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Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) — одна 

из важнейших и недостаточно изученных про-

блем в медицине. Несмотря на успехи в ее по-

нимании, достигнутые отечественными и за-

рубежными учеными за последние 20 лет, не 

существует единой классификации ДСТ, нет 

единых подходов к лечению и реабилитации па-

циентов, отсутствуют единые критерии диагно-

стики [1, 10–16, 24, 31, 56]. Порог стигматизации 

определяется различными авторами по-разному. 

Некоторые авторы полагают, что порогом стиг-

матизации следует считать наличие 3 внешних 

признаков дисплазии, другие авторы за основу 

берут 4 признака, а третьи высказывают мнение, 

что пороговыми являются 5 или даже 6 и более 

внешних признаков стигматизации [4, 8, 10, 11, 

14, 16, 17, 38]. Предпринимается попытка оце-

нить значимость выявляемых признаков в баллах 

или разделить признаки по значимости на боль-

шие и малые, главные и второстепенные и опре-

делить критерии степени тяжести ДСТ [1, 11, 13, 

14, 16, 44]. Хотя общепризнанна концепция раз-

личной значимости признаков дисморфогенеза, 

представления об основных и второстепенных 

признаках ДСТ значительно различаются [11]. 

Все ДСТ делятся на дифференцированные и не-

дифференцированные (НДСТ) [1, 8, 10, 11, 14, 

16, 28, 51]. Однако часть авторов (Х Всероссий-

ский конгресс кардиологов, 2009) выделяют на-

следственные нарушения соединительной ткани 

и признают целесообразность диагностики от-

дельных диспластических синдромов и фено-

типов [13, 14, 24, 42]. В России в 2008 г. создан 

Экспертный совет для разработки критериев ди-

агностики НДСТ, составлены российские реко-

мендации «Наследственные нарушения структу-

ры и функции соединительной ткани» [1, 13, 14, 

24, 28, 42]. Дифференцированные ДСТ включают 

в себя заболевания соединительной ткани, име-

ющие определенный тип наследования и четкую 

симптоматику (синдромы Марфана, Элерса — 

Данлоса и др.). Недифференцированные ДСТ 

включают в себя множество вариантов аномалий 

СТ без четко очерченной симптоматики [18, 35, 

51, 53]. В литературе встречаются различные си-

нонимы НДСТ — «мезенхимальная дисплазия», 

«дисфункция соединительной ткани», «слабость 

соединительной ткани», «синдром соединитель-

нотканной дисплазии», «неклассифицирован-

ные формы соединительнотканной дисплазии» 

[10, 11, 18, 21, 49]. 

Большинство исследователей рассматривает 
ДСТ как нарушение развития соединительной тка-
ни в эмбриональном и постнатальном периодах, 
генетически детерминированное состояние, харак-
теризующееся дефектами волокнистых структур и 
основного вещества соединительной ткани, приво-
дящее к расстройству гомеостаза на тканевом, ор-
ганном и организменном уровнях с прогредиентным 
течением [3, 8, 11, 14, 22–24, 31–33, 46, 51–53, 
60]. Именно прогредиентный характер течения 

многих форм диспластических изменений застав-

ляет рассматривать данное состояние как струк-

турно-функциональный фон и фактор высокого 

риска возникновения приобретенных заболева-

ний [8, 11, 22–24, 31, 33]. 
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ДСТ — это не заболевание, это состояние, в 

основе которого лежит ответная реакция орга-

низма на воздействие неблагоприятных факторов 

[27, 49, 60]. Фенотип — результат взаимодействия 

генотипа со средой, результат реализации вну-

тренних возможностей, заложенных в генотипе. 

Генотип определяет фенотип [7, 27, 49, 60]. Про-

явление признаков НДСТ связывают, с одной 

стороны, с генетически детерминированными де-

фектами СТ, с другой — с неблагоприятным вну-

триутробным влиянием на плод разнообразных 

факторов (гестозы, хроническая гипоксия плода, 

стресс, плохое питание, острые и хронические за-

болевания матери, ухудшение экологической об-

становки) [1, 8–10, 27, 48, 49, 58], которые, в свою 

очередь, способны вызывать дефекты генетиче-

ского аппарата.

Актуальность проблемы ДСТ определяется 

широкой распространенностью признаков дис-

морфогенеза (по данным различных авторов, ча-

стота встречаемости ДСТ составляет от 13 до 70 % 

[9, 17, 20, 24, 27, 30, 31, 35, 39, 44, 46, 48, 54]), тен-

денцией к накоплению генетических дефектов в 

общем генофонде, увеличением удельного веса 

ДСТ в виде недифференцированных форм [1, 6, 8, 

31, 39, 45, 49], предрасположенностью к возник-

новению приобретенной патологии, трудностями 

дифференциальной диагностики, а также особен-

ностями течения отдельных клинических форм [5, 

8, 10, 11, 32, 45, 51, 56], снижением качества жиз-

ни, ростом экологического неблагополучия [8, 

10, 11]. Обращаемость к врачам лиц с ДСТ в 6 раз 

чаще, чем других категорий, общая летальность 

больных с ДСТ выше, чем смертность от новооб-

разований и болезней органов дыхания [11].

Значение СТ велико, она составляет более по-

ловины массы тела человека и выполняет много-

численные функции (пластическая, защитная, 

трофическая, опорная, структурообразующая [8, 

10, 11, 13, 27, 28, 51, 53]), ведущей из которых яв-

ляется интеграция в единое целое различных ор-

ганов и тканей организма [8, 11, 13, 51]. Поэтому 

морфологические изменения в самой СТ, изме-

нение метаболических процессов обусловливают 

возникновение вторичных нарушений со стороны 

внутренних органов, что нередко определяет их 

тяжесть, длительность течения заболевания, раз-

витие осложнений и прогноз основного патологи-

ческого процесса [2, 3, 9–11, 43, 48, 51]. 

Всеобъемлющее распространение в организ-

ме соединительной ткани определяет полиор-

ганность поражений при ДСТ [1, 11, 13, 14, 27, 

28, 31]. Полиморфизм проявлений ДСТ вызы-

вает необходимость разработки четких критери-

ев диагностики этого состояния, согласования 

перечня диагностически значимых внешних и 

внутренних фенотипических признаков. Полный 

перечень фенотипических признаков синдро-

ма ДСТ включает более 100 наименований [11]. 

Внешние фенотипические признаки ДСТ можно 

разделить на три группы: конституцио нальные 

особенности, собственно признаки ДСТ (стигмы 

ДСТ), малые аномалии развития (стигмы дизэм-

бриогенеза) [11].

Общепринято выделять 4 фенотипа НДСТ: 

1) марфаноподобный: астеническое телосложе-

ние, долихостеномелия, арахнодактилия, сколи-

оз, гипермобильность суставов, поражение кла-

панного аппарата сердца, нарушение рефракции; 

2) МАSS-подобный: сочетание гипермобильности 

суставов с малыми аномалиями сердца (пролапсы 

створок, дополнительные хорды), скелетные ано-

малии, истончение и участки субатрофии кожи; 

3) элерсоподобный фенотип: гиперэластичность 

и хрупкость кожи, геморрагический синдром, ске-

летные дисплазии, гипермобильность суставов; 

4) КСЧ-фенотип (кожа, сердце, череп): истон-

чение, суб атрофии, эластичность кожи, пролапс 

митрального клапана, ложные хорды, лицевой 

дизостоз, микрогнатия, деформация ушных рако-

вин, гипермобильность суставов [11, 35]. 

Íàèáîëåå âàæíûå ôåíîòèïè÷åñêèå 
ïðèçíàêè ÄÑÒ è ïðèíöèïû 
èõ äèàãíîñòèêè 

Внешние признаки [3, 8, 10, 11, 16–20, 22, 24, 28, 

31–33, 38, 44, 50, 52, 53, 57]

Костные: 
— астенический тип конституции;

— дефицит массы тела. Определяется с помо-

щью индекса Варги (ИВ) или любого другого мас-

со-ростового коэффициента:

ИВ = масса тела (г)/рост2 (см) – возраст 

(лет)/100, должен быть более 1,5.

Долихостеномелия — удлинение и утончение 

конечностей. Диагностируется при измерении 

длины сегментов туловища, например:

— отношение кисть/рост  100 должно быть бо-

лее 11 %;

— отношение стопа/рост  100 — более 15 %;

— разность «размах рук – рост» — более 1,1.

Деформации грудной клетки бывают двух ти-

пов:

— воронкообразная («грудь сапожника»);

— килевидная («куриная грудь»).

Патология позвоночника подтверждается при 

наличии у больного сколиоза, кифоза, лордоза 

или «прямой спины». Диагностируется клиниче-

ски и подтверждается рентгенологическим мето-

дом.

Арахнодактилия (длинные, тонкие, кривые 

пальцы) диагностируется с помощью клиниче-

ских тестов и расчета метакарпального индекса по 

рентгенограммам. Клинические тесты:

— скрининг-тест большого пальца. Большой 

палец легко укладывается поперек ладони и в 

этом положении выступает за ее ульнарный край;

— длина среднего пальца кисти превышает 10 см;

— тест запястья. Пациент легко охватывает за-

пястье мизинцем и большим пальцем.
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Гипермобильность суставов можно оценить по 

критериям Бейтона. Проводятся последовательно 

5 тестов с обеих сторон:

— пассивное сгибание мизинца на 90 градусов 

в обе стороны;

— пассивное сгибание 1-го пальца в сторону 

предплечья при сгибании в лучезапястном суставе 

до его касания передней поверхности предплечья;

— переразгибание обоих локтевых суставов бо-

лее чем на 10 градусов;

— переразгибание обоих коленных суставов 

более чем на 10 градусов;

— при наклоне вперед при фиксированных 

коленных суставах плоскости ладоней пациента 

полностью касаются пола.

Максимальная величина показателей по этим 

тестам — 9 баллов. 1 балл означает патологическое 

переразгибание сустава на одной стороне, 1–2 бал-

ла — физиологический вариант нормы, 3–4 балла 

расценивается как легкая гипермобильность, 5–8 

баллов — умеренная, 9 баллов — выраженная (ге-

нерализованная) гипермобильность суставов.

Деформация конечностей:

— вальгусная (Х-образная);

— варусная (О-образная).

Деформация стопы по типу «качалки», конская 

полая, пяточная, плоская (плоскостопие) стопа 

и др. Плоскостопие бывает продольным и попе-

речным. Практически продольное плоскостопие 

определяется с помощью подометрического ин-

декса, а поперечное плоскостопие — по наличию 

hallux valgus и натоптышей. 

Патология мышечной системы: гипотония, ги-

потрофия, нарушение мышечной силы, диастаз 

прямых мыши живота, вентральные грыжи.

Кожные проявления
Изменения кожи: тонкая, вялая, гиперрастя-

жимая (безболезненное оттягивание на 3 см в об-

ласти тыла кисти или лба), заживление ран с об-

разованием следов типа «папиросной бумаги», 

келоидные рубцы после травм, геморрагические 

проявления, варикозное расширение вен, атро-

фические юношеские стрии, очаги депигмента-

ции, гипертрихоз.

Установлена тесная взаимосвязь между коли-

чеством внешних стигм, степенью выраженности 

диспластических изменений со стороны кожи и 

опорно-двигательного аппарата и изменениями 

соединительнотканного каркаса внутренних ор-

ганов — внутренние фенотипические признаки 

ДСТ [8, 11, 13].

Внутренние признаки
Висцеральные проявления ДСТ [3, 8, 10, 11, 16–

20, 22, 24, 28, 31–33, 38, 50, 52, 53, 55]

Чем больше фенотипических признаков выяв-

ляется при осмотре, тем больше оснований ожи-

дать проявления ДСТ со стороны внутренних ор-

ганов.

Изменения органов дыхания: синдром Ви-

льямса — Кемпбелла, бронхоэктазы, эмфизе-

ма, гипоплазия легкого, буллезная эмфизема, 

трахеобронхиальная дискинезия (ТБД), трахе-

обронхомаляция, трахеобронхомегалия, поли-

кистоз, гипервентиляционный синдром, спон-

танный пневмоторакс, легочная гипертензия, 

склонность к бронхообструкции.

Изменения сердечно-сосудистой системы: то-

ракодиафрагмальное сердце, пролапсы клапанов 

сердца, расширение корней аорты и легочной ар-

терии, аневризмы сосудов сердца, артерий сред-

него и мелкого калибра, варикозное расширение 

вен, диагональные, поперечные и множествен-

ные внутрижелудочковые дополнительные хорды, 

аномальные трабекулы левого желудочка, идио-

патическая артериальная гипотензия, нарушения 

ритма и проводимости сердца, метаболическая 

кардиомиопатия, синдром внезапной смерти. 

Изменения нервной системы: синдром вегетосо-

судистой дистонии, дефекты речи. 

Изменения желудочно-кишечного тракта: 
аномалии развития желчного пузыря, дискине-

зии желчного пузыря и желчевыводящих путей, 

гастроптоз, мегаколон, долихосигма, диафраг-

мальная грыжа, несостоятельность кардии же-

лудка, дивертикулы пищевода и кишечника, вис-

цероптоз. 

Изменения почек: нефроптоз, дистопия почек, 

удвоение чашечно-лоханочной системы, удвое-

ние почки, мочевыводящих путей, аномалия раз-

вития мочеточников. 

Репродуктивная система: опущение матки, 

влагалища, варикоцеле, евнухоидизм, самопроиз-

вольные выкидыши. 

Система крови: повышенная кровоточивость, 

гемоглобинопатии, тромбоцитопатии.

Изменения органов зрения: миопия, астигма-

тизм, вывих и подвывих хрусталика, врожденное 

косоглазие, эпикантус, голубые склеры, гипер- и 

гипотелоризм.

Патология зубов: адентия, гиподентия, паро-

донтоз, кариес, микродентизм.

Патология лор-органов: отосклероз, «готиче-

ское» небо.

Фенотипические признаки ДСТ могут недо-

статочно диагностироваться у дошкольников 

(11,1 %, соответственно у школьников — 31,1 %) 

[34, 35, 44]. С возрастом клиническая симптома-

тика ДСТ проявляется ярче и многообразнее [11].

Синдром дисплазии соединительной ткани 

проявляется не только внешними признаками, 

но и особенностями иммунного статуса со сни-

жением активности Т-лимфоцитов, нарушением 

фагоцитоза, изменением уровня Ig А, М, G, нару-

шением образования и элиминации циркулирую-

щих иммунных комплексов вследствие снижения 

активности макрофагально-моноцитарного звена 

иммунитета, а также нарушением местного имму-

нитета за счет снижения уровня sIgA и IgA в слюне 

[3, 4, 7, 10, 11, 34, 39, 48]. Это приводит к тому, 

что у детей с ДСТ многие приобретенные заболе-



150  

7(42) • 2012Огляд літератури

вания протекают более тяжело и имеют особенно-

сти клинического течения [2–4, 8, 9, 25, 26, 28, 31, 

43, 46, 54]. В условиях крупного промышленного 

региона, в котором неблагополучные экофакторы 

приводят к формированию «вторичного экологи-

ческого иммунодефицита», влияют на метаболизм 

соединительной ткани, состояние клеточных 

мембран, отрицательное влияние ДСТ проявляет-

ся более выраженно [3, 10, 35]. Ухудшение эколо-

гии приводит к учащению ДСТ, так как приспосо-

бление к воздействию неблагоприятных факторов 

человечеством осуществляется прежде всего через 

изменения, происходящие в СТ [27].

Слабость соединительнотканных структур ле-
гочной ткани предрасполагает к развитию разно-
образной патологии органов дыхания [8, 11, 25, 26, 
28, 30, 49]. 

Орган дыхания находится в особых услови-

ях постоянной физической нагрузки, вследствие 

чего к соединительнотканным белкам — коллаге-

ну и эластину — предъявляются совершенно иные 

требования, чем к белкам печени, почек и других 

органов. Именно эти белки определяют стабиль-

ность и податливость, которые необходимы для 

выполнения основной функции — функции га-

зообмена [11, 31, 43]. Морфологические измене-

ния бронхолегочной системы при ДСТ приводят 

к изменениям функции мышечно-хрящевого кар-

каса трахеобронхиального дерева и альвеолярной 

ткани, делая их повышенно эластичными, что от-

рицательно сказывается на дренажной функции 

бронхов и стромальной устойчивости альвеол [26, 

28, 31]. Изменения трахеобронхиального дере-

ва сопровождаются дискинезией воздухоносных 

путей (раздувание на вдохе и коллапс на выдохе, 

экспираторный пролапс), клинические проявле-

ния которой (сухой пароксизмальный кашель, за-

грудинные боли в проекции бифуркации трахеи, 

приступы затрудненного дыхания, имитирующие 

приступ бронхиальной астмы (БА)) и изменения 

функции внешнего дыхания (ФВД) зависят от ло-

кального или диффузного характера поражения, 

ранним появлением осложнений, особенно эм-

физемы легких. 

С врожденной слабостью или атрофией эла-

стического каркаса легких связана первичная 

диффузная эмфизема легких. Поскольку при эм-

физеме страдает вся соединительная эластическая 

ткань, то упругость бронхиальной стенки снижает-

ся, поэтому при динамической компрессии проис-

ходит не экспираторный стеноз, а экспираторный 

коллапс, следствием которого являются наруше-

ния бронхиальной проходимости. Просвет вну-

трилегочных дыхательных путей перестает быть 

стабильным, и бронхи спадаются даже при очень 

небольшом увеличении внутригрудного давления. 

Хроническое кислородное голодание клинически 

может выражаться в развитии выраженной асте-

нии, формировании дистрофических изменений 

сердечной мышцы, ухудшении функционального 

состояния всего организма и усугублении дис-

пластикозависимых изменений внутренних ор-

ганов в условиях повышенной чувствительности 

аномального коллагена к изменениям рН, что за-

мыкает патологический круг. При кистозном не-

доразвитии бронхов выявляются более выражен-

ные нарушения бронхиальной проходимости, чем 

при приобретенных бронхоэктазах, но меньшая в 

сравнении с последними выраженность диффу-

зионных нарушений, что свидетельствует о нали-

чии процессов компенсации. Трахеобронхиальная 
дискинезия — значительные изменения просвета 

трахеи и бронхов во время дыхания за счет экспи-

раторного пролапса. Именно ТБД играет ведущую 

роль в развитии рецидивирующей и хронической 

бронхолегочной патологии [3, 8, 11, 18, 25, 26, 28, 

31]. Недифференцированная ДСТ приводит к на-

рушению эластичности легочной ткани, что со-

провождается склонностью к развитию эмфиземы, 
поликистоза легких и спонтанных пневмотораксов 

[8, 11, 26, 28, 31].

Диспластикозависимые изменения трахео-

бронхиальной стенки и аномалии легких, как 

правило, существуют на фоне торакодиафраг-
мального синдрома (ТДС) той или иной степени 

выраженности [8, 11, 18, 28, 31]. Изменения стро-

ения определенных типов коллагена, плотности 

упаковки, а также взаимоотношений с гликоза-

миногликанами и гликопротеидами могут вы-

зывать образование нестабильных коллагеновых 

структур и влиять на биохимическую прочность 

реберного хряща, приводя к деформации груд-

ной клетки. У пациентов с ДСТ наиболее часто 

встречается воронкообразная деформация груд-

ной клетки, на втором по частоте месте — ки-

левидная, реже — астеническая форма грудной 

клетки. Указанные деформации существуют на 

фоне различных форм нарушений осанки. Чаще 

встречаются комбинированные изменения по-

звоночного столба: кифосколиозы, гиперкифо-

зы — гиперлордозы, гиперкифозы — сколиозы — 

гиперлордозы. Сложные сочетанные состояния 

грудной клетки и позвоночного столба сопрово-

ждаются изменениями хода ребер (полуверти-

кальным или вертикальным — при астенической 

форме и горизонтальным — при деформациях 

грудины) и приводят к формированию цилин-

дрической и колоколоподобной формы грудной 

полости. Диспластикозависимые изменения гру-

дины, ребер, позвоночника приводят к умень-

шению объема и ригидности грудной клетки, 

сужению легочного поля со стороны искривле-

ния позвоночника и при деформации грудины, 

понижению растяжимости дыхательной систе-

мы, инертности диафрагмального компонента 

дыхания, дополнительному механическому воз-

действию на внутригрудные органы (смещение 

и деформация просвета трахеи и крупных брон-

хов), формированию участков ателектазов, меха-

ническому сдавлению сердца и торсии сосудов. 
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По мере прогрессирования ТДС возникает ряд 

закономерных изменений ФВД, отражающих ее 

нарушения как под влиянием деформации груд-

ной клетки и позвоночника, так и под действием 

механизмов компенсации этих нарушений. Нару-

шения внешнего дыхания выражаются в первую 

очередь гипервентиляцией. По мере прогресси-

рования деформации грудной клетки и позвоноч-

ника, снижения силы и выносливости дыхатель-

ных мышц в условиях гипервентиляции легких и 

уплощения диафрагмы снижается максимальная 

произвольная вентиляция и вентиляционное обе-

спечение, т.е. минутная вентиляция, которую че-

ловек может поддерживать неограниченно долго 

без утомления дыхательной мускулатуры. Харак-

тер и выраженность вентиляционных нарушений 

зависят от тяжести диспластического процесса 

и являются следствием сочетанного действия 

торакальных и эндопульмональных факторов: 

ТДС, ТБД, отечно-воспалительных нарушений. 

Склонность к формированию обструктивных на-

рушений, наличие гиперреактивности бронхов 

при бронхопульмональной дисплазии отмече-

ны многими авторами, но пока не нашли одно-

значного объяснения [28, 31]. Одной из причин 

респираторной декомпенсации при ДСТ может 

быть усталость дыхательных мышц, клинические 

проявления которой определяют степень выра-

женности субъективных ощущений затрудненно-

го дыхания. Утомление дыхательной мускулатуры 

может являться следствием уплощения диафраг-

мы и гипервентиляции легких как результата су-

ществования ТДС, что ведет к повышению по-

требления кислорода дыхательными мышцами, 

снижению их силы и выносливости на фоне хро-

нической гипоксии и недостаточного энергообе-

спечения [31, 48].

Фактором, усугубляющим сложность 

функцио нирования респираторной системы, яв-

ляется наличие синдрома вегетососудистой дисто-
нии, которая обнаруживается уже в препубертат-

ном возрасте у значительного числа пациентов 

и рассматривается как обязательный компонент 

ДСТ [8, 10, 11, 17, 31]. У большинства пациентов 

выявляется симпатикотония, реже встречается 

смешанная форма, в малом проценте случаев — 

ваготония. Структура вегетативного синдрома не 

отличается в группах с различной степенью ДСТ, 

однако носит более выраженный и яркий харак-

тер при тяжелых ДСТ. Одно из ведущих мест в 

клинической картине синдрома вегетососудистой 

дистонии у пациента с ДСТ занимает дыхательная 

дисфункция, выражающаяся в чувстве нехватки 

воздуха, неудовлетворенности вдохом, ощуще-

нии препятствия прохождения воздуха в легкие 

либо потери регуляции дыхания, что укладывает-

ся в клиническую картину гипервентиляционного 

синдрома [11, 31]. 

Еще одним усугубляющим фактором является 

наличие при ДСТ синдрома иммунологической не-

достаточности, которая обусловливает склонность 

к хронизации процесса [3, 4, 8, 10, 31, 48, 58]. 

Результатом наслоения ассоциированной воспа-

лительной патологии на диспластикозависимые 

изменения трахеобронхиального дерева являются 

обструктивные изменения бронхов.

Таким образом, структурные и функциональ-

ные изменения респираторной системы при ДСТ, 

напрямую или опосредованно связанные с гене-

тическими дефектами соединительнотканных 

структур, чрезвычайно сложны и присутствуют 

в различной степени у большинства больных с 

дифференцированной и недифференцированной 

формами ДСТ [11, 31]. 

Кроме того, бронхолегочная дисплазия за-

кономерно изменяет течение ассоциированной 

патологии органов дыхания. У детей с ДСТ чаще 

отмечается пневмония с более тяжелым течением, 

имеются особенности течения бронхиальной аст-

мы, у них также чаще развивается обструктивный 

бронхит. В литературе имеются данные о наблю-

дениях за детьми с признаками ДСТ, страдающи-

ми БА [8, 9, 26, 28, 31, 36, 37, 47–49]. У больных 

с БА на фоне ДСТ отмечается бронхообструкция 

преимущественно проксимального характера, 

вегетативная окраска приступа, достоверно пре-

обладает тяжелое течение заболевания, сложные 

нарушения внешнего дыхания, пациенты менее 

выраженно отвечают на бронхолитическую тера-

пию, для купирования приступа необходимо бо-

лее длительное использование системных корти-

костероидных препаратов, течение заболевания 

сопровождается спонтанными пневмотораксами 

и подкожной эмфиземой. У детей с ДСТ наблю-

дается преимущественно «немой» вариант при-

ступов (без аускультативных хрипов) при легком 

течении БА, выраженная дыхательная аритмия 

при приступе, сопровождающаяся головокруже-

нием, головной болью, болью в области сердца 

и живота, ощущением тяжести в груди, эмоцио-

нальным дискомфортом, что требует дифферен-

циальной диагностики с гипервентиляционным 

синдромом. Отмечается более ранняя манифеста-

ция симптомов БА на фоне ДСТ. Между степенью 

ДСТ и тяжестью течения БА установлена прямая 

корреляционная связь — тяжелая степень ДСТ у 

детей способствует прогрессированию и тяжело-

му течению БА [28, 31, 47].

Одним из наиболее частых вариантов ассо-

циированной патологии при ДСТ, связанной с 

диспластикозависимыми изменениями бронхо-

легочной системы, является внебольничная пнев-

мония. Многие исследователи отмечали необыч-

но частые и тяжелые пневмонии при синдроме 

Марфана и недифференцированных вариантах 

ДСТ [25, 26, 28, 29, 31, 46, 59]. Выявлена взаи-

мосвязь между тяжестью течения пневмонии и 

тяжестью ДСТ. Рассмотренные выше морфологи-

ческие и функциональные особенности системы 

внешнего дыхания при ДСТ (нарушение дренаж-
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ной функции бронхов, нарушение функции муко-

цилиарного клиренса, изменение вязкости брон-

хиального секрета, наличие деформации грудной 

клетки и позвоночника, ухудшение элиминации 

патогенных агентов в условиях измененной им-

мунной реактивности) создают благоприятный 

фон для развития инфекционного процесса. В 

процессе воспаления происходит каскад патофи-

зиологических реакций, наиболее значимыми из 

которых являются нарушение протеазно-ингиби-

торного баланса, а также активация перекисно-

го окисления липидов с образованием активных 

форм кислорода. Оксидантная агрессия является 

непосредственной причиной разрушения кол-

лагена и приводит к дополнительным наруше-

ниям мембранной архитектоники структурных 

элементов. Разрушенные в процессе воспаления 

макрофаги и нейтрофилы являются основным 

источником протеаз, действие которых приво-

дит к деструкции межальвеолярных перегородок 

и разрушению эластического каркаса легких, что 

закономерно приводит к формированию центри-

ацинарной эмфиземы легких — необратимому и 

прогредиентному компоненту обструкции брон-

хов. Аномалии строения бронхолегочной систе-

мы при ДСТ способствуют ухудшению элимина-

ции патогенных агентов в условиях измененной 

иммунной реактивности, а также длительной 

персистенции инфекционных агентов, формиро-

ванию рецидивирующего течения пневмоний с 

преимущественным поражением интерстициаль-

ной ткани. У больных с ДСТ чаще формируются 

атипично протекающие пневмонии, вызываемые 

внутриклеточными возбудителями (хламидии, 

микоплазмы), с преимущественным поражением 

интерстиция легких, при рецидивирующем тече-

нии которых прогрессирует пневмофиброз, ле-

гочная гипертензия [8, 25, 26, 28, 29]. 

Доказана тесная связь ДСТ с развитием брон-

хообструктивного синдрома, имеющего место 

при атипично протекающих пневмониях, врож-

денных пороках бронхолегочной системы, БА. На 

фоне ДСТ перечисленные заболевания вызывают 

тяжелые осложнения в виде пневмофиброза, ле-

гочной гипертензии, спонтанного пневмоторак-

са, что ухудшает прогноз заболевания, снижает 

качество жизни больного [8, 25, 26, 28]. Прогноз 

будет определяться не только тяжелым течени-

ем пневмонии и высокой вероятностью развития 

 осложнений, но и тем, насколько своевременно 

будут выявлены диспластикозависимые измене-

ния бронхолегочной системы и будут ли предпри-

няты меры для предупреждения развития необра-

тимой обструкции.

Частота острых респираторных вирусных ин-

фекций (ОРВИ) у детей с ДСТ достоверно не от-

личается от таковой у детей без признаков ДСТ. 

Но у детей с ДСТ чаще встречаются более тяжелые 

и осложненные варианты ОРВИ. Частые ОРВИ 

связывают со снижением неспецифического им-

мунитета слизистых оболочек, что нередко на-

блюдается у детей с НДСТ [34, 40, 41, 48, 58]. У 

них отмечается снижение местного иммунитета за 

счет уменьшения уровня sIgA и IgA в слюне, ак-

тивности фагоцитоза, а также активация и повы-

шение перекисного окисления липидов и угнете-

ние антиоксидантной защиты [3, 39, 58]. У детей 

с рецидивирующим стенозирующим ларинготра-

хеитом (РСЛТ) слабость соединительнотканных 

структур является предрасполагающим фактором 

его формирования [43]. Рецидивирующий брон-

хит у детей с НДСТ характеризуется более ранним 

началом, торпидным течением рецидивов заболе-

вания, обострением хронической патологии лор-

органов, резистентностью к проводимой тради-

ционной терапии и формированием хронической 

бронхолегочной патологии [2–4]. У больных с 

хроническими воспалительными заболеваниями 

лор-органов выявлен сравнительно высокий уро-

вень внешней стигматизации, что может исполь-

зоваться для скрининга риска развития и выявле-

ния очагов хронической инфекции [54].

Таким образом, бронхопульмональная диспла-

зия изменяет течение ассоциированной патологии 

органов дыхания. Применение в практике врача 

терминов «диспластическая бронхопатия», «дис-

пластический кардиореспираторный синдром» 

позволит объяснить не только появившиеся мно-

гочисленные клинические вариации известных 

болезней органов дыхания, но и прогнозировать 

течение различных заболеваний органов дыхания, 

а также осуществлять адекватную терапию и про-

водить профилактику осложнений. Фоновую ДСТ 

и ассоциированную патологию необходимо рас-

сматривать как единый, качественно новый про-

цесс, требующий особых подходов к диагностике 

и терапии пациентов (не только терапия приобре-

тенного заболевания, но и лечение, направленное 

на протекцию соединительнотканных структур).
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Резюме. Стаття присвячена проблемі дисплазії сполуч-

ної тканини у дітей і ролі цієї патології в патогенезі захво-

рювань органів дихання. Розглянуті етіологічні аспекти 

розвитку цієї патології, класифікація, а також клінічні 

особливості перебігу захворювань органів дихання на тлі 

дисплазії сполучної тканини у дитячому віці. 

Ключові слова: дисплазія сполучної тканини, органи ди-

хання, діти.

Konyushevskaya A.A., Franchuk M.A.
Donetsk National Medical University named after M. Gorky 
Ñity Children’s Clinical Hospital ¹ 5, Donetsk, Ukraine 

SYNDROME OF UNDIFFERENTIATED CONNECTIVE TISSUE 
DYSPLASIA. PULMONOLOGICAL ASPECTS

Summary. The article deals with the problem of connective 

tissue dysplasia in children and the role of this pathology in the 

pathogenesis of diseases of the respiratory system. Etiologic 

aspects of the development of this pathology, classification, and 

specific clinical features of the course of some diseases against 

the background of connective tissue dysplasia in childhood are 

discussed.

Key words: connective tissue dysplasia, respiratory system, 

children.
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