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У наш час патологія сполучної тканини 
привертає увагу дослідників різних медич-
них спеціальностей. Актуальність зазначе-
ної проблеми зумовила виділення в бага-
тьох медичних спеціальностях нозологічних 
форм, що є органоспецифічними проявами 
слабкості сполучної тканини. Так, в орто-
педії відомі нетравматичні звичні вивихи й 
дисплазія кульшових суглобів, у хірургії – 
грижі різної локалізації, в клініці внутріш-
ніх хвороб – нефроптоз та пов’язані з ним 
проблеми, в гінекології – опущення стінок 
піхви й випадіння матки тощо.

Під терміном “дисплазія” (dysplasia 
(грецьк.) - формування, утворення; синонім 
дисгінезія) – неправильний розвиток орга-
нів та тканин. Дисплазія охоплює всі ви-
падки неправильного росту та розвитку не-
залежно від часу та причин їх виникнення. 
У свою чергу поняття “дисплазія сполуч-
ної тканини” (ДСТ) включає спадкові по-
рушення сполучної тканини, що об’єднані 
в синдроми та фенотипи на підставі спіль-
ності зовнішніх та/або вісцеральних ознак 
та характеризуються генетичною неодно-
рідністю та різноманіттям клінічних проя-
вів від доброякісних субклінічних форм до 
розвитку поліорганної й системної патоло-
гії із прогредієнтним перебігом. 

Причинами недиференційованої дис-
плазії сполучної тканини прийнято вважа-
ти мультифакторні впливи на плід у пері-
од його внутрішньоутробного розвитку, що 
можуть призводити до генетичних дефек-
тів. В основі патогенезу цього захворюван-
ня лежить спадкова особливість структу-
ри колагену, що зумовлює більшу, ніж у 
нормі, його еластичність. Проте механізми 
розвитку сполучнотканинної неповноцін-
ності досі залишаються не вивченими. Ге-

нетичний маркер, що детермінує диспла-
зію, наразі невідомий, проте припускають, 
що первинне відхилення спостерігається 
в одному або кількох генах колагену, при 
цьому генетичні дослідження виявили ге-
нетичну гетерогенність уродженої сполуч-
нотканинної дисплазії. 

У зарубіжній літературі існує понят-
тя “генетично зумовлений симптомокомп-
лекс недиференційованої дисплазії сполуч-
ної тканини”, що характеризується веге-
тативною дизрегуляцією, первинним про-
лапсом мітрального клапана, фенотипови-
ми ознаками сполучнотканинної диспла-
зії, психопатологічними порушеннями, не 
пов’язаними із системними захворювання-
ми сполучної тканини або серця, а також 
поняття “MASS-фенотипу” – мітральний 
клапан (Mitral valve), аорта (Aorta), шкіра 
(Skin), скелет (Skeleton), – представлений 
пролапсом мітрального клапана, аномалія-
ми будови аорти, гіпереластичністю шкіри 
й скелетними проявами дисплазії сполуч-
ної тканини (остеопенічний синдром, остео-
пороз та ін.). 

Історія питання. Марфаноїдну консти-
туцію, як прояв сполучнотканинної дис-
плазії, можна знайти у всесвітньо відо-
мих особистостей минулого. Так, лісоруб 
Авраам Лінкольн мав зріст 193 см, вели-
чезні ступні та кисті рук, маленьку грудну 
клітку та довгі гнучкі пальці. Завдяки по-
стійній самоосвіті, видатним  здібностям та 
надзвичайній працьовитості він став прези-
дентом США. Схожий фенотип був і в сина 
чоботаря Ганса Христиана Андерсена, ви-
датного письменника XIX сторіччя. Свої лі-
тературні твори він часто переписував, до-
магаючись віртуозної точності та легкості 
стилю. Сучасники так описували його зо-

Синдром гіпермобільності суглобів  
у дітей та підлітків
Поворознюк В.В.1, Подліанова О.І.2

1Інститут геронтології АМН України, 
Український науково-медичний центр проблем остеопорозу,  

2Запорізький медичний університет

Світлій пам’яті професора Ткаченка Ю.П.



50	 “Ïðîáëåìè îñòåîëîã³¿”

Поворознюк В.В., Подліанова О.І. “Синдром гіпермобільності суглобів у дітей та підлітків”

внішність: “Він був високим, худорлявим 
та надто своєрідним за статурою та руха-
ми. Руки та ноги його були непропорційно 
довгими та тонкими, кисті рук широкими 
та пласкими, ступні ніг надто великих роз-
мірів, … ніс був також надмірно великим та 
якось по-особливому виступав уперед”. 

В історії є інші приклади, коли вродже-
ні особливості будови тіла та вражаюча 
працездатність допомагали робити людині 
фантастичну кар’єру. Згідно записів у що-
деннику лікаря Паганіні, його пацієнт мав 
астенічну статуру, явний сколіоз, “пташи-
ний” вираз обличчя, вузький череп, висту-
паюче підборіддя, очі із синіми склерами, 
розбовтаність суглобів, диспропорції в до-
вжині тулуба та кінцівок, “павучі” пальці. 
Сучасникам, які слухали гру маестро, зда-
валося, ніби десь прихована друга скрип-
ка, яка грає одночасно із першою. Багато 
хто аж до ХХ сторіччя вважав, що в молоді 
роки Паганіні зробив собі операцію з метою 
підвищення гнучкості рук. Як відомо, музи-
кант наприкінці свого життя майже втра-
тив голос, що могло статися в зв’язку з па-
ралічем верхнього гортанного нерва. Ця па-
тологія є одним з ускладнень у хворих на 
синдром Марфана. 

Серед відомих, проте незграбних, мож-
на згадати президента Франції Шарля де 
Голля, дитячого письменника Корнія Івано-
вича Чуковського. Останній казав про себе: 
“Я все життя працюю. Як віл! Як трактор!... 
Ніколи я не спостерігав, щоб комусь іншо-
му з такою тяжкістю давалася сама техні-
ка писання”.

Вивченням проблеми сполучної тканини 
та її патології почали займатися на почат-
ку ХХ сторіччя, хоча ще Гіппократ звер-
тав увагу на надзвичайну гіпермобільність 
ліктьових суглобів у скіфів, що заважало 
останнім натягувати тятиву лука. В 1891 р. 
дерматолог А. Черногубов описав у 17-літ-
нього юнака своєрідне захворювання, що 
характеризувалося надмірною рухливіс-
тю суглобів, схильністю до підвивихів, під-
вищеною розтяжністю й вразливістю шкі-
ри, ламкістю судин. Дослідник визначив це 
захворювання як генералізовану слабкість 
сполучної тканини. На жаль, цей факт за-
лишився невідомим широкому колу нау-
ковців, тому автор втратив пріоритет опи-

су синдрому. Лише через 10 років, у 1901 
році, Елерс, а в 1906 році Данло деталь-
но описали подібний симптомокомплекс 
(звичні вивихи суглобів, вразливість шкіри 
й кровоносних судин, м’язову та офталь-
мологічну патології), який було названо на 
їх честь. У сучасній медицині добре відома 
група захворювань сполучної тканини, зу-
мовлених спадковими структурними та ме-
таболічними дефектами колагену. Це такі 
чітко окреслені системні патології, як син-
дром Елерса-Данло, Марфана та ін., виді-
лені в 1988 р. у радянській “Рабочей клас-
сификации и номенклатуре ревматических 
болезней”, у рубриці ХIII “Артропатии при 
неревматических заболеваниях”, пункт 3 
“Врожденные дефекты метаболизма соеди-
нительной ткани” в окрему групу диферен-
ційованих сполучнотканинних дисплазій. 
До іншої групи увійшли вісцеральні проя-
ви дисплазії сполучної тканини, що вклю-
чають аневризму міжпередсердної перего-
родки й синуса Вальсальви, варикозну хво-
робу вен нижніх кінцівок, міопію, пролап-
си клапанів серця, додаткові хорди. Проте 
на практиці в пацієнтів частіше спостеріга-
ються дисплазії, які не можна віднести до 
жодного з відомих диференційованих син-
дромів. Так, понад 50% пацієнтів з ознака-
ми сполучнотканинної дисплазії, які звер-
таються в генетичні центри для консульта-
цій, не мають чіткої спадкової патології, а 
наявні в них фенотипічні прояви порушень 
сполучної тканини виходять за межі клі-
нічного симптомокомплексу диференційо-
ваних синдромів. 

Тому з часом існуюча класифікація по-
чала вимагати перегляду, що спонукало 
російських вчених до розробки перших на-
ціональних рекомендацій з питань ДСТ, які 
в 2008 році були опубліковані для обгово-
рення. 

Термінологія. В літературі немає єдино-
го підходу до визначення зазначеної пато-
логії. Автори використовують різні термі-
ни: “сполучнотканинна дисплазія”, “спад-
кова колагенопатія”, “мезенхімальна дис-
плазія”, які з патогенетичного погляду ві-
дображають системність змін сполучної 
тканини, але не дають змоги диференцію-
вати різні клінічні варіанти патології. Тер-
мін “синдром гіпермобільності” використо-
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вують для опису практично здорових лю-
дей, у яких спостерігається генералізова-
на гіпермобільність, пов’язана зі скаргами з 
боку кістково-м’язової системи. Цей термін 
у 1967 році запропонували Kirk et al., які 
повідомили про виникнення ревматичних 
симптомів у групи дітей із гіпермобільністю 
за відсутності очевидних порушень у спо-
лучній тканині або інших форм системного 
захворювання. Найбільший інтерес викли-
кають суглобові прояви сполучнотканинної 
дисплазії, що визначаються як “синдром гі-
пермобільності суглобів” (СГС), в англомов-
ній літературі – benign joint hypermobility 
syndrome. У певному віці гіпермобільність 
суглобів може бути явищем фізіологічним 
або на межі з фізіологічним за відсутнос-
ті генералізованого або вираженого її ха-
рактеру. З іншого боку вона є патологіч-
ним станом, що призводить до порушення 
діяльності опорно-рухового апарату. Наре-
шті гіпермобільність є головним клінічним 
проявом з боку суглобів при спадково зу-
мовлених захворюваннях сполучної тка-
нини, причому ступінь гіпермобільності в 
окремих хворих може бути не більшим за 
верхню межу норми.

Клінічні стани, при яких спостеріга-
ється гіпермобільність суглобів:
•	 ахондроплазія;
•	 вроджена дисплазія кульшового суглоба;
•	 вроджений вивих стегна;
•	 хондромаляція надколінка;
•	 синдром Дауна;
•	 диспраксія;
•	 синдром Елерса-Данло;
•	 фіброміалгія;
•	 доброякісні пароксизмальні нічні болі в 

нижніх кінцівках;
•	 інфантильна гіпотонія;
•	 ювенільні епізодичні артралгії;
•	 синдром Ларсена;
•	 синдром Марфана;
•	 синдром Моркіо;
•	 недосконалий остеогенез;
•	 спондилолізис/спондилолістез;
•	 синдром Стіклера.

Оскільки СГС супроводжується уражен-
ням не лише суглобів, а й інших органів і 
систем, зазначені стани важко, а іноді й не-
можливо диференціювати між собою. Зва-
жаючи на це, а також на генетичні аспек-

ти й результати деяких морфологічних до-
сліджень волокнистих структур сполучної 
тканини, деякі вчені (J.N. Kirk et al., 1967) 
вважають, що СГС та синдроми Елерса-
Данло й Марфана належать до однієї групи 
спадкових хвороб, розташованих на проти-
лежних кінцях клінічного спектра. Інші ав-
тори (Т. Мілковська-Димитрова, А. Карака-
шов, 1987) об’єднують зазначені патології 
терміном “вроджена сполучнотканинна не-
достатність”, яку розцінюють як стан із ге-
терогенною клінічною картиною, виділяючи 
дві основні його форми: полісимптоматич-
ну (диференційований синдром дисплазії) 
та олігосимптоматичну (залежно від лока-
лізації). Зазначена клініко-генетична гете-
рогенність створює значні труднощі під час 
виділення окремих форм патології. Ті зміни 
та функціональні розлади з боку опорно-
рухового апарату та інших органів і систем, 
що виникають у процесі росту й розвитку 
в цих дітей, викликають додаткові трудно-
щі під час диференційної діагностики, зо-
крема з різними запальними та дегенера-
тивними захворюваннями суглобів, хреб-
та, серця. Так, у пацієнтів з ідіопатичним 
пролапсом мітрального клапана більшість 
дослідників виявляють безліч фенотипо-
вих особливостей, пов’язаних із порушен-
ням структури сполучної тканини й здат-
них окреслювати певний синдром: дефор-
мацію грудної клітки, сколіоз та синдром 
“прямої спини”, астенічну конституцію, 
зниження маси тіла, відносне подовження 
верхніх кінцівок, гіпермобільність суглобів 
(реєструється при пролапсі вдвічі частіше, 
ніж за відсутності клапанної патології), гі-
переластичність шкіри, стриї, порушення 
зору. При гіпермобільному синдромі вияв-
ляють патологію постави, плоскостопість, 
підвищену ламкість судин, гіпереластич-
ність шкіри, вісцеральні прояви дисплазії. 
З огляду на все зазначене вітчизняні ав-
тори пропонують розцінювати наявність 5 
і більше маркерів дисплазії сполучної тка-
нини як синдром недиференційованої дис-
плазії сполучної тканини (СНДСТ) (Г.Д. До-
рофеєва та ін., 1998).

Епідеміологія. Згідно з проведеними до-
слідженнями (О.Е. Блинникова, В.А. Румян-
цева, 2001) гіпермобільність суглобів у ді-
тей першого року не реєструється, а вже в 
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2 роки виявляється у 50%. Надалі спосте-
рігається швидка компенсація юнацької гі-
пермобільності, а сповільнення цього про-
цесу відбувається після 20 років, коли ста-
білізується стан сполучної тканини. Гіпер-
мобільність суглобів виявляється в 5-20% 
випадків, при цьому в представників євро-
пеоїдної раси – у 10%, представників мон-
голоїдної та негроїдної рас – у 15-20% (А.Г. 
Бєлєнький, У.Ф. Галушко, 2002; Д.А. Гре-
бенєв, 1989). Згідно з даними опитування 
практикуючих ревматологів Великої Бри-
танії кожен із них обстежує 25-50 пацієн-
тів із гіпермобільним синдромом на рік (Р. 
Грехем, 1992). Під час аналізу причин гос-
піталізації до ревматологічних клінік ді-
агноз синдрому гіпермобільності сугло-
бів спостерігався в 2-5,7% випадків (M.G. 
Hall et al., 1995). Проте багатьом хворим 
ставлять неправильний діагноз, або вони, 
вже з ускладненнями, стають пацієнтами 
травматологів-ортопедів. За нашим дани-
ми, частота СГС серед школярів України 
становить 7,7-13,0%. З огляду на високу по-
ширеність конституціональної гіпермобіль-
ності серед населення (10-20%) та загаль-
ну частоту захворювань кістково-м’язової 
системи (20-30%) дослідники вважають, що 
в значній частині випадків зазначені показ-
ники взаємопов’язані.

Діагностика гіпермобільності суглобів. 
Клінічні прояви СГС частково співпадають 
із симптомами інших ДСТ. До них, окрім гі-
пермобільності суглобів, відносяться підви-
щена розтяжність шкіри, порушення утво-
рення рубців та стрий, марфаноїдна зо-
внішність та остеопенія. R. Grahame (2000) 
вважає, що СГС та гіпермобільну форму 
синдрома Елерса-Данло (раніше - EDS III) 
слід вважати синонімами. У частки паці-
єнтів діагноз СГС може бути підтвердже-
ний лабораторними дослідженнями рівня 
Tenascin-X сироватки крові та під час ана-
лізу поліморфізму гена Tenascin-X. Існує 
формула Р. Грехама (Keer R., Grahame R., 
2003) для визначення діагнозу СГС:

Гіпермобільність суглобів + симптоматика = СГС

Існує низка методик діагностики гіпермо-
більності, проте найпопулярнішою є методика C. 
Carter, J. Wilkinson у модифікації P. Beigthon et al. 
(1999), з їх наступною ревізією R. Grahamе (2000), 

згідно з якою визначають пасивне приведення 
великого пальця кисті до передпліч (рис.1), па-
сивне перерозгинання мізинця кисті до 90° 
(рис. 2), перерозгинання в ліктьовому су-
глобі – до 10° та більше (рис. 3), в колінно-
му суглобі – до 10° та більше (рис. 4), тор-
кання долонями підлоги при нахилі хребта 
вперед із розігнутими колінними суглоба-
ми. Кожна ознака оцінюється в 1 бал. Сума 
балів 0-2 свідчить про відсутність гіпермо-
більності, 3-4 – легкий ступінь, 5-8 – вира-
жений ступінь, 9 – генералізована форма. 
Для встановлення діагнозу “синдром гіпер-
мобільності суглобів” запропоновано корис-
туватися Брайтонськими критеріями, що 
містять великі й малі ознаки. 

Брайтонські критерії діагностики 
гіпермобільності суглобів.

Великі критерії:
1.	 Рахунок за шкалою Бейтона – 4 бали й 

більше (на момент огляду або в минуло-
му);

2.	 Артралгії понад 3 місяці в чотирьох су-
глобах і більше. 

	 Малі критерії:
1.	 Показник Бейтона 1,2 або 3/9 (0, 1, 2 

або 3, якщо вік пацієнта 50 та більше 
років);

2.	 Артралгії менше 3 місяців у 1-3 сугло-
бах або люмбалгія, спондильоз, спонди-
лолістез; 

3.	 Вивих (підвивих) більш ніж в одному 
суглобі або повторні вивихи в одному 
суглобі; 

4.	 Периартикулярні ураження більш ніж 
у двох ділянках (ентезопатія, тендоси-
новіїт, бурсит); 

5.	 Марфаноїдність (високий зріст, худор-
лявість, співвідношення розмах рук/
зріст більше за 1,03; верхній/нижній 
сегмент тіла – менше за 0,83, арахно-
дактилія); 

6.	 Гіпереластичність шкіри (рис. 5), стриї, 
атрофічні рубці; 

7.	 Нависаючі повіки, міопія, косоокість; 
8.	 Варикозне розширення вен, наявність 

гриж. 
Поєднання великих та малих критері-

їв під номерами 1 та 2, відповідно, взаємо-
виключається. Для діагнозу СГС необхід-
на наявність 2 великих або 1 великого й 2 
малих або 4 малих критеріїв. Двох малих 
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критеріїв достатньо, якщо є близький ро-
дич, який має даний синдром. СГС виклю-
чається при наявності синдромів Марфана 
та Елерса-Данло, інших типів, окрім гіпер-
мобільного типу синдрому Елерса-Данло, у 
відповідності із визначеннями, які передба-
чені Гентськими (De Paepe,1996) і Вілль-
франшськими (Beighton et al., 1998) крите-
ріями.

У літературі існує алгоритм діагностики 
ДСТ у пацієнтів із ознаками гіпермобіль-
ності суглобів (Malfait F. Et al., 2006) (рис. 
6), згідно якого:

- поєднання кісткових та суглобових 
симптомів дає підставу проводити діагнос-
тичний пошук синдрому Марфана;

- зміни шкіри в поєднанні із суглобови-
ми та/або кістковими симптомами вказує 
на велику ймовірність встановлення діагно-
зу синдрому Елерса-Данло;

- підвищена ламкість нігтів, блакит-
ні склери в поєднанні із низьким зростом 

свідчать на користь недосконалого остеоге-
незу;

- наявність необхідного набору симп-
томів гіпермобільності суглобів та відсут-
ність виразного залучення кісткової систе-
ми може вказувати на СГС.

Згідно МКБ-Х існує діагноз із шифром 
М35.7 – Гіпермобільний синдром розбовта-
ності, надмірної рухливості. Сімейна слаб-
кість зв’язок. Проте, російські дослідни-
ки пропонують використовувати діагноз – 
змішаний фенотип, якщо є ознаки залучен-
ня кісткової системи за критеріями Malfait 
F. Et al. (2006) – 4 з 8 симптомів, два та 
більше шкірних симптомів, а також ознак 
ГМС на 4 та більше балів за Beighton P. Et 
al. (1999). Допускається одночасне виявлен-
ня пролапсу мітрального клапана за умо-
ви його клінічної та гемодинамічної незна-
чності. 

Клінічні прояви та їх тяжкість у дітей із 
СГС змінюються й можуть спостерігатися 

 

Рисунок 1. Пасивне приведення великого пальця кисті до передпліччя.

 

Рисунок 2. Перерозгинання мізинця кисті до 90°.
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в будь-якому віці (R. Grachame, 1999). Ді-
тей направляють до ортопеда, ревматолога, 
дитячого ревматолога, педіатра, терапев-
та, фізіотерапевта із широким діапазоном 
травматичних або нетравматичних хворо-
бливих скарг.

СГС разом з іншими проявами диспла-
зії має низку характерних клінічних ознак. 
Для молодих пацієнтів із СГС типові по-
ліартралгії, при цьому фактор зв’язку з 
фізичним навантаженням на суглоби має 
менше значення. Провокуючими чинника-
ми щодо артралгій можуть бути психоемо-
ційний стрес, метереологічні умови, фаза 
менструального циклу, перенесене гостре 
респіраторне захворювання. Істотне зна-
чення в ґенезі поліартралгій у пацієнтів із 
СГС має стан пропріоцептивної чутливості, 
порушення якої може спостерігатися при 
гіпермобільності.

Найпоширенішим варіантом прояву СГС 
у будь-якому віці є олігоартралгії, особли-
во артралгії колінних суглобів. Причиною 
больового синдрому в цьому випадку є чут-
ливість до навантаження опорних суглобів, 
помірні ортопедичні порушення (дисплазія 
тазостегнових суглобів, поздовжня й по-
перечна плоскостопість), що нерідко вияв-
ляються в осіб із СГС. Підвивихи суглобів 

Рисунок 3. Перерозгинання в ліктьовому суглобі 
– до 10° та більше.

 

Рисунок 4. Перерозгинання в колінному суглобі – 
до 10° та більше.

Рисунок 5. Гіпереластичність шкіри.
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(переважно гомілковостопних та колінних) 
типові для молодих пацієнтів із СГС, які 
знають про свою схильність до травм і са-
мостійно вживають профілактичні заходи 
(носять взуття з високою шнурівкою, уни-
кають травматичних ситуацій).

Рецидивуючий випіт у суглоб як прояв 
СГС спостерігається нечасто, проте створює 
діагностичні труднощі, коли для виключен-
ня запальної артропатії необхідно викорис-

товувати набір лабораторних та інструмен-
тальних методів обстеження, включаючи 
діагностичну пункцію суглоба. Характер-
ною ознакою випоту в суглоб (зазвичай, ко-
лінний) при СГС є безпосередній зв’язок із 
травмою, незапальний характер синовіаль-
ної рідини та швидкий зворотний розвиток. 
Згодом у цих пацієнтів може розвивати-
ся стійка артралгія травмованого колінно-
го суглоба, пов’язана з посттравматичними 

Таблиця 1. Нервово-м’язові та скелетно-м’язові ускладнення й клінічні прояви, які спостерігаються в дітей із 
синдромом гіпермобільності суглобів (адаптовано за R. Keer, R. Grahame, 2003, з доповненнями).

Гострі або травматичні Хронічні або атравматичні

• розтягнення зв’язок; 
• пошкодження: 
– рецидивуючі пошкодження гомілковоступне-
вого суглоба; 
– колінного суглоба, розриви меніска; 
• гострі або рецидивуючі вивихи/підвивихи: 
– плечовий суглоб; 
– надколінок; 
– п’ястно-фаланговий суглоб; 
• травматичний артрит/синовіїт; 
• забій; 
• переломи.

• ревматизм м’яких тканин: 
– тендовагініт; 
– синовіїт; 
– ювенільний епізодичний артрит/синовіїт; 
– бурсит; 
• біль у колінних суглобах; 
• біль у спині – грудний або поперековий від-
діл; 
• сколіоз; 
• хронічні розповсюджені скелетно-м’язові бо-
льові синдроми; 
• компресійно-корінцеві синдроми; 
• плоскостопість та біль у гомілковоступнево-
му суглобі; 
• неспецифічна артралгія.

Гіпереластичність
шкіри, кровоточивість
ран, атрофічні рубці,

ломкість судин,
вроджені вивихи

М'язова гіпотонія.
Контрактури.
Дисморфії.
Розумова

відсталість.

Множинні переломи в
анамнезі.

Маленький зріст.
Блакитні склери.

Марфаноїдний
вигляд.

Ектопія хрусталика.
Дилятація/

аневризма аорти.

Тонка, ніжна шкіра.
Юнацькі стрії.
Тонкі рубці.

Марфаноподібний
вигляд (неповна).
Резистентність до

лідокаїну.

Синдром Елерса-
Данло?

(окрім ІІІ типу)

Інші спадкові
синдроми

Незавершений
остеогенез

Синдром Марфана
Синдром

гіпермобіль-ності
суглобів

Біопсія шкіри,
визначення структури
колагена І, ІІІ, V типів

Генетичний аналіз
COL1A1, COL1A2,
COL3A1, COL5A1,

COL5A2

Подальше відповідне
дослідження

Генетичний анамнез
FBN1, FBN2

Визначення
тенаксина Х у

сироватці крові

Алгоритм діагностики ДСТ у пацієнтів із СГС
(Malfait F. Et al., 2006)

Рисунок 6. Алгоритм діагностики ДСТ у пацієнтів із ознаками гіпермобільності суглобів (адаптовано за 
F. Malfait et al., 2006).
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змінами. Хрускіт суглобів без болючих від-
чуттів – часто єдиний прояв гіпермобіль-
ності, проте без больових відчуттів він не є 
ознакою патології, а пов’язаний із нерівно-
мірним ковзанням сухожиль щодо кістко-
вих виступів у ділянці суглобів і не вима-
гає лікування. Дорсалгії, що нерідко поєд-
нуються зі сколіотичною хворобою та спон-
дилолістезом, спостерігаються в пацієнтів 
із СГС у будь-якому віці.

Симптоматична плоскостопість (поздо-
вжня, поперечна й комбінована) протягом 
тривалого часу може бути єдиним проя-
вом СГС, особливо в підлітків та молодих 
жінок. Характерною ознакою є “втома ніг” 
наприкінці дня, неможливість носити взут-
тя на високих підборах або зовсім без них. 
У більш старшому віці часто розвивають-
ся ортопедичні ускладнення плоскостопос-
ті: молоточкоподібна деформація пальців 
стоп, hallux valgus, вторинний артроз го-
мілковоступневих суглобів.

Дисплазія сполучної тканини може при-
звести до серйозних ускладнень. Найбіль-
шим є ризик виникнення неповноцінності 
зв’язкового апарату як клінічної маніфес-
тації цієї патології у дітей, відносний ри-
зик розвитку якої становить 4,8, диспла-
зії суглобів – 3,9, деформації хребта – 6,9, 
системних порушень скелета – 6,2 (С.О. 
Гур’єв, 2001). Важливість зазначеної про-
блеми полягає в тому, що з віком у цих 
пацієнтів формуються множинні патологіч-
ні синдроми й захворювання, в основі яких 
лежить неповноцінність сполучної тканини. 
Згідно з літературними даними дисплазія 
може бути причиною розвитку ранньої де-
генерації суглобового хряща, запальних за-
хворювань суглобів, прогресування з віком 
дегенерації міжхребцевих дисків, остеоар-
трозів.

Лікування. У теперішній час зусилля 
дослідників спрямовані на пошук генно-
інженерних методів корекції генетичних 
дефектів, які лежать в основі сполучнотка-
нинної дисплазії. Паралельно із цим розро-
бляються комплекси реабілітаційних та лі-
кувальних заходів окремих варіантів ДСТ.

Враховуючи поліморфізм СГС, підхід до 
ведення таких пацієнтів повинен бути інди-
відуальним. Вирішальне значення в ліку-
ванні надається оптимізації способу життя 

та немедикаментозним засобам, що вклю-
чає наступні заходи:

•• Проведення психологічної підтримки.
•• Підбір адекватного режиму дня. 
•• Дієтотерапію, яка передбачає повно-

цінне вітамінізоване харчування з  відпо-
відною кількістю мікроелементів. 

•• Фізичні навантаження, яких не мож-
на позбавляти дитину, проте вони повинні 
бути дозованими, відповідати порогу їх пе-
реносимості даним пацієнтом. Цю пробле-
му вирішує лікувальна фізкультура, яка 
включає ізометричні вправи, під час яких 
відбувається значне напруження м’язів, 
проте об’єм рухів у суглобах залишаєть-
ся мінімальним. У залежності від ступеня 
проявів СГС рекомендується зміцнювати 
м’язи стегна та гомілки (колінні суглоби), 
плечового поясу, спини та ін. Найбільш по-
казаними для цієї категорії пацієнтів є пла-
вання, можливе заняття лижами, настіль-
ним тенісом, танцями, гімнастикою. Якщо 
виникають ті чи інші скарги під час занять 
спортом, їх слід тимчасово припинити.

•• Використання гідрокінезотерапії та 
масажу. 

•• Проведення професійної орієнтації 
підлітка. 

•• У залежності від клінічних проявів, 
дітям із СГС рекомендується знаходитись 
на диспансерному обліку у педіатра, який 
буде працювати в тісному контакті з вузь-
кими спеціалістами (ортопедом, невроло-
гом, стоматологом та ін.), складати план лі-
кування та реабілітації пацієнта, відстежу-
вати ефективність заходів.

Медикаментозна терапія. Окрім за-
гальних, використовують цілий ряд ліку-
вальних заходів, які визначаються особли-
востями перебігу та характером усклад-
нень СГС.

Так, незважаючи на низький рівень до-
казовості (С або D), деякі автори рекомен-
дують пацієнтам із СГС приймати курсами 
основні препарати, які прямо або опосеред-
ковано впливають на метаболізм сполучної 
тканини:

– стимулятори колагеноутворення (ві-
тамін С, В1, В2, фолієва кислота, В6, 
L-карнітин, мікроелементи: кальцій, цинк, 
магній, марганець;
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- коректори порушення синтезу та ката-
болізму глікозаміногліканів; 

– стабілізатори мінерального обміну;
- місцевий вплив на суглоби, особливо за 

появи ускладнень (артрит, артралгії);
- хірургічну корекцію деформацій 

опорно-рухового апарату й грудної клітки. 
Враховуючи дані низки авторів (Пово-

рознюк В.В., Подліанова О.І., 2005; Комра-
кова С.А., 2006) про велику (25-60%) часто-
ту остеопенії в дітей та підлітків із СГС, що 
може бути пов’язано з особливостями про-
цесів ремоделювання або порушенням мі-
нерального обміну при цьому стані (Л.І. Бе-
неволенська, 2005), одним з основних на-
прямків лікування СГС є профілактика 
раннього остеопенічного синдрому.

Прогноз. Залежить від ступеня проя-
вів дисплазії, віку та стилю життя пацієн-
та, його здоров’я, впливу багатьох зовніш-
ніх чинників.

Таким чином, дисплазія сполучної тка-
нини є поширеною причиною незапального 
суглобового синдрому в дітей та підлітків. 
Синдром гіпермобільності суглобів та дис-
плазія в цілому можуть зумовлювати фор-
мування вже в підлітковому віці патоло-
гії, яка може призвести до раннього розви-
тку захворювань опорно-рухового апарату 
та інвалідизації. З огляду на це рання діа-
гностика зазначеної патології та комплекс 
лікувально-профілактичних заходів сприя-
тимуть покращанню якості життя не лише 
дітей та підлітків, а й дорослого населення.
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