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Совершенно правильно выделен тип астеника, 
все более распространяющегося среди 

современного человека… 
Вся фигура тонкая, узкая, длинная: длинная 

тонкая шея, узкая, плоская и длинная грудная клетка, 
узкий таз, слабая мускулатура, крыловидные лопатки… 
Слабое развитие жировой ткани, тонкая бледная кожа, 

вялая мошонка, вялая брюшная мускулатура, 
наклонность к паховым грыжам, малое сердце, 

наклонность к спланхноптозу, подвижные почки…
А.А. Богомолец (1881–1946)

Глава 2

Дисплазия соединительной 
ткани: понятие, диагностика
Распространенность

Данные о распространенности собственно ДСТ 
разноречивы, что обусловлено различными класси-
фикационными и диагностическими подходами. 
Распространенность отдельных признаков ДСТ имеет 
половозрастные различия. По самым скромным подсче-
там, показатели распространенности ДСТ по меньшей 
мере соотносятся с распространенностью основных 
социально значимых неинфекционных заболеваний.

Отдельные внешние проявления дисморфогенеза 
со единительной ткани среди молодых наблюдаются 
в 85,4%.

Критическим периодом проявлений ДСТ является 
подростковый возраст, когда объем соединительной 
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ткани увеличивается пропорционально росту и раз-
витию организма. Как правило, у абсолютного боль-
шинства пациентов в возрасте старше 35 лет основную 
проблему будут составлять осложнения клинических 
синдромов, определяющие инвалидизацию пациентов 
и летальные потери в группе.

Этиология и патогенез
Разнообразие клинических проявлений ДСТ объ-

ясняется не только мутацией различных генов или 
вариабельностью одного из них, но и одновременным 
действием средовых, или экзогенных, факторов в разви-
тии дезорганизации соединительной ткани. К примеру, 
показано, что изменчивость фенотипа при синдроме 
Элерса–Данло лишь в 11,5% случаев обусловлена гене-
тическими дефектами, а в остальных — связана с воз-
действием факторов внешней среды. Диспластические 
изменения соединительной ткани могут быть обуслов-
лены неблагоприятной экологической обстановкой, 
неадекватным питанием, стрессами, влиявшими на 
организм в процессе онтогенеза. Следовательно, разно-
образие клинических проявлений ДСТ зависит от внеш-
них условий, в том числе среды обитания. Учитывая 
выявленный дефицит магния в различных субстратах 
(волосах, эритроцитах, ротовой жидкости) в 46,6–72,0% 
наблюдений при ДСТ допускают патогенетическое зна-
чение гипомагниемии и других эндогенных факторов. 

Удлинение (инсерция) или укорочение (делеция) цепи 
коллагена, разнообразные точечные мутации, сопро-
вождающиеся заменой даже одной аминокислоты, 
вызывают нарушение образования поперечных связей 
в молекуле коллагена, уменьшение его термической 
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стабильности, замедление спиралеобразования, изме-
нение посттрансляционных модификаций и усиление 
внутриклеточной деградации. Образуются так называ-
емые аномальные триммеры коллагена и эластина, кото-
рые не выдерживают должных механических нагрузок.

Схема развития ДСТ представлена на рис. 2.1.

Изначально неполноценная соединительная ткань
(метаболически, морфофункционально)

Генетические дефекты (полигенность)

Внешние факторы
(многофакторность)

Антропогенные
и абиотические,

экологические факторы, 
в том числе нерациональное 

питание (дефицит макро-
и микроэлементов,

гиповитаминозы, белково-
энергетическая недостаточность

и др.), несбалансированные
физические нагрузки,

загрязнение окружающей
среды, стресс,

изменение климата и т.д.

Ранние сроки

Манифестация клинических
проявлений ДСТ (признаки)

Поздние сроки

Прогрессирование
клинических проявлений

ДСТ (синдромы).
Формирование осложнений 

Рис. 2.1. Схема развития дисплазии соединительной ткани

Клиническая картина основных синдромов
Одна из основополагающих характеристик ДСТ как 

дисморфогенетического феномена — отсутствие фено-
типических признаков ДСТ при рождении или очень 
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незначительная их выраженность (даже в случаях диф-
ференцированных форм ДСТ) и, подобно изображению 
на фотобумаге, проявление в течение жизни. С годами 
количество признаков ДСТ и их выраженность нарас-
тают прогредиентно (табл. 2.1).

Таблица 2.1. Календарь формирования клинических синдромов 

при дисплазии соединительной ткани

Клинический синдром Время проявления

Расстройства веге-
тативной нервной 
системы

Формируются одними из самых первых, 
в раннем детском возрасте

Бронхолегочный 
синдром

От рождения с максимальным проявлением 
в подростковом и молодом возрасте

Синдром иммунологи-
ческих нарушений

С раннего детского возраста с максимальным 
проявлением в подростковый период

Косметический 
синдром

С рождения до окончания роста

Тромбогемор-
рагический синдром

С раннего детского возраста — чаще крово-
точивость, однако воздействие стрессорных 
факторов (операция, беременность, авиапе-
релет и др.) повышает вероятность возникно-
вения тромбогенных событий

Метаболическая 
кардио миопатия

Формируется в широком возрастном 
диапазоне с 3 лет

Клапанный синдром Формируется в детском возрасте (4–5 лет), 
наиболее часто проявляется в 12–25 лет 
с последующим снижением по частоте выяв-
ления

Аритмический 
синдром

Проявляется с 5–6-летнего возраста, макси-
мально прогрессируя в подростковый период, 
нарастая по частоте параллельно формиро-
ванию клапанного синдрома, метаболической 
кардиомиопатии и повышения давления по 
малому кругу кровообращения
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Клинический синдром Время проявления

Синдром синкопаль-

ных состояний

Начало — с раннего детского возраста

Торакодиафраг-

мальный синдром

Начало формирования — 5–6 лет, 

отчетливые проявления — 10–12 лет, 

максимальная выраженность — 14–35 лет

Вертеброгенный 

синдром

Параллельно развитию торакодиафрагмаль-

ного синдрома и синдрома гипермобильно-

сти суставов

Синдром патологии 

стопы

Формируется одним из самых первых, в ран-

нем детском возрасте

Синдром патологии 

органа зрения

У большинства обследованных — в 5–6 лет, 

прогрессируя в школьные годы (7–15 лет)

Астенический синдром Выявляется в дошкольном и особенно ярко 

в школьном, подростковом и молодом воз-

расте

Синдром торакодиаф-

рагмального сердца

Формирование торакодиафрагмального 

сердца происходит вслед за манифестацией 

и прогрессированием деформации грудной 

клетки и позвоночника, на фоне клапанного, 

сосудистого и легочного синдромов

Синдром хронической 

артериальной гипо-

тонии

Чаще всего выявляется в подростковом воз-

расте, нередко ассоциирован с астеническим 

синдромом и расстройствами вегетативной 

нервной системы

Синдром артериаль-

ной гипертонии

Чаще всего ассоциирован с вертеброгенным, 

сосудистым синдромами, синдромом патоло-

гии мочевыделительной системы

Сосудистый синдром Манифестирует в 8–9 лет, подростковом и 

молодом возрасте, прогрессируя в дальней-

шем. Достоверное влияние возраста боль-

ных — в диапазоне 14–20, 21–30, 31–35 лет

Продолжение табл. 2.1
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Клинический синдром Время проявления

Синдром патологии 

пищеварительной 

системы

Детский возраст

Синдром патологии 

мочевой системы

Детский возраст

Синдром репродуктив-

ных нарушений

Подростковый, молодой, репродуктивный 

возраст

Синдром анемии Чаще всего в период полового созревания, 

чаще у лиц женского пола

Психические расстрой-

ства и расстройства 

поведения

Наиболее часто — подростковый и молодой 

возраст

Синдром внезапной 

смерти

Подростковый и молодой возраст

Синдром гипермо-

бильности суставов

В возрасте 13–14 лет, к 25–30 годам распро-

страненность снижается в 3–5 раз

Синдром остеопатии В молодом возрасте, параллельно форми-

рованию гипотрофии, гипермобильного 

синдрома

Синдром диспласти-

ческой полиневро-

патии

Молодой возраст

Синдром протрузии и 

релаксации тазового 

дна

Развитие пролапса половых органов в бли-

жайшие 3–5 лет после неосложненных родов, 

прогредиентное течение

В современном мире, особенно для лиц женского 
пола, небезразлично оставаться надолго молодой и 
красивой, поскольку видимые внешние фены ДСТ при 
косметическом синдроме причиняют психологический 

Окончание табл. 2.1
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дискомфорт и вызывают социальную дезадаптацию 
(табл. 2.2).

Таблица 2.2. Аномалии развития, формирующие косметический 

синдром

№ Признак %

1 II палец стопы больше I 52,0

2 Сандалевидная щель (расстояние между I и II пальцами 

стопы равно или больше ширины II пальца)

52,0

3 Неправильный рост зубов 41,0

4 Клиндактилия (искривление одного пальца кисти) 26,0

5 Третий тип мочки уха (приросшая мочка уха) 22,0

6 Неправильный прикус 22,0

7 Низкий рост волос на лбу и шее 19,0

8 Дополнительные зубы 14,5

9 Гетерохромия радужной оболочки глаз 11,5

10 Короткая уздечка языка 10,5

11 Низко расположенные уши 8,0

12 Диастема (широкая щель между центральными 

резцами)

8,0

13 Уздечка верхней губы 8,0

14 Деформированные ушные раковины 7,5

15 Гипотелоризм (близко расположенные глаза) 7,0

16 Большие торчащие уши 7,0

17 Эпикант (кожная складка в медиальном углу глаза, при-

крывающая слезное мясцо)

6,5

18 Экзофтальм 6,5
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№ Признак %

19 Энофтальм 6,0

20 Гипертелоризм глаз (увеличение расстояния между вну-

тренними краями глазниц)

5,0

21 «Мятые» ушные раковины 5,0

22 Гипертелоризм сосков 4,5

23 Камптодактилия (контрактура проксимальных межфа-

ланговых суставов)

2,0

24 Брахидактилия 1,5

25 Политемия (количество сосков больше двух) 1,0

Фенотипические проявления ДСТ чрезвычайно 
многообразны и практически не поддаются какой-
либо унификации, а их клиническое и прогностическое 
значение определяется не только степенью выражен-
ности того или иного клинического признака, но и 
характером комбинаций предикторов ДСТ. На данном 
этапе перспективно использовать два термина: тер-
мин «недифференцированная дисплазия соединительной 
ткани», определяющий вариант ДСТ с клинически-
ми проявлениями, не укладывающимися в структуру 
наследственных синдромов, и термин «дифференциро-
ванная ДСТ, или синдромная форма ДСТ» или «наслед-
ственные нарушения соединительной ткани».

На сегодняшний день наиболее частыми нозологи-
ческими единицами наследственной патологии, или диф-
ференцированной ДСТ, являются синдромы Марфана, 
Элерса–Данло, Билса, гипермобильности суставов, 
несовершенного остеогенеза.

Окончание табл. 2.2



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth 8
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /FlateEncode
  /AutoFilterColorImages false
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth 8
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /FlateEncode
  /AutoFilterGrayImages false
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000500044004600206587686353ef901a8fc7684c976262535370673a548c002000700072006f006f00660065007200208fdb884c9ad88d2891cf62535370300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef653ef5728684c9762537088686a5f548c002000700072006f006f00660065007200204e0a73725f979ad854c18cea7684521753706548679c300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /FRA <>
    /ITA <>
    /JPN <>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020b370c2a4d06cd0d10020d504b9b0d1300020bc0f0020ad50c815ae30c5d0c11c0020ace0d488c9c8b85c0020c778c1c4d560002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken voor kwaliteitsafdrukken op desktopprinters en proofers. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents for quality printing on desktop printers and proofers.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
    /RUS ()
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /NA
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure true
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /NA
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


