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ËÅÊÖ²ї ÒÀ ÎÃËßÄÈ

Ó íàø ÷àñ ïàòîëîã³ÿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè 
ïðèâåðòàº óâàãó äîñë³äíèê³â ð³çíèõ ìåäè÷-
íèõ ñïåö³àëüíîñòåé. Àêòóàëüí³ñòü çàçíà÷å-
íî¿ ïðîáëåìè çóìîâèëà âèä³ëåííÿ â áàãà-
òüîõ ìåäè÷íèõ ñïåö³àëüíîñòÿõ íîçîëîã³÷íèõ 
ôîðì, щî º îðãàíîñïåöèô³÷íèìè ïðîÿâàìè 
ñëàáêîñò³ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè. Òàê, â îðòî-
ïåä³¿ â³äîì³ íåòðàâìàòè÷í³ çâè÷í³ âèâèõè é 
äèñïëàç³ÿ êóëüøîâèõ ñóãëîá³â, ó õ³ðóðã³¿ – 
ãðèæ³ ð³çíî¿ ëîêàë³çàö³¿, â êë³í³ö³ âíóòð³ø-
í³õ õâîðîá – íåôðîïòîç òà ïîâ’ÿçàí³ ç íèì 
ïðîáëåìè, â ã³íåêîëîã³¿ – îïóщåííÿ ñò³íîê 
ï³õâè é âèïàä³ííÿ ìàòêè òîщî.

Ï³ä òåðì³íîì “äèñïëàç³ÿ” (dysplasia 
(ãðåöüê.) - ôîðìóâàííÿ, óòâîðåííÿ; ñèíîí³ì 
äèñã³íåç³ÿ) – íåïðàâèëüíèé ðîçâèòîê îðãà-
í³â òà òêàíèí. Äèñïëàç³ÿ îõîïëþº âñ³ âè-
ïàäêè íåïðàâèëüíîãî ðîñòó òà ðîçâèòêó íå-
çàëåæíî â³ä ÷àñó òà ïðè÷èí ¿õ âèíèêíåííÿ. 
Ó ñâîþ ÷åðãó ïîíÿòòÿ “äèñïëàç³ÿ ñïîëó÷-
íî¿ òêàíèíè” (ÄÑÒ) âêëþ÷àº ñïàäêîâ³ ïî-
ðóøåííÿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè, щî îá’ºäíàí³ 
â ñèíäðîìè òà ôåíîòèïè íà ï³äñòàâ³ ñï³ëü-
íîñò³ çîâí³øí³õ òà/àáî â³ñöåðàëüíèõ îçíàê 
òà õàðàêòåðèçóþòüñÿ ãåíåòè÷íîþ íåîäíî-
ð³äí³ñòþ òà ð³çíîìàí³òòÿì êë³í³÷íèõ ïðîÿ-
â³â â³ä äîáðîÿê³ñíèõ ñóáêë³í³÷íèõ ôîðì äî 
ðîçâèòêó ïîë³îðãàííî¿ é ñèñòåìíî¿ ïàòîëî-
ã³¿ ³ç ïðîãðåä³ºíòíèì ïåðåá³ãîì. 

Ïðè÷èíàìè íåäèôåðåíö³éîâàíî¿ äèñ-
ïëàç³¿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè ïðèéíÿòî ââàæà-
òè ìóëüòèôàêòîðí³ âïëèâè íà ïë³ä ó ïåð³-
îä éîãî âíóòð³øíüîóòðîáíîãî ðîçâèòêó, щî 
ìîæóòü ïðèçâîäèòè äî ãåíåòè÷íèõ äåôåê-
ò³â. Â îñíîâ³ ïàòîãåíåçó öüîãî çàõâîðþâàí-
íÿ ëåæèòü ñïàäêîâà îñîáëèâ³ñòü ñòðóêòó-
ðè êîëàãåíó, щî çóìîâëþº á³ëüøó, í³æ ó 
íîðì³, éîãî åëàñòè÷í³ñòü. Ïðîòå ìåõàí³çìè 
ðîçâèòêó ñïîëó÷íîòêàíèííî¿ íåïîâíîö³í-
íîñò³ äîñ³ çàëèøàþòüñÿ íå âèâ÷åíèìè. Ãå-

íåòè÷íèé ìàðêåð, щî äåòåðì³íóº äèñïëà-
ç³þ, íàðàç³ íåâ³äîìèé, ïðîòå ïðèïóñêàþòü, 
щî ïåðâèííå â³äõèëåííÿ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ 
â îäíîìó àáî ê³ëüêîõ ãåíàõ êîëàãåíó, ïðè 
öüîìó ãåíåòè÷í³ äîñë³äæåííÿ âèÿâèëè ãå-
íåòè÷íó ãåòåðîãåíí³ñòü óðîäæåíî¿ ñïîëó÷-
íîòêàíèííî¿ äèñïëàç³¿. 

Ó çàðóá³æí³é ë³òåðàòóð³ ³ñíóº ïîíÿò-
òÿ “ãåíåòè÷íî çóìîâëåíèé ñèìïòîìîêîìï-
ëåêñ íåäèôåðåíö³éîâàíî¿ äèñïëàç³¿ ñïîëó÷-
íî¿ òêàíèíè”, щî õàðàêòåðèçóºòüñÿ âåãå-
òàòèâíîþ äèçðåãóëÿö³ºþ, ïåðâèííèì ïðî-
ëàïñîì ì³òðàëüíîãî êëàïàíà, ôåíîòèïîâè-
ìè îçíàêàìè ñïîëó÷íîòêàíèííî¿ äèñïëà-
ç³¿, ïñèõîïàòîëîã³÷íèìè ïîðóøåííÿìè, íå 
ïîâ’ÿçàíèìè ³ç ñèñòåìíèìè çàõâîðþâàííÿ-
ìè ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè àáî ñåðöÿ, à òàêîæ 
ïîíÿòòÿ “MASS-ôåíîòèïó” – ì³òðàëüíèé 
êëàïàí (Mitral valve), àîðòà (Aorta), øê³ðà 
(Skin), ñêåëåò (Skeleton), – ïðåäñòàâëåíèé 
ïðîëàïñîì ì³òðàëüíîãî êëàïàíà, àíîìàë³ÿ-
ìè áóäîâè àîðòè, ã³ïåðåëàñòè÷í³ñòþ øê³ðè 
é ñêåëåòíèìè ïðîÿâàìè äèñïëàç³¿ ñïîëó÷-
íî¿ òêàíèíè (îñòåîïåí³÷íèé ñèíäðîì, îñòåî-
ïîðîç òà ³í.). 

²ñтîр³ÿ ïèтàííÿ. Ìàðôàíî¿äíó êîíñòè-
òóö³þ, ÿê ïðîÿâ ñïîëó÷íîòêàíèííî¿ äèñ-
ïëàç³¿, ìîæíà çíàéòè ó âñåñâ³òíüî â³äî-
ìèõ îñîáèñòîñòåé ìèíóëîãî. Òàê, ë³ñîðóá 
Àâðààì Ë³íêîëüí ìàâ çð³ñò 193 ñì, âåëè-
÷åçí³ ñòóïí³ òà êèñò³ ðóê, ìàëåíüêó ãðóäíó 
êë³òêó òà äîâã³ ãíó÷ê³ ïàëüö³. Çàâäÿêè ïî-
ñò³éí³é ñàìîîñâ³ò³, âèäàòíèì  çä³áíîñòÿì òà 
íàäçâè÷àéí³é ïðàöüîâèòîñò³ â³í ñòàâ ïðåçè-
äåíòîì ÑØÀ. Ñõîæèé ôåíîòèï áóâ ³ â ñèíà 
÷îáîòàðÿ Ãàíñà Õðèñòèàíà Àíäåðñåíà, âè-
äàòíîãî ïèñüìåííèêà XIX ñòîð³÷÷ÿ. Ñâî¿ ë³-
òåðàòóðí³ òâîðè â³í ÷àñòî ïåðåïèñóâàâ, äî-
ìàãàþ÷èñü â³ðòóîçíî¿ òî÷íîñò³ òà ëåãêîñò³ 
ñòèëþ. Ñó÷àñíèêè òàê îïèñóâàëè éîãî çî-
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âí³øí³ñòü: “Â³í áóâ âèñîêèì, õóäîðëÿâèì 
òà íàäòî ñâîºð³äíèì çà ñòàòóðîþ òà ðóõà-
ìè. Ðóêè òà íîãè éîãî áóëè íåïðîïîðö³éíî 
äîâãèìè òà òîíêèìè, êèñò³ ðóê øèðîêèìè 
òà ïëàñêèìè, ñòóïí³ í³ã íàäòî âåëèêèõ ðîç-
ì³ð³â, … í³ñ áóâ òàêîæ íàäì³ðíî âåëèêèì òà 
ÿêîñü ïî-îñîáëèâîìó âèñòóïàâ óïåðåä”. 

Â ³ñòîð³¿ º ³íø³ ïðèêëàäè, êîëè âðîäæå-
í³ îñîáëèâîñò³ áóäîâè ò³ëà òà âðàæàþ÷à 
ïðàöåçäàòí³ñòü äîïîìàãàëè ðîáèòè ëþäèí³ 
ôàíòàñòè÷íó êàð’ºðó. Çã³äíî çàïèñ³â ó щî-
äåííèêó ë³êàðÿ Ïàãàí³í³, éîãî ïàö³ºíò ìàâ 
àñòåí³÷íó ñòàòóðó, ÿâíèé ñêîë³îç, “ïòàøè-
íèé” âèðàç îáëè÷÷ÿ, âóçüêèé ÷åðåï, âèñòó-
ïàþ÷å ï³äáîð³ääÿ, î÷³ ³ç ñèí³ìè ñêëåðàìè, 
ðîçáîâòàí³ñòü ñóãëîá³â, äèñïðîïîðö³¿ â äî-
âæèí³ òóëóáà òà ê³íö³âîê, “ïàâó÷³” ïàëüö³. 
Ñó÷àñíèêàì, ÿê³ ñëóõàëè ãðó ìàåñòðî, çäà-
âàëîñÿ, í³áè äåñü ïðèõîâàíà äðóãà ñêðèï-
êà, ÿêà ãðàº îäíî÷àñíî ³ç ïåðøîþ. Áàãàòî 
õòî àæ äî ÕÕ ñòîð³÷÷ÿ ââàæàâ, щî â ìîëîä³ 
ðîêè Ïàãàí³í³ çðîáèâ ñîá³ îïåðàö³þ ç ìåòîþ 
ï³äâèщåííÿ ãíó÷êîñò³ ðóê. ßê â³äîìî, ìóçè-
êàíò íàïðèê³íö³ ñâîãî æèòòÿ ìàéæå âòðà-
òèâ ãîëîñ, щî ìîãëî ñòàòèñÿ â çâ’ÿçêó ç ïà-
ðàë³÷åì âåðõíüîãî ãîðòàííîãî íåðâà. Öÿ ïà-
òîëîã³ÿ º îäíèì ç óñêëàäíåíü ó õâîðèõ íà 
ñèíäðîì Ìàðôàíà. 

Ñåðåä â³äîìèõ, ïðîòå íåçãðàáíèõ, ìîæ-
íà çãàäàòè ïðåçèäåíòà Ôðàíö³¿ Øàðëÿ äå 
Ãîëëÿ, äèòÿ÷îãî ïèñüìåííèêà Êîðí³ÿ ²âàíî-
âè÷à ×óêîâñüêîãî. Îñòàíí³é êàçàâ ïðî ñåáå: 
“ß âñå æèòòÿ ïðàöþþ. ßê â³ë! ßê òðàêòîð!... 
Í³êîëè ÿ íå ñïîñòåð³ãàâ, щîá êîìóñü ³íøî-
ìó ç òàêîþ òÿæê³ñòþ äàâàëàñÿ ñàìà òåõí³-
êà ïèñàííÿ”.

Âèâ÷åííÿì ïðîáëåìè ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè 
òà ¿¿ ïàòîëîã³¿ ïî÷àëè çàéìàòèñÿ íà ïî÷àò-
êó ÕÕ ñòîð³÷÷ÿ, õî÷à щå Ã³ïïîêðàò çâåð-
òàâ óâàãó íà íàäçâè÷àéíó ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü 
ë³êòüîâèõ ñóãëîá³â ó ñê³ô³â, щî çàâàæàëî 
îñòàíí³ì íàòÿãóâàòè òÿòèâó ëóêà. Â 1891 ð. 
äåðìàòîëîã À. ×åðíîãóáîâ îïèñàâ ó 17-ë³ò-
íüîãî þíàêà ñâîºð³äíå çàõâîðþâàííÿ, щî 
õàðàêòåðèçóâàëîñÿ íàäì³ðíîþ ðóõëèâ³ñ-
òþ ñóãëîá³â, ñõèëüí³ñòþ äî ï³äâèâèõ³â, ï³ä-
âèщåíîþ ðîçòÿæí³ñòþ é âðàçëèâ³ñòþ øê³-
ðè, ëàìê³ñòþ ñóäèí. Äîñë³äíèê âèçíà÷èâ öå 
çàõâîðþâàííÿ ÿê ãåíåðàë³çîâàíó ñëàáê³ñòü 
ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè. Íà æàëü, öåé ôàêò çà-
ëèøèâñÿ íåâ³äîìèì øèðîêîìó êîëó íàó-
êîâö³â, òîìó àâòîð âòðàòèâ ïð³îðèòåò îïè-

ñó ñèíäðîìó. Ëèøå ÷åðåç 10 ðîê³â, ó 1901 
ðîö³, Åëåðñ, à â 1906 ðîö³ Äàíëî äåòàëü-
íî îïèñàëè ïîä³áíèé ñèìïòîìîêîìïëåêñ 
(çâè÷í³ âèâèõè ñóãëîá³â, âðàçëèâ³ñòü øê³ðè 
é êðîâîíîñíèõ ñóäèí, ì’ÿçîâó òà îôòàëü-
ìîëîã³÷íó ïàòîëîã³¿), ÿêèé áóëî íàçâàíî íà 
¿õ ÷åñòü. Ó ñó÷àñí³é ìåäèöèí³ äîáðå â³äîìà 
ãðóïà çàõâîðþâàíü ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè, çó-
ìîâëåíèõ ñïàäêîâèìè ñòðóêòóðíèìè òà ìå-
òàáîë³÷íèìè äåôåêòàìè êîëàãåíó. Öå òàê³ 
÷³òêî îêðåñëåí³ ñèñòåìí³ ïàòîëîã³¿, ÿê ñèí-
äðîì Åëåðñà-Äàíëî, Ìàðôàíà òà ³í., âèä³-
ëåí³ â 1988 ð. ó ðàäÿíñüê³é “Ðàáî÷åé êëàñ-
ñèôèêàöèè è íîìåíêëàòóðå ðåâìàòè÷åñêèõ 
áîëåçíåé”, ó ðóáðèö³ ÕIII “Àðòðîïàòèè ïðè 
íåðåâìàòè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ”, ïóíêò 3 
“Âðîæäåííыå äåôåêòы ìåòàáîëèçìà ñîåäè-
íèòåëüíîé òêàíè” â îêðåìó ãðóïó äèôåðåí-
ö³éîâàíèõ ñïîëó÷íîòêàíèííèõ äèñïëàç³é. 
Äî ³íøî¿ ãðóïè óâ³éøëè â³ñöåðàëüí³ ïðîÿ-
âè äèñïëàç³¿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè, щî âêëþ-
÷àþòü àíåâðèçìó ì³æïåðåäñåðäíî¿ ïåðåãî-
ðîäêè é ñèíóñà Âàëüñàëüâè, âàðèêîçíó õâî-
ðîáó âåí íèæí³õ ê³íö³âîê, ì³îï³þ, ïðîëàï-
ñè êëàïàí³â ñåðöÿ, äîäàòêîâ³ õîðäè. Ïðîòå 
íà ïðàêòèö³ â ïàö³ºíò³â ÷àñò³øå ñïîñòåð³ãà-
þòüñÿ äèñïëàç³¿, ÿê³ íå ìîæíà â³äíåñòè äî 
æîäíîãî ç â³äîìèõ äèôåðåíö³éîâàíèõ ñèí-
äðîì³â. Òàê, ïîíàä 50% ïàö³ºíò³â ç îçíàêà-
ìè ñïîëó÷íîòêàíèííî¿ äèñïëàç³¿, ÿê³ çâåð-
òàþòüñÿ â ãåíåòè÷í³ öåíòðè äëÿ êîíñóëüòà-
ö³é, íå ìàþòü ÷³òêî¿ ñïàäêîâî¿ ïàòîëîã³¿, à 
íàÿâí³ â íèõ ôåíîòèï³÷í³ ïðîÿâè ïîðóøåíü 
ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè âèõîäÿòü çà ìåæ³ êë³-
í³÷íîãî ñèìïòîìîêîìïëåêñó äèôåðåíö³éî-
âàíèõ ñèíäðîì³â. 

Òîìó ç ÷àñîì ³ñíóþ÷à êëàñèô³êàö³ÿ ïî-
÷àëà âèìàãàòè ïåðåãëÿäó, щî ñïîíóêàëî 
ðîñ³éñüêèõ â÷åíèõ äî ðîçðîáêè ïåðøèõ íà-
ö³îíàëüíèõ ðåêîìåíäàö³é ç ïèòàíü ÄÑÒ, ÿê³ 
â 2008 ðîö³ áóëè îïóáë³êîâàí³ äëÿ îáãîâî-
ðåííÿ. 

Òåрì³íîëîг³ÿ. Â ë³òåðàòóð³ íåìàº ºäèíî-
ãî ï³äõîäó äî âèçíà÷åííÿ çàçíà÷åíî¿ ïàòî-
ëîã³¿. Àâòîðè âèêîðèñòîâóþòü ð³çí³ òåðì³-
íè: “ñïîëó÷íîòêàíèííà äèñïëàç³ÿ”, “ñïàä-
êîâà êîëàãåíîïàò³ÿ”, “ìåçåíõ³ìàëüíà äèñ-
ïëàç³ÿ”, ÿê³ ç ïàòîãåíåòè÷íîãî ïîãëÿäó â³-
äîáðàæàþòü ñèñòåìí³ñòü çì³í ñïîëó÷íî¿ 
òêàíèíè, àëå íå äàþòü çìîãè äèôåðåíö³þ-
âàòè ð³çí³ êë³í³÷í³ âàð³àíòè ïàòîëîã³¿. Òåð-
ì³í “ñèíäðîì ã³ïåðìîá³ëüíîñò³” âèêîðèñòî-
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âóþòü äëÿ îïèñó ïðàêòè÷íî çäîðîâèõ ëþ-
äåé, ó ÿêèõ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ãåíåðàë³çîâà-
íà ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü, ïîâ’ÿçàíà ç³ ñêàðãàìè ç 
áîêó ê³ñòêîâî-ì’ÿçîâî¿ ñèñòåìè. Öåé òåðì³í 
ó 1967 ðîö³ çàïðîïîíóâàëè Kirk et al., ÿê³ 
ïîâ³äîìèëè ïðî âèíèêíåííÿ ðåâìàòè÷íèõ 
ñèìïòîì³â ó ãðóïè ä³òåé ³ç ã³ïåðìîá³ëüí³ñòþ 
çà â³äñóòíîñò³ î÷åâèäíèõ ïîðóøåíü ó ñïî-
ëó÷í³é òêàíèí³ àáî ³íøèõ ôîðì ñèñòåìíîãî 
çàõâîðþâàííÿ. Íàéá³ëüøèé ³íòåðåñ âèêëè-
êàþòü ñóãëîáîâ³ ïðîÿâè ñïîëó÷íîòêàíèííî¿ 
äèñïëàç³¿, щî âèçíà÷àþòüñÿ ÿê “ñèíäðîì ã³-
ïåðìîá³ëüíîñò³ ñóãëîá³â” (ÑÃÑ), â àíãëîìîâ-
í³é ë³òåðàòóð³ – benign joint hypermobility 
syndrome. Ó ïåâíîìó â³ö³ ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü 
ñóãëîá³â ìîæå áóòè ÿâèщåì ô³ç³îëîã³÷íèì 
àáî íà ìåæ³ ç ô³ç³îëîã³÷íèì çà â³äñóòíîñ-
ò³ ãåíåðàë³çîâàíîãî àáî âèðàæåíîãî ¿¿ õà-
ðàêòåðó. Ç ³íøîãî áîêó âîíà º ïàòîëîã³÷-
íèì ñòàíîì, щî ïðèçâîäèòü äî ïîðóøåííÿ 
ä³ÿëüíîñò³ îïîðíî-ðóõîâîãî àïàðàòó. Íàðå-
øò³ ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü º ãîëîâíèì êë³í³÷íèì 
ïðîÿâîì ç áîêó ñóãëîá³â ïðè ñïàäêîâî çó-
ìîâëåíèõ çàõâîðþâàííÿõ ñïîëó÷íî¿ òêà-
íèíè, ïðè÷îìó ñòóï³íü ã³ïåðìîá³ëüíîñò³ â 
îêðåìèõ õâîðèõ ìîæå áóòè íå á³ëüøèì çà 
âåðõíþ ìåæó íîðìè.

Клінічні стани, при яких спостеріга-
ється гіпермобільність суглобів:
• àõîíäðîïëàç³ÿ;
• âðîäæåíà äèñïëàç³ÿ êóëüøîâîãî  ñóãëîáà;
• âðîäæåíèé âèâèõ ñòåãíà;
• õîíäðîìàëÿö³ÿ íàäêîë³íêà;
• ñèíäðîì Äàóíà;
• äèñïðàêñ³ÿ;
• ñèíäðîì Åëåðñà-Äàíëî;
• ô³áðîì³àëã³ÿ;
• äîáðîÿê³ñí³ ïàðîêñèçìàëüí³ í³÷í³ áîë³ â 

íèæí³õ ê³íö³âêàõ;
• ³íôàíòèëüíà ã³ïîòîí³ÿ;
• þâåí³ëüí³ åï³çîäè÷í³ àðòðàëã³¿;
• ñèíäðîì Ëàðñåíà;
• ñèíäðîì Ìàðôàíà;
• ñèíäðîì Ìîðê³î;
• íåäîñêîíàëèé îñòåîãåíåç;
• ñïîíäèëîë³çèñ/ñïîíäèëîë³ñòåç;
• ñèíäðîì Ñò³êëåðà.

Îñê³ëüêè ÑÃÑ ñóïðîâîäæóºòüñÿ óðàæåí-
íÿì íå ëèøå ñóãëîá³â, à é ³íøèõ îðãàí³â ³ 
ñèñòåì, çàçíà÷åí³ ñòàíè âàæêî, à ³íîä³ é íå-
ìîæëèâî äèôåðåíö³þâàòè ì³æ ñîáîþ. Çâà-
æàþ÷è íà öå, à òàêîæ íà ãåíåòè÷í³ àñïåê-

òè é ðåçóëüòàòè äåÿêèõ ìîðôîëîã³÷íèõ äî-
ñë³äæåíü âîëîêíèñòèõ ñòðóêòóð ñïîëó÷íî¿ 
òêàíèíè, äåÿê³ â÷åí³ (J.N. Kirk et al., 1967) 
ââàæàþòü, щî ÑÃÑ òà ñèíäðîìè Åëåðñà-
Äàíëî é Ìàðôàíà íàëåæàòü äî îäí³º¿ ãðóïè 
ñïàäêîâèõ õâîðîá, ðîçòàøîâàíèõ íà ïðîòè-
ëåæíèõ ê³íöÿõ êë³í³÷íîãî ñïåêòðà. ²íø³ àâ-
òîðè (Ò. Ì³ëêîâñüêà-Äèìèòðîâà, À. Êàðàêà-
øîâ, 1987) îá’ºäíóþòü çàçíà÷åí³ ïàòîëîã³¿ 
òåðì³íîì “âðîäæåíà ñïîëó÷íîòêàíèííà íå-
äîñòàòí³ñòü”, ÿêó ðîçö³íþþòü ÿê ñòàí ³ç ãå-
òåðîãåííîþ êë³í³÷íîþ êàðòèíîþ, âèä³ëÿþ÷è 
äâ³ îñíîâí³ éîãî ôîðìè: ïîë³ñèìïòîìàòè÷-
íó (äèôåðåíö³éîâàíèé ñèíäðîì äèñïëàç³¿) 
òà îë³ãîñèìïòîìàòè÷íó (çàëåæíî â³ä ëîêà-
ë³çàö³¿). Çàçíà÷åíà êë³í³êî-ãåíåòè÷íà ãåòå-
ðîãåíí³ñòü ñòâîðþº çíà÷í³ òðóäíîщ³ ï³ä ÷àñ 
âèä³ëåííÿ îêðåìèõ ôîðì ïàòîëîã³¿. Ò³ çì³íè 
òà ôóíêö³îíàëüí³ ðîçëàäè ç áîêó îïîðíî-
ðóõîâîãî àïàðàòó òà ³íøèõ îðãàí³â ³ ñèñòåì, 
щî âèíèêàþòü ó ïðîöåñ³ ðîñòó é ðîçâèòêó 
â öèõ ä³òåé, âèêëèêàþòü äîäàòêîâ³ òðóäíî-
щ³ ï³ä ÷àñ äèôåðåíö³éíî¿ ä³àãíîñòèêè, çî-
êðåìà ç ð³çíèìè çàïàëüíèìè òà äåãåíåðà-
òèâíèìè çàõâîðþâàííÿìè ñóãëîá³â, õðåá-
òà, ñåðöÿ. Òàê, ó ïàö³ºíò³â ç ³ä³îïàòè÷íèì 
ïðîëàïñîì ì³òðàëüíîãî êëàïàíà á³ëüø³ñòü 
äîñë³äíèê³â âèÿâëÿþòü áåçë³÷ ôåíîòèïî-
âèõ îñîáëèâîñòåé, ïîâ’ÿçàíèõ ³ç ïîðóøåí-
íÿì ñòðóêòóðè ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè é çäàò-
íèõ îêðåñëþâàòè ïåâíèé ñèíäðîì: äåôîð-
ìàö³þ ãðóäíî¿ êë³òêè, ñêîë³îç òà ñèíäðîì 
“ïðÿìî¿ ñïèíè”, àñòåí³÷íó êîíñòèòóö³þ, 
çíèæåííÿ ìàñè ò³ëà, â³äíîñíå ïîäîâæåííÿ 
âåðõí³õ ê³íö³âîê, ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü ñóãëîá³â 
(ðåºñòðóºòüñÿ ïðè ïðîëàïñ³ âäâ³÷³ ÷àñò³øå, 
í³æ çà â³äñóòíîñò³ êëàïàííî¿ ïàòîëîã³¿), ã³-
ïåðåëàñòè÷í³ñòü øê³ðè, ñòðè¿, ïîðóøåííÿ 
çîðó. Ïðè ã³ïåðìîá³ëüíîìó ñèíäðîì³ âèÿâ-
ëÿþòü ïàòîëîã³þ ïîñòàâè, ïëîñêîñòîï³ñòü, 
ï³äâèщåíó ëàìê³ñòü ñóäèí, ã³ïåðåëàñòè÷-
í³ñòü øê³ðè, â³ñöåðàëüí³ ïðîÿâè äèñïëàç³¿. 
Ç îãëÿäó íà âñå çàçíà÷åíå â³ò÷èçíÿí³ àâ-
òîðè ïðîïîíóþòü ðîçö³íþâàòè íàÿâí³ñòü 5 
³ á³ëüøå ìàðêåð³â äèñïëàç³¿ ñïîëó÷íî¿ òêà-
íèíè ÿê ñèíäðîì íåäèôåðåíö³éîâàíî¿ äèñ-
ïëàç³¿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè (ÑÍÄÑÒ) (Ã.Ä. Äî-
ðîôåºâà òà ³í., 1998).

Åï³дåì³îëîг³ÿ. Çã³äíî ç ïðîâåäåíèìè äî-
ñë³äæåííÿìè (Î.Å. Áëèííèêîâà, Â.À. Ðóìÿí-
öåâà, 2001) ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü ñóãëîá³â ó ä³-
òåé ïåðøîãî ðîêó íå ðåºñòðóºòüñÿ, à âæå â 
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2 ðîêè âèÿâëÿºòüñÿ ó 50%. Íàäàë³ ñïîñòå-
ð³ãàºòüñÿ øâèäêà êîìïåíñàö³ÿ þíàöüêî¿ ã³-
ïåðìîá³ëüíîñò³, à ñïîâ³ëüíåííÿ öüîãî ïðî-
öåñó â³äáóâàºòüñÿ ï³ñëÿ 20 ðîê³â, êîëè ñòà-
á³ë³çóºòüñÿ ñòàí ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè. Ã³ïåð-
ìîá³ëüí³ñòü ñóãëîá³â âèÿâëÿºòüñÿ â 5-20% 
âèïàäê³â, ïðè öüîìó â ïðåäñòàâíèê³â ºâðî-
ïåî¿äíî¿ ðàñè – ó 10%, ïðåäñòàâíèê³â ìîí-
ãîëî¿äíî¿ òà íåãðî¿äíî¿ ðàñ – ó 15-20% (À.Ã. 
Áºëºíüêèé, Ó.Ô. Ãàëóøêî, 2002; Ä.À. Ãðå-
áåíºâ, 1989). Çã³äíî ç äàíèìè îïèòóâàííÿ 
ïðàêòèêóþ÷èõ ðåâìàòîëîã³â Âåëèêî¿ Áðè-
òàí³¿ êîæåí ³ç íèõ îáñòåæóº 25-50 ïàö³ºí-
ò³â ³ç ã³ïåðìîá³ëüíèì ñèíäðîìîì íà ð³ê (Ð. 
Ãðåõåì, 1992). Ï³ä ÷àñ àíàë³çó ïðè÷èí ãîñ-
ï³òàë³çàö³¿ äî ðåâìàòîëîã³÷íèõ êë³í³ê ä³-
àãíîç ñèíäðîìó ã³ïåðìîá³ëüíîñò³ ñóãëî-
á³â ñïîñòåð³ãàâñÿ â 2-5,7% âèïàäê³â (M.G. 
Hall et al., 1995). Ïðîòå áàãàòüîì õâîðèì 
ñòàâëÿòü íåïðàâèëüíèé ä³àãíîç, àáî âîíè, 
âæå ç óñêëàäíåííÿìè, ñòàþòü ïàö³ºíòàìè 
òðàâìàòîëîã³â-îðòîïåä³â. Çà íàøèì äàíè-
ìè, ÷àñòîòà ÑÃÑ ñåðåä øêîëÿð³â Óêðà¿íè 
ñòàíîâèòü 7,7-13,0%. Ç îãëÿäó íà âèñîêó ïî-
øèðåí³ñòü êîíñòèòóö³îíàëüíî¿ ã³ïåðìîá³ëü-
íîñò³ ñåðåä íàñåëåííÿ (10-20%) òà çàãàëü-
íó ÷àñòîòó çàõâîðþâàíü ê³ñòêîâî-ì’ÿçîâî¿ 
ñèñòåìè (20-30%) äîñë³äíèêè ââàæàþòü, щî 
â çíà÷í³é ÷àñòèí³ âèïàäê³â çàçíà÷åí³ ïîêàç-
íèêè âçàºìîïîâ’ÿçàí³.

Ä³àгíîñтèêà г³ïåрìîб³ëüíîñт³ ñугëîб³в. 
Êë³í³÷í³ ïðîÿâè ÑÃÑ ÷àñòêîâî ñï³âïàäàþòü 
³ç ñèìïòîìàìè ³íøèõ ÄÑÒ. Äî íèõ, îêð³ì ã³-
ïåðìîá³ëüíîñò³ ñóãëîá³â, â³äíîñÿòüñÿ ï³äâè-
щåíà ðîçòÿæí³ñòü øê³ðè, ïîðóøåííÿ óòâî-
ðåííÿ ðóáö³â òà ñòðèé, ìàðôàíî¿äíà çî-
âí³øí³ñòü òà îñòåîïåí³ÿ. R. Grahame (2000) 
ââàæàº, щî ÑÃÑ òà ã³ïåðìîá³ëüíó ôîðìó 
ñèíäðîìà Åëåðñà-Äàíëî (ðàí³øå - EDS III) 
ñë³ä ââàæàòè ñèíîí³ìàìè. Ó ÷àñòêè ïàö³-
ºíò³â ä³àãíîç ÑÃÑ ìîæå áóòè ï³äòâåðäæå-
íèé ëàáîðàòîðíèìè äîñë³äæåííÿìè ð³âíÿ 
Tenascin-X ñèðîâàòêè êðîâ³ òà ï³ä ÷àñ àíà-
ë³çó ïîë³ìîðô³çìó ãåíà Tenascin-X. ²ñíóº 
ôîðìóëà Ð. Ãðåõàìà (Keer R., Grahame R., 
2003) äëÿ âèçíà÷åííÿ ä³àãíîçó ÑÃÑ:

Ã³ïåðìîá³ëüí³ñòü ñóãëîá³â + ñèìïòîìàòèêà = ÑÃÑ

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 (ðèñ.1), ïà-
ñèâíå ïåðåðîçãèíàííÿ ì³çèíöÿ êèñò³ äî 90° 
(ðèñ. 2), ïåðåðîçãèíàííÿ â ë³êòüîâîìó ñó-
ãëîá³ – äî 10° òà á³ëüøå (ðèñ. 3), â êîë³ííî-
ìó ñóãëîá³ – äî 10° òà á³ëüøå (ðèñ. 4), òîð-
êàííÿ äîëîíÿìè ï³äëîãè ïðè íàõèë³ õðåáòà 
âïåðåä ³ç ðîç³ãíóòèìè êîë³ííèìè ñóãëîáà-
ìè. Êîæíà îçíàêà îö³íþºòüñÿ â 1 áàë. Ñóìà 
áàë³â 0-2 ñâ³ä÷èòü ïðî â³äñóòí³ñòü ã³ïåðìî-
á³ëüíîñò³, 3-4 – ëåãêèé ñòóï³íü, 5-8 – âèðà-
æåíèé ñòóï³íü, 9 – ãåíåðàë³çîâàíà ôîðìà. 
Äëÿ âñòàíîâëåííÿ ä³àãíîçó “ñèíäðîì ã³ïåð-
ìîá³ëüíîñò³ ñóãëîá³â” çàïðîïîíîâàíî êîðèñ-
òóâàòèñÿ Áðàéòîíñüêèìè êðèòåð³ÿìè, щî 
ì³ñòÿòü âåëèê³ é ìàë³ îçíàêè. 

Брайтонські критерії діагностики 
гіпермобільності суглобів.

Великі критерії:
1. Ðàõóíîê çà øêàëîþ Áåéòîíà – 4 áàëè é 

á³ëüøå (íà ìîìåíò îãëÿäó àáî â ìèíóëî-
ìó);

2. Àðòðàëã³¿ ïîíàä 3 ì³ñÿö³ â ÷îòèðüîõ ñó-
ãëîáàõ ³ á³ëüøå. 

 Малі критерії:
1. Ïîêàçíèê Áåéòîíà 1,2 àáî 3/9 (0, 1, 2 

àáî 3, ÿêщî â³ê ïàö³ºíòà 50 òà á³ëüøå 
ðîê³â);

2. Àðòðàëã³¿ ìåíøå 3 ì³ñÿö³â ó 1-3 ñóãëî-
áàõ àáî ëþìáàëã³ÿ, ñïîíäèëüîç, ñïîíäè-
ëîë³ñòåç; 

3. Âèâèõ (ï³äâèâèõ) á³ëüø í³æ â îäíîìó 
ñóãëîá³ àáî ïîâòîðí³ âèâèõè â îäíîìó 
ñóãëîá³; 

4. Ïåðèàðòèêóëÿðí³ óðàæåííÿ á³ëüø í³æ 
ó äâîõ ä³ëÿíêàõ (åíòåçîïàò³ÿ, òåíäîñè-
íîâ³¿ò, áóðñèò); 

5. Ìàðôàíî¿äí³ñòü (âèñîêèé çð³ñò, õóäîð-
ëÿâ³ñòü, ñï³ââ³äíîøåííÿ ðîçìàõ ðóê/
çð³ñò á³ëüøå çà 1,03; âåðõí³é/íèæí³é 
ñåãìåíò ò³ëà – ìåíøå çà 0,83, àðàõíî-
äàêòèë³ÿ); 

6. Ã³ïåðåëàñòè÷í³ñòü øê³ðè (ðèñ. 5), ñòðè¿, 
àòðîô³÷í³ ðóáö³; 

7. Íàâèñàþ÷³ ïîâ³êè, ì³îï³ÿ, êîñîîê³ñòü; 
8. Âàðèêîçíå ðîçøèðåííÿ âåí, íàÿâí³ñòü 

ãðèæ. 
Ïîºäíàííÿ âåëèêèõ òà ìàëèõ êðèòåð³-

¿â ï³ä íîìåðàìè 1 òà 2, â³äïîâ³äíî, âçàºìî-
âèêëþ÷àºòüñÿ. Äëÿ ä³àãíîçó ÑÃÑ íåîáõ³ä-
íà íàÿâí³ñòü 2 âåëèêèõ àáî 1 âåëèêîãî é 2 
ìàëèõ àáî 4 ìàëèõ êðèòåð³¿â. Äâîõ ìàëèõ 
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êðèòåð³¿â äîñòàòíüî, ÿêщî º áëèçüêèé ðî-
äè÷, ÿêèé ìàº äàíèé ñèíäðîì. ÑÃÑ âèêëþ-
÷àºòüñÿ ïðè íàÿâíîñò³ ñèíäðîì³â Ìàðôàíà 
òà Åëåðñà-Äàíëî, ³íøèõ òèï³â, îêð³ì ã³ïåð-
ìîá³ëüíîãî òèïó ñèíäðîìó Åëåðñà-Äàíëî, ó 
â³äïîâ³äíîñò³ ³ç âèçíà÷åííÿìè, ÿê³ ïåðåäáà-
÷åí³ Ãåíòñüêèìè (De Paepe,1996) ³ Â³ëëü-
ôðàíøñüêèìè (Beighton et al., 1998) êðèòå-
ð³ÿìè.

Ó ë³òåðàòóð³ ³ñíóº àëãîðèòì ä³àãíîñòèêè 
ÄÑÒ ó ïàö³ºíò³â ³ç îçíàêàìè ã³ïåðìîá³ëü-
íîñò³ ñóãëîá³â (Malfait F. Et al., 2006) (ðèñ. 
6), çã³äíî ÿêîãî:

- ïîºäíàííÿ ê³ñòêîâèõ òà ñóãëîáîâèõ 
ñèìïòîì³â äàº ï³äñòàâó ïðîâîäèòè ä³àãíîñ-
òè÷íèé ïîøóê ñèíäðîìó Ìàðôàíà;

- çì³íè øê³ðè â ïîºäíàíí³ ³ç ñóãëîáîâè-
ìè òà/àáî ê³ñòêîâèìè ñèìïòîìàìè âêàçóº 
íà âåëèêó éìîâ³ðí³ñòü âñòàíîâëåííÿ ä³àãíî-
çó ñèíäðîìó Åëåðñà-Äàíëî;

- ï³äâèщåíà ëàìê³ñòü í³ãò³â, áëàêèò-
í³ ñêëåðè â ïîºäíàíí³ ³ç íèçüêèì çðîñòîì 

ñâ³ä÷àòü íà êîðèñòü íåäîñêîíàëîãî îñòåîãå-
íåçó;

- íàÿâí³ñòü íåîáõ³äíîãî íàáîðó ñèìï-
òîì³â ã³ïåðìîá³ëüíîñò³ ñóãëîá³â òà â³äñóò-
í³ñòü âèðàçíîãî çàëó÷åííÿ ê³ñòêîâî¿ ñèñòå-
ìè ìîæå âêàçóâàòè íà ÑÃÑ.

Çã³äíî ÌÊÁ-Õ ³ñíóº ä³àãíîç ³ç øèôðîì 
Ì35.7 – Ã³ïåðìîá³ëüíèé ñèíäðîì ðîçáîâòà-
íîñò³, íàäì³ðíî¿ ðóõëèâîñò³. Ñ³ìåéíà ñëàá-
ê³ñòü çâ’ÿçîê. Ïðîòå, ðîñ³éñüê³ äîñë³äíè-
êè ïðîïîíóþòü âèêîðèñòîâóâàòè ä³àãíîç – 
çì³øàíèé ôåíîòèï, ÿêщî º îçíàêè çàëó÷åí-
íÿ ê³ñòêîâî¿ ñèñòåìè çà êðèòåð³ÿìè Malfait 
F. Et al. (2006) – 4 ç 8 ñèìïòîì³â, äâà òà 
á³ëüøå øê³ðíèõ ñèìïòîì³â, à òàêîæ îçíàê 
ÃÌÑ íà 4 òà á³ëüøå áàë³â çà Beighton P. Et 
al. (1999). Äîïóñêàºòüñÿ îäíî÷àñíå âèÿâëåí-
íÿ ïðîëàïñó ì³òðàëüíîãî êëàïàíà çà óìî-
âè éîãî êë³í³÷íî¿ òà ãåìîäèíàì³÷íî¿ íåçíà-
÷íîñò³. 

Êë³í³÷í³ ïðîÿâè òà ¿õ òÿæê³ñòü ó ä³òåé ³ç 
ÑÃÑ çì³íþþòüñÿ é ìîæóòü ñïîñòåð³ãàòèñÿ 

 

Ðèñуíîê 1. Ïàñèвíå ïрèвåдåííÿ вåëèêîгî ïàëüöÿ êèñт³ дî ïåрåдïë³÷÷ÿ.

 

Ðèñуíîê 2. Ïåрåрîзгèíàííÿ ì³зèíöÿ êèñт³ дî 90°.
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â áóäü-ÿêîìó â³ö³ (R. Grachame, 1999). Ä³-
òåé íàïðàâëÿþòü äî îðòîïåäà, ðåâìàòîëîãà, 
äèòÿ÷îãî ðåâìàòîëîãà, ïåä³àòðà, òåðàïåâ-
òà, ô³ç³îòåðàïåâòà ³ç øèðîêèì ä³àïàçîíîì 
òðàâìàòè÷íèõ àáî íåòðàâìàòè÷íèõ õâîðî-
áëèâèõ ñêàðã.

ÑÃÑ ðàçîì ç ³íøèìè ïðîÿâàìè äèñïëà-
ç³¿ ìàº íèçêó õàðàêòåðíèõ êë³í³÷íèõ îçíàê. 
Äëÿ ìîëîäèõ ïàö³ºíò³â ³ç ÑÃÑ òèïîâ³ ïî-
ë³àðòðàëã³¿, ïðè öüîìó ôàêòîð çâ’ÿçêó ç 
ô³çè÷íèì íàâàíòàæåííÿì íà ñóãëîáè ìàº 
ìåíøå çíà÷åííÿ. Ïðîâîêóþ÷èìè ÷èííèêà-
ìè щîäî àðòðàëã³é ìîæóòü áóòè ïñèõîåìî-
ö³éíèé ñòðåñ, ìåòåðåîëîã³÷í³ óìîâè, ôàçà 
ìåíñòðóàëüíîãî öèêëó, ïåðåíåñåíå ãîñòðå 
ðåñï³ðàòîðíå çàõâîðþâàííÿ. ²ñòîòíå çíà-
÷åííÿ â ґåíåç³ ïîë³àðòðàëã³é ó ïàö³ºíò³â ³ç 
ÑÃÑ ìàº ñòàí ïðîïð³îöåïòèâíî¿ ÷óòëèâîñò³, 
ïîðóøåííÿ ÿêî¿ ìîæå ñïîñòåð³ãàòèñÿ ïðè 
ã³ïåðìîá³ëüíîñò³.

Íàéïîøèðåí³øèì âàð³àíòîì ïðîÿâó ÑÃÑ 
ó áóäü-ÿêîìó â³ö³ º îë³ãîàðòðàëã³¿, îñîáëè-
âî àðòðàëã³¿ êîë³ííèõ ñóãëîá³â. Ïðè÷èíîþ 
áîëüîâîãî ñèíäðîìó â öüîìó âèïàäêó º ÷óò-
ëèâ³ñòü äî íàâàíòàæåííÿ îïîðíèõ ñóãëîá³â, 
ïîì³ðí³ îðòîïåäè÷í³ ïîðóøåííÿ (äèñïëàç³ÿ 
òàçîñòåãíîâèõ ñóãëîá³â, ïîçäîâæíÿ é ïî-
ïåðå÷íà ïëîñêîñòîï³ñòü), щî íåð³äêî âèÿâ-
ëÿþòüñÿ â îñ³á ³ç ÑÃÑ. Ï³äâèâèõè ñóãëîá³â 

Ðèñуíîê 3. Ïåрåрîзгèíàííÿ в ë³êтüîвîìу ñугëîб³ 
– дî 10° тà б³ëüшå.

 

Ðèñуíîê 4. Ïåрåрîзгèíàííÿ в êîë³ííîìу ñугëîб³ – 
дî 10° тà б³ëüшå.

Ðèñуíîê 5. Ã³ïåрåëàñтè÷í³ñтü шê³рè.
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ËÅÊÖ²ї ÒÀ ÎÃËßÄÈ

(ïåðåâàæíî ãîì³ëêîâîñòîïíèõ òà êîë³ííèõ) 
òèïîâ³ äëÿ ìîëîäèõ ïàö³ºíò³â ³ç ÑÃÑ, ÿê³ 
çíàþòü ïðî ñâîþ ñõèëüí³ñòü äî òðàâì ³ ñà-
ìîñò³éíî âæèâàþòü ïðîô³ëàêòè÷í³ çàõîäè 
(íîñÿòü âçóòòÿ ç âèñîêîþ øíóð³âêîþ, óíè-
êàþòü òðàâìàòè÷íèõ ñèòóàö³é).

Ðåöèäèâóþ÷èé âèï³ò ó ñóãëîá ÿê ïðîÿâ 
ÑÃÑ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ íå÷àñòî, ïðîòå ñòâîðþº 
ä³àãíîñòè÷í³ òðóäíîщ³, êîëè äëÿ âèêëþ÷åí-
íÿ çàïàëüíî¿ àðòðîïàò³¿ íåîáõ³äíî âèêîðèñ-

òîâóâàòè íàá³ð ëàáîðàòîðíèõ òà ³íñòðóìåí-
òàëüíèõ ìåòîä³â îáñòåæåííÿ, âêëþ÷àþ÷è 
ä³àãíîñòè÷íó ïóíêö³þ ñóãëîáà. Õàðàêòåð-
íîþ îçíàêîþ âèïîòó â ñóãëîá (çàçâè÷àé, êî-
ë³ííèé) ïðè ÑÃÑ º áåçïîñåðåäí³é çâ’ÿçîê ³ç 
òðàâìîþ, íåçàïàëüíèé õàðàêòåð ñèíîâ³àëü-
íî¿ ð³äèíè òà øâèäêèé çâîðîòíèé ðîçâèòîê. 
Çãîäîì ó öèõ ïàö³ºíò³â ìîæå ðîçâèâàòè-
ñÿ ñò³éêà àðòðàëã³ÿ òðàâìîâàíîãî êîë³ííî-
ãî ñóãëîáà, ïîâ’ÿçàíà ç ïîñòòðàâìàòè÷íèìè 

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).

Ãîñòð³ àáî òðàâìàòè÷í³ Õðîí³÷í³ àáî àòðàâìàòè÷í³

• ðîçòÿãíåííÿ çâ’ÿçîê; 
• ïîøêîäæåííÿ: 
– ðåöèäèâóþ÷³ ïîøêîäæåííÿ ãîì³ëêîâîñòóïíå-
âîãî ñóãëîáà; 
– êîë³ííîãî ñóãëîáà, ðîçðèâè ìåí³ñêà; 
• ãîñòð³ àáî ðåöèäèâóþ÷³ âèâèõè/ï³äâèâèõè: 
– ïëå÷îâèé ñóãëîá; 
– íàäêîë³íîê; 
– ï’ÿñòíî-ôàëàíãîâèé ñóãëîá; 
• òðàâìàòè÷íèé àðòðèò/ñèíîâ³¿ò; 
• çàá³é; 
• ïåðåëîìè.

• ðåâìàòèçì ì’ÿêèõ òêàíèí: 
– òåíäîâàã³í³ò; 
– ñèíîâ³¿ò; 
– þâåí³ëüíèé åï³çîäè÷íèé àðòðèò/ñèíîâ³¿ò; 
– áóðñèò; 
• á³ëü ó êîë³ííèõ ñóãëîáàõ; 
• á³ëü ó ñïèí³ – ãðóäíèé àáî ïîïåðåêîâèé â³ä-
ä³ë; 
• ñêîë³îç; 
• õðîí³÷í³ ðîçïîâñþäæåí³ ñêåëåòíî-ì’ÿçîâ³ áî-
ëüîâ³ ñèíäðîìè; 
• êîìïðåñ³éíî-êîð³íöåâ³ ñèíäðîìè; 
• ïëîñêîñòîï³ñòü òà á³ëü ó ãîì³ëêîâîñòóïíåâî-
ìó ñóãëîá³; 
• íåñïåöèô³÷íà àðòðàëã³ÿ.

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)

Ðèñуíîê 6. Àëгîрèтì д³àгíîñтèêè ÄÑÒ у ïàö³ºíт³в ³з îзíàêàìè г³ïåрìîб³ëüíîñт³ ñугëîб³в (àдàïтîвàíî зà 
F. Malfait et al., 2006).
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çì³íàìè. Õðóñê³ò ñóãëîá³â áåç áîëþ÷èõ â³ä-
÷óòò³â – ÷àñòî ºäèíèé ïðîÿâ ã³ïåðìîá³ëü-
íîñò³, ïðîòå áåç áîëüîâèõ â³ä÷óòò³â â³í íå º 
îçíàêîþ ïàòîëîã³¿, à ïîâ’ÿçàíèé ³ç íåð³âíî-
ì³ðíèì êîâçàííÿì ñóõîæèëü щîäî ê³ñòêî-
âèõ âèñòóï³â ó ä³ëÿíö³ ñóãëîá³â ³ íå âèìà-
ãàº ë³êóâàííÿ. Äîðñàëã³¿, щî íåð³äêî ïîºä-
íóþòüñÿ ç³ ñêîë³îòè÷íîþ õâîðîáîþ òà ñïîí-
äèëîë³ñòåçîì, ñïîñòåð³ãàþòüñÿ â ïàö³ºíò³â 
³ç ÑÃÑ ó áóäü-ÿêîìó â³ö³.

Ñèìïòîìàòè÷íà ïëîñêîñòîï³ñòü (ïîçäî-
âæíÿ, ïîïåðå÷íà é êîìá³íîâàíà) ïðîòÿãîì 
òðèâàëîãî ÷àñó ìîæå áóòè ºäèíèì ïðîÿ-
âîì ÑÃÑ, îñîáëèâî â ï³äë³òê³â òà ìîëîäèõ 
æ³íîê. Õàðàêòåðíîþ îçíàêîþ º “âòîìà í³ã” 
íàïðèê³íö³ äíÿ, íåìîæëèâ³ñòü íîñèòè âçóò-
òÿ íà âèñîêèõ ï³äáîðàõ àáî çîâñ³ì áåç íèõ. 
Ó á³ëüø ñòàðøîìó â³ö³ ÷àñòî ðîçâèâàþòü-
ñÿ îðòîïåäè÷í³ óñêëàäíåííÿ ïëîñêîñòîïîñ-
ò³: ìîëîòî÷êîïîä³áíà äåôîðìàö³ÿ ïàëüö³â 
ñòîï, hallux valgus, âòîðèííèé àðòðîç ãî-
ì³ëêîâîñòóïíåâèõ ñóãëîá³â.

Äèñïëàç³ÿ ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè ìîæå ïðè-
çâåñòè äî ñåðéîçíèõ óñêëàäíåíü. Íàéá³ëü-
øèì º ðèçèê âèíèêíåííÿ íåïîâíîö³ííîñò³ 
çâ’ÿçêîâîãî àïàðàòó ÿê êë³í³÷íî¿ ìàí³ôåñ-
òàö³¿ ö³º¿ ïàòîëîã³¿ ó ä³òåé, â³äíîñíèé ðè-
çèê ðîçâèòêó ÿêî¿ ñòàíîâèòü 4,8, äèñïëà-
ç³¿ ñóãëîá³â – 3,9, äåôîðìàö³¿ õðåáòà – 6,9, 
ñèñòåìíèõ ïîðóøåíü ñêåëåòà – 6,2 (Ñ.Î. 
Ãóð’ºâ, 2001). Âàæëèâ³ñòü çàçíà÷åíî¿ ïðî-
áëåìè ïîëÿãàº â òîìó, щî ç â³êîì ó öèõ 
ïàö³ºíò³â ôîðìóþòüñÿ ìíîæèíí³ ïàòîëîã³÷-
í³ ñèíäðîìè é çàõâîðþâàííÿ, â îñíîâ³ ÿêèõ 
ëåæèòü íåïîâíîö³íí³ñòü ñïîëó÷íî¿ òêàíèíè. 
Çã³äíî ç ë³òåðàòóðíèìè äàíèìè äèñïëàç³ÿ 
ìîæå áóòè ïðè÷èíîþ ðîçâèòêó ðàííüî¿ äå-
ãåíåðàö³¿ ñóãëîáîâîãî õðÿщà, çàïàëüíèõ çà-
õâîðþâàíü ñóãëîá³â, ïðîãðåñóâàííÿ ç â³êîì 
äåãåíåðàö³¿ ì³æõðåáöåâèõ äèñê³â, îñòåîàð-
òðîç³â.

Л³êувàííÿ. Ó òåïåð³øí³é ÷àñ çóñèëëÿ 
äîñë³äíèê³â ñïðÿìîâàí³ íà ïîøóê ãåííî-
³íæåíåðíèõ ìåòîä³â êîðåêö³¿ ãåíåòè÷íèõ 
äåôåêò³â, ÿê³ ëåæàòü â îñíîâ³ ñïîëó÷íîòêà-
íèííî¿ äèñïëàç³¿. Ïàðàëåëüíî ³ç öèì ðîçðî-
áëÿþòüñÿ êîìïëåêñè ðåàá³ë³òàö³éíèõ òà ë³-
êóâàëüíèõ çàõîä³â îêðåìèõ âàð³àíò³â ÄÑÒ.

Âðàõîâóþ÷è ïîë³ìîðô³çì ÑÃÑ, ï³äõ³ä äî 
âåäåííÿ òàêèõ ïàö³ºíò³â ïîâèíåí áóòè ³íäè-
â³äóàëüíèì. Âèð³øàëüíå çíà÷åííÿ â ë³êó-
âàíí³ íàäàºòüñÿ îïòèì³çàö³¿ ñïîñîáó æèòòÿ 

òà íåìåäèêàìåíòîçíèì çàñîáàì, щî âêëþ-
÷àº íàñòóïí³ çàõîäè:

 • Ïðîâåäåííÿ ïñèõîëîã³÷íî¿ ï³äòðèìêè.
 • Ï³äá³ð àäåêâàòíîãî ðåæèìó äíÿ. 
 • Ä³ºòîòåðàï³þ, ÿêà ïåðåäáà÷àº ïîâíî-

ö³ííå â³òàì³í³çîâàíå õàð÷óâàííÿ ç  â³äïî-
â³äíîþ ê³ëüê³ñòþ ì³êðîåëåìåíò³â. 

 • Ô³çè÷í³ íàâàíòàæåííÿ, ÿêèõ íå ìîæ-
íà ïîçáàâëÿòè äèòèíó, ïðîòå âîíè ïîâèíí³ 
áóòè äîçîâàíèìè, â³äïîâ³äàòè ïîðîãó ¿õ ïå-
ðåíîñèìîñò³ äàíèì ïàö³ºíòîì. Öþ ïðîáëå-
ìó âèð³øóº ë³êóâàëüíà ô³çêóëüòóðà, ÿêà 
âêëþ÷àº ³çîìåòðè÷í³ âïðàâè, ï³ä ÷àñ ÿêèõ 
â³äáóâàºòüñÿ çíà÷íå íàïðóæåííÿ ì’ÿç³â, 
ïðîòå îá’ºì ðóõ³â ó ñóãëîáàõ çàëèøàºòü-
ñÿ ì³í³ìàëüíèì. Ó çàëåæíîñò³ â³ä ñòóïåíÿ 
ïðîÿâ³â ÑÃÑ ðåêîìåíäóºòüñÿ çì³öíþâàòè 
ì’ÿçè ñòåãíà òà ãîì³ëêè (êîë³íí³ ñóãëîáè), 
ïëå÷îâîãî ïîÿñó, ñïèíè òà ³í. Íàéá³ëüø ïî-
êàçàíèìè äëÿ ö³º¿ êàòåãîð³¿ ïàö³ºíò³â º ïëà-
âàííÿ, ìîæëèâå çàíÿòòÿ ëèæàìè, íàñò³ëü-
íèì òåí³ñîì, òàíöÿìè, ã³ìíàñòèêîþ. ßêщî 
âèíèêàþòü ò³ ÷è ³íø³ ñêàðãè ï³ä ÷àñ çàíÿòü 
ñïîðòîì, ¿õ ñë³ä òèì÷àñîâî ïðèïèíèòè.

 • Âèêîðèñòàííÿ ã³äðîê³íåçîòåðàï³¿ òà 
ìàñàæó. 

 • Ïðîâåäåííÿ ïðîôåñ³éíî¿ îð³ºíòàö³¿ 
ï³äë³òêà. 

 • Ó çàëåæíîñò³ â³ä êë³í³÷íèõ ïðîÿâ³â, 
ä³òÿì ³ç ÑÃÑ ðåêîìåíäóºòüñÿ çíàõîäèòèñü 
íà äèñïàíñåðíîìó îáë³êó ó ïåä³àòðà, ÿêèé 
áóäå ïðàöþâàòè â ò³ñíîìó êîíòàêò³ ç âóçü-
êèìè ñïåö³àë³ñòàìè (îðòîïåäîì, íåâðîëî-
ãîì, ñòîìàòîëîãîì òà ³í.), ñêëàäàòè ïëàí ë³-
êóâàííÿ òà ðåàá³ë³òàö³¿ ïàö³ºíòà, â³äñòåæó-
âàòè åôåêòèâí³ñòü çàõîä³â.

Медикаментозна терапія. Îêð³ì çà-
ãàëüíèõ, âèêîðèñòîâóþòü ö³ëèé ðÿä ë³êó-
âàëüíèõ çàõîä³â, ÿê³ âèçíà÷àþòüñÿ îñîáëè-
âîñòÿìè ïåðåá³ãó òà õàðàêòåðîì óñêëàä-
íåíü ÑÃÑ.

Òàê, íåçâàæàþ÷è íà íèçüêèé ð³âåíü äî-
êàçîâîñò³ (Ñ àáî D), äåÿê³ àâòîðè ðåêîìåí-
äóþòü ïàö³ºíòàì ³ç ÑÃÑ ïðèéìàòè êóðñàìè 
îñíîâí³ ïðåïàðàòè, ÿê³ ïðÿìî àáî îïîñåðåä-
êîâàíî âïëèâàþòü íà ìåòàáîë³çì ñïîëó÷íî¿ 
òêàíèíè:

– ñòèìóëÿòîðè êîëàãåíîóòâîðåííÿ (â³-
òàì³í Ñ, Â1, Â2, ôîë³ºâà êèñëîòà, Â6, 
L-êàðí³òèí, ì³êðîåëåìåíòè: êàëüö³é, öèíê, 
ìàãí³é, ìàðãàíåöü;
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- êîðåêòîðè ïîðóøåííÿ ñèíòåçó òà êàòà-
áîë³çìó ãë³êîçàì³íîãë³êàí³â; 

– ñòàá³ë³çàòîðè ì³íåðàëüíîãî îáì³íó;
- ì³ñöåâèé âïëèâ íà ñóãëîáè, îñîáëèâî çà 

ïîÿâè óñêëàäíåíü (àðòðèò, àðòðàëã³¿);
- õ³ðóðã³÷íó êîðåêö³þ äåôîðìàö³é 

îïîðíî-ðóõîâîãî àïàðàòó é ãðóäíî¿ êë³òêè. 
Âðàõîâóþ÷è äàí³ íèçêè àâòîð³â (Ïîâî-

ðîçíþê Â.Â., Ïîäë³àíîâà Î.²., 2005; Êîìðà-
êîâà Ñ.À., 2006) ïðî âåëèêó (25-60%) ÷àñòî-
òó îñòåîïåí³¿ â ä³òåé òà ï³äë³òê³â ³ç ÑÃÑ, щî 
ìîæå áóòè ïîâ’ÿçàíî ç îñîáëèâîñòÿìè ïðî-
öåñ³â ðåìîäåëþâàííÿ àáî ïîðóøåííÿì ì³-
íåðàëüíîãî îáì³íó ïðè öüîìó ñòàí³ (Ë.². Áå-
íåâîëåíñüêà, 2005), îäíèì ç îñíîâíèõ íà-
ïðÿìê³â ë³êóâàííÿ ÑÃÑ º ïðîô³ëàêòèêà 
ðàííüîãî îñòåîïåí³÷íîãî ñèíäðîìó.

Прогноз. Çàëåæèòü â³ä ñòóïåíÿ ïðîÿ-
â³â äèñïëàç³¿, â³êó òà ñòèëþ æèòòÿ ïàö³ºí-
òà, éîãî çäîðîâ’ÿ, âïëèâó áàãàòüîõ çîâí³ø-
í³õ ÷èííèê³â.

Òàêèì ÷èíîì, äèñïëàç³ÿ ñïîëó÷íî¿ òêà-
íèíè º ïîøèðåíîþ ïðè÷èíîþ íåçàïàëüíîãî 
ñóãëîáîâîãî ñèíäðîìó â ä³òåé òà ï³äë³òê³â. 
Ñèíäðîì ã³ïåðìîá³ëüíîñò³ ñóãëîá³â òà äèñ-
ïëàç³ÿ â ö³ëîìó ìîæóòü çóìîâëþâàòè ôîð-
ìóâàííÿ âæå â ï³äë³òêîâîìó â³ö³ ïàòîëî-
ã³¿, ÿêà ìîæå ïðèçâåñòè äî ðàííüîãî ðîçâè-
òêó çàõâîðþâàíü îïîðíî-ðóõîâîãî àïàðàòó 
òà ³íâàë³äèçàö³¿. Ç îãëÿäó íà öå ðàííÿ ä³à-
ãíîñòèêà çàçíà÷åíî¿ ïàòîëîã³¿ òà êîìïëåêñ 
ë³êóâàëüíî-ïðîô³ëàêòè÷íèõ çàõîä³â ñïðèÿ-
òèìóòü ïîêðàщàííþ ÿêîñò³ æèòòÿ íå ëèøå 
ä³òåé òà ï³äë³òê³â, à é äîðîñëîãî íàñåëåííÿ.
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