет по шкале Бейтона 1–3 из 9 (0–2 для людей старше

50 лет)
• Артралгия в 1–3 суставах или люмбалгия более 3 мес, на-

личие спондилолиза, спондилолистеза
• Вывихи/подвывихи более чем в 1 суставе или повторный

вывих в одном суставе
• Периартикулярные поражения более 2 локализаций (эпи-

кондилит, теносиновит, бурсит и т.д.)
• Марфаноидность (высокий рост, худощавость, соотноше-

ние «размах рук/рост» более 1,03, соотношение «верх-
ний/нижний сегмент тела» менее 0,83, арахнодактилия)

• Аномальная кожа: тонкость, гиперрастяжимость, стрии,
атрофичные рубцы

• Глазные признаки: нависающие веки или миопия
• Варикозные вены или грыжи, опущение матки или прямой

кишки.
Необходимо отметить, что боль в спине – одно из наиболее

частых проявлений патологии опорно-двигательного аппара-
та в популяции в целом и в настоящее время является меди-
ко-социальной проблемой. Известно, что дегенеративные из-
менения в межпозвонковом диске (МПД) и ассоциированный
с ними болевой синдром в спине в молодом возрасте могут
быть прямым следствием нарушения развития соединитель-
ной ткани. 

По результатам исследования, проведенного на кафедре
факультетской терапии им. акад. А.И. Нестерова лечебного
факультета РГМУ, у 22% больных с дебютом болей в спине во
второй и третьей декадах жизни была диагностирована ГМС.
Кроме того, описан хронический «интермиттирующий» вари-
ант течения болей в спине у пациентов молодого возраста,
среди которых выявлена высокая частота встречаемости ги-
пермобильных лиц, составившая 45%. 

Показано, что поражение опорно-двигательного аппарата
при недифференцированных дисплазиях соединительной тка-

ни в 55–69% случаев ассоциируется с поражением сердца, в
связи с чем еще в 1989 г. Глэсби и Пиртцем был предложен
термин МASS-синдрома для обозначения диспластического
фенотипа, сочетающего поражение сердечно-сосудистой сис-
темы и опорно-двигательного аппарата. До настоящего време-
ни нет единого взгляда на проблему ГС и сочетанного пораже-
ния сердца. Ряд популяционных исследований показал, в од-
них случаях, высокую частоту встречаемости пролапса мит-
рального клапана при ГС [5, 6], в других – отсутствие сочетан-
ного поражения [7]. А.Г.Беленький предложил внести в пере-
чень малых диагностических критериев ГС пролапс митраль-
ного клапана [6].

Генетическая основа ГС до настоящего времени остается
неизвестной. В основе развития недифференцированных
дисплазий соединительной ткани (НДСТ), к которым и при-
надлежит ГМС, лежат мутации генов, ответственных за син-
тез или распад компонентов экстрацеллюлярного матрикса
соединительной ткани. Сегодня известна большая группа мо-
ногенных НДСТ, сопряженных с мутацией генов белков вне-
клеточного матрикса (коллагены различных типов, фибрил-
лин, тенасцин), генов рецепторов ростовых факторов, в част-
ности TGF-β, и матричных металлопротеиназ (ММP). Извест-
но, что функциональный повторяемый по длине полимор-
физм (5А/6А -1612) в регионе промотора гена металлопроте-
иназы-3 (ММР-3, стромелизин) точно регулирует энзиматиче-
скую активность стромелизина, деградирующего коллагены
III, IV, IX, X типов, а также фибронектин, ламинины и протеог-
ликаны. По данным некоторых исследований, промоторный
полиморфизм 5A/6A ассоциируется со сколиозом [8] и про-
лапсом митрального клапана [9]. Кроме того, коллагены IX и
X типов являются компонентами соединительной ткани хря-
ща, в том числе межпозвонкового диска, ранние дегенератив-
ные изменения в которых служат источником появления дор-
салгий (люмбалгий) [10].

Вышеперечисленные аспекты послужили основой проведе-
ния клинико-инструментальных сопоставлений поражения
сердца при ГС с учетом генетического маркера соединитель-
нотканной дисплазии.

Целью настоящей работы было изучение состояния клапан-
ного аппарата сердца у пациентов с гипермобильным синдро-
мом с учетом полиморфизма гена MMP-3.

Пациенты и методы

В соответствии с целью работы обследованы 28 пациентов
с гипермобильным синдромом (ГС) (мужчин – 9, женщин – 19,
средний возраст – 24,5 ± 1,7 года), обратившихся за медицин-
ской помощью в Московский городской ревматологический
центр на базе ГКБ №1 и лечебно-реабилитационный Медицин-
ский центр кинезитерапии. ГМС оценивалась с помощью шка-
лы Бейтона (1973), ГС диагностировался на основании крите-
риев Брайтона (Brighton) (1998). Всем пациентам, включенным
в исследование, проведено 2ДЭхоКГ с оценкой состояния кла-
панного аппарата сердца, учитывая степень пролабирования
створок клапанов (Devereux R.B. et al., 1987), степень миксома-
тозной дегенерации (Сторожаков Г.И. и соавт., 2001), степень
регургитации (Bonow R. et al., ACC, 2006). Генетическое иссле-
дование проведено 16 больным с ГС и включало изучение по-
лиморфизма (5А/6А -1612) в регионе промотора гена ММР-3.
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Результаты исследования и их обсуждение

Средний балл ГМС по шкале Бейтона составил 5,5 ± 0,6.
Дорсалгии диагностированы у 26 (92%). В рамках ГС

у 17 (60%) обследованных диагностирована изолированная
люмбалгия продолжительностью свыше 3 мес, сочетанная ло-
кализация БС с вовлечением грудного отдела позвоночника –
у 11 (40%) пациентов. Характерными клиническими особенно-
стями болевого синдрома в спине у гипермобильных лиц с со-
четанной локализацией дорсалгий явились преимуществен-
ная локализация боли в грудном отделе позвоночника у 10
(90,9%) – больных, связь болевого синдрома со статической
нагрузкой у 10 (90,9%), уменьшение болевого синдрома в го-
ризонтальном положении – у 8 (72,7%) пациентов. Артралгии
коленных суставов диагностированы у 14 (50%) пациентов,
подвывихи в коленных суставах – у 2 (7,1%). Частота встреча-
емости фенотипических маркеров ГС у обследованных паци-
ентов представлена в табл. 1.

При оценке жалоб со стороны сердечно-сосудистой систе-
мы кардиалгии диагностированы у 7 (25%) пациентов, жало-
бы на учащенное сердцебиение – у 6 (21%). При физикальном
обследовании аускультативная картина пролапса митрально-
го клапана в виде среднесистолического щелчка выявлена
у 10 (35,7%) пациентов. По результатам 2ДЭхоКГ у 22 (78%)
пациентов с ГС диагностирован пролапс митрального клапа-
на, при этом пролабирование передней створки отмечено
у 20 (91%), задней – у 1 (4,5%), обеих створок – у 1 (4,5%) па-
циента. Митральная регургитация I степени выявлена у
15 (68%) обследованных, миксоматозная дегенерация I степе-
ни – у 5 (22%) больных. Пролапс трикуспидального клапана
диагностирован у 14 (50%) пациентов; у всех пациентов отме-
чена I степень пролабирования септальной створки (табл. 2).
Сочетание пролапсов митрального и трикуспидального кла-
панов выявлено у 13 (46%) пациентов с ГС.

Генетическое исследование, проведенное у 16 пациентов,
выявило полиморфизм гена ММР-3 – гетерозиготный генотип
(5А/6А) – у 8 (50%) пациентов с ГС, что требует дальнейшего
накопления фактов.

Выводы

Выявлена высокая частота ассоциации пролапса митраль-
ного и трикуспидального клапанов, а также генетической де-
терминанты соединительнотканной дисплазии – полиморфиз-
ма гена MMP-3 (5А/6А) у пациентов с ГС.

Необходимо отметить, что дисплазия соединительной ткани
представляет собой уникальную онтогенетическую аномалию
развития организма, которая относится к числу сложных воп-
росов современной медицины. Фенотипические маркеры дис-
плазии носят, как правило, прогрессирующий характер и ле-
жат в основе формирования соматической патологии, что воз-
водит изучаемую проблему в ранг актуальной.
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Таблица 1. Частота встречаемости фенотипических маркеров
ГС у обследованных пациентов

Признак Число больных (n = 28)

Средний балл ГМС по шкале Бейтона 5,5 ± 0,6
Люмбалгия > 3 мес 17 (60%)
Артралгии коленных суставов 14 (50%)
Подвывихи в суставах 2 (7,1%)
Спондилолистез 2 (7,1%)
Стрии на коже 2 (7,1%)
Марфаноидность 2 (7,1%)
Миопия 8 (28%)
Варикозное расширение вен н/конечностей 4 (14%)
Нефроптоз 3 (10%)
Грыжи (пупочные, паховые, белой линии живота) 3 (10%)

Таблица 2. Варианты поражения сердца у пациентов с ГС 
по результатам 2ДЭхоКГ 

Клапаны сердца Варианты поражения Число больных
(n = 28)

Митральный • пролабирование передней створки 20 (91%)
клапан • пролабирование задней створки 1 (4,5%)

• пролабирование обеих створок 1 (4,5%)
Трикуспидальный • пролабирование септальной створки 14 (50%)
клапан


