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Генерализованная гипермобильность су-
ставов (ГМС) представляет собой состоя-
ние, встречающееся у 10–15% населения и 
характеризующееся избыточным (в срав-
нении со средним в данной возрастной и 
половой группе) объемом движений в су-
ставах. ГМС нередко встречается у членов 
одной семьи и имеет тенденцию наследова-
ния по женской линии [3]. Собственно ГМС 
не является патологическим состоянием, но 
известна, как достоверный признак среди 
неспецифических жалоб со стороны опор-
но–двигательного аппарата и фактор ри-
ска морфологических проявлений «слабо-
сти» соединительнотканных структур дру-
гих систем организма (пролапсы клапанов 
сердца, нефроптоз, варикозная болезнь, 
опущение матки и т.д.) [9]. Морфофункци-
ональным субстратом, лежащим в основе 
патологических признаков, является боль-
шая, чем в норме, растяжимость коллаге-
на, присутствующего в организме повсе-
местно. В выраженной форме возникающие 
и накапливающиеся в течение жизни при-
знаки «несостоятельности» соединитель-
нотканных структур формируют клиниче-
скую картину гипермобильного синдрома 
(ГС) (шифр М37.5 по МКБ–10), имеющего 
собственные диагностические критерии [1]. 
Несмотря на то, что синдром гипермобильно-
сти относительно доброкачественное состояние, 
у части пациентов он сочетается с потенциаль-
но опасными изменениями в организме. Резуль-
таты исследования футболистов и балетных тан-
цоров с гипермобильностью свидетельствуют о 

повышении у них частоты разрывов связок, дис-
локации суставов и других ортопедических на-
рушений. Лица с данным синдромом могут быть 
предрасположены к переломам, а в результате-
те гипермобильности позвоночника может воз-
никнуть сколиоз. Кроме того, некоторые клини-
цисты наблюдали повышение частоты случаев 
межпозвоночной грыжи, а также пролапса матки 
и ректального пролапса у взрослых с синдромом 
гипермобильности [12].

Генерализованная ГМС является харак-
терным признаком ряда наследственных 
заболеваний соединительной ткани, вклю-
чающих синдром Марфана, несовершен-
ный остеогенез, синдром Элерса–Данлоса. 
Это редкие заболевания. На практике вра-
чу гораздо чаще приходится иметь дело с 
пациентами с изолированной ГМС, не свя-
занной с тренировками и в ряде случаев 
сочетающейся с другими признаками сла-
бости соединительно-тканных структур[3]. 

В перечне структур, вовлекаемых в па-
тологический процесс как при симптома-
тической ГМС, так и при ГС, закономерно 
находится и позвоночник. Как и при дру-
гих невоспалительных формах патологии 
опорно–двигательного аппарата при ГМС и 
ГС, поражения позвоночника представле-
ны группой состояний, заболеваний и син-
дромов, объединенных первично невоспа-
лительным генезом и отчетливой семей-
ной агрегацией. В этот перечень входят: 
неспецифические дорсалгии, сколиоз, бо-
лезнь Шоермана–Мау, спондилолистез и 
ранний остеохондроз. Ни одно из перечис-
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ленных состояний не является патогномо-
ничным для ГС, что не позволяет исполь-
зовать их в качестве нозологических кри-
териев синдрома, однако во многих иссле-
дованиях показано, что данные виды пато-
логии позвоночника достоверно ассоцииро-
ваны с ГМС [2, 6].

В настоящее время, когда уже имеют-
ся разработанные критерии синдрома, ГС 
чаще всего является диагнозом исключе-
ния, то есть он выставляется при отсут-
ствии признаков других ревматических за-
болеваний. 

Лечение ГМС при отсутствии жалоб не 
требует специальных мероприятий. При 
умеренных артралгиях показано ограни-
чение физических нагрузок. Необходимо 
свести к минимуму возможности травм, 
что включает профессиональную ориента-
цию и исключение игровых видов спорта. 
При упорных болях в одном или несколь-
ких суставах используют эластичные про-
тезы, обеспечивающие искусственное огра-
ничение объема движений. Немаловажную 
роль играет укрепление окружающих бо-
лезненный сустав мышц с помощью изо-
метрических упражнений, обеспечиваю-
щих оптимизацию локальной биомехани-
ки и как следствие – исчезновение болей. 
В качестве симптоматической медикамен-
тозной терапии при болевом синдроме по-
казан прием нестероидных противовоспа-
лительных препаратов и анальгетиков. С 
учётом патогенетической основы несостоя-
тельности соединительной ткани и систем-
ного характера проявлений ГС основным 
направлением терапии является коррек-
ция нарушенного метаболизма коллагена. 
Это позволяет предотвращать возможные 
осложнения дисплазии соединительной 
ткани (ДСТ). К средствам, стимулирующим 
коллагенообразование, относят аскорбино-
вую кислоту, препараты мукополисахарид-
ной природы (хондроитинсульфат, глюко-
заминсульфат), витамины группы В (В1, 
В2, В3, В6) и микроэлементы (медь, цинк, 
магний). Последние являются кофакторами 
внутри- и внеклеточного созревания моле-
кулы коллагена и других структурных эле-
ментов соединительной ткани [4]. Учитывая 
данные ряда авторов о большой частоте 
(25-60%) остеопении у детей и подростков с 

ГМС [2, 8], одним из основных направлений 
лечения данного отклонения является про-
филактика раннего остеопенического син-
дрома [7].

В последнее время описаны и классифи-
цированы свыше 200 заболеваний соедини-
тельной ткани и скелета наследственного 
характера.

Одной из редких форм наследственных 
заболеваний соединительной ткани, при ко-
торых наблюдается гипермобильный син-
дром, является синдром Элерса-Данлоса 
(CЭД). СЭД представляет собой гетеро-
генную группу наследственных соедини-
тельнотканных заболеваний, общими кли-
ническими признаками которых являют-
ся гипермобильность суставов, повышен-
ная растяжимость кожи и хрупкость тка-
ней. Эти изменения связаны с различны-
ми дефектами ряда коллагеновых белков, 
вследствие которых изменяются опорно-
механические свойства соединительной 
ткани. Коллаген входит в состав практи-
чески всех органов и тканей, поэтому при 
СЭД клинически отмечается полисистем-
ность поражения. Некоторые исследовате-
ли предполагают, что СЭД является самым 
распространенным наследственным соеди-
нительнотканным заболеванием [11].

В разные периоды изучения СЭД су-
ществовали классификации, согласно ко-
торым выделяли от 3 до 11 типов синдро-
ма [5]. По мере накопления молекулярно-
генетических данных, посвященных это-
му вопросу, возникла необходимость и воз-
можность пересмотреть прежние вариан-
ты подразделения СЭД, и в 1997 году была 
предложена классификация, включающая 
6 типов синдрома [10]. Основу данной клас-
сификации составляет учет этиологиче-
ских факторов.

Генерализованная гипермобильность су-
ставов — нередкая причина обращения за 
медицинской помощью пациентов в любом 
возрасте. Клинические проявления ГМС 
многообразны и могут имитировать раз-
личные заболевания суставов. В связи с не-
достаточным знакомством с данной патоло-
гией врачей-терапевтов, а в ряде случаев 
ревматологов и ортопедов, правильный ди-
агноз часто не устанавливается [1].
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Від науки до практики

Диагностические трудности, с которыми 
сталкиваются врачи практического здра-
воохранения при определении редких кли-
нических синдромов, связанных с наслед-
ственными механизмами передачи дефек-
тов соединительной ткани, приведены в 
клиническом наблюдении.

Больная М., 1985 года рождения, обра-
тилась 22.02.2008 г. в Луганский центр ди-
агностики и лечения остеопороза с жало-
бами на боли в локтевых, коленных и го-
леностопных суставах, боли в шейном и 
грудном отделах позвоночника, чрезмерное 
переразгибание в локтевых, коленных и 
пястно-фаланговых суставах, как при фи-
зической нагрузке, так иногда и в покое.

С детских лет страдает повышен-
ной подвижностью в локтевых и пястно-
фаланговых суставах, способностью к их 
переразгибанию. Периодически при ар-
тралгиях принимала нестероидные проти-
вовоспалительные препараты с недоста-
точным эффектом. Особенно выраженные 
болевые ощущения появились в шейном 
отделе позвоночника в 2004 году, что вы-
нудило пациентку обратиться за врачебной 
помощью к невропатологу и нейрохирургу. 
На основании исследования от 21.10.2004 г 
(рис. 1) было сделано заключение: консо-
лидированный перелом тела С3. Объемное 
образование в проекции тела С3 и перед-
них отделов спинномозгового канала с ки-
стозным компонентом. Дегенеративные из-
менения дисков в шейном отделе позвоноч-
ника. Грубое нарушение ликвородинамики 
на уровне С3-С5.

Рекомендовано оперативное лечение. 
В условиях нейрохирургического отделе-

ния №2 Луганской областной клинической 
больницы 21.04.2005 проведена операция: 
резекция тел С3–С5 позвонков, передний 
остеометаллоспондилодез аутотрансплан-
татом, взятым из крыла подвздошной ко-
сти. Во время операции обращено внима-
ние на повышенную хрупкость тел позвон-
ков. После выписки из стационара реко-
мендовано обследование в Луганском цен-
тре диагностики и лечения остеопороза, где 
при объективном исследовании выявлены 
признаки гипермобильного синдрома: голу-
боватый оттенок склер обоих глаз, астени-
ческое телосложение, сколиоз грудного от-
дела позвоночника, гиперлордоз в пояснич-
ном отделе, выраженность межпальцевых 
складок кистей рук (рис. 2), гипермобиль-
ность суставов (пассивное разгибание ми-
зинца кисти более 90°; пассивное прижа-
тие большого пальца кисти к внутренней 
стороне предплечья; переразгибание в лок-
тевом суставе более 10°; передний наклон 
туловища с касанием ладонями пола при 
прямых ногах) и систолический шум в пре-
кардиальной области. 

Проведена ультразвуковая денситоме-
трия (22.02.08), результаты которой указы-
вали на то, что отклонение индекса жест-
кости кости находилось в пределах воз-
растной нормы. Пациентка была направле-

Рис.1. МРТ шейного отдела позвоночника.
Рис.2. Выраженность межпальцевых складок кистей 

рук.
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на на консультацию в Украинский научно-
медицинский центр проблем остеопороза 
ГУ «Институт геронтологии АМН Украи-
ны», где была проведена DЕХА (26.03.08). 
Заключение: системная остеопения. Паци-
ентку консультировал заслуженный дея-
тель науки и техники Украины, директор 
Украинского научно–медицинского центра 
проблем остеопороза, руководитель отде-
ла клинической физиологии и патологии 
опорно–двигательного аппарата ГУ „Ин-
ститут геронтологии АМН Украины” про-
фессор Поворознюк В.В. (26.03.08). Заклю-
чение: Системная остеопения. Врожден-
ная аномалия шейного отдела позвоноч-
ника, связочного аппарата, спина бифида 
С3, С4. Состояние после открытого вправ-
ления патологического вывиха С3 с резек-
цией тел С3, С4, переднего металлоспон-
дилодеза с применением аутотрасплан-
тата (28.10.04). Состояние после операции 
(21.04.05, металлоспондилодез). Дисплазия 
соединительной ткани. Аномально располо-
женная хорда в полости левого желудоч-
ка сердца. Гипермобильный синдром. С це-
лью поиска этиопатогенетической основы 
заболевания рекомендована консультация 
проф. Гречаниной Е.Я. в Специализирован-
ном медико-генетическом центре г. Харь-
кова. После проведения ряда молекулярно-
генетических и биохимических исследо-
ваний и консультации директора ХСМГУ, 
член-корр. АМНУ, профессора Гречаниной 
Е.Я. был установлен диагноз: врожденная 
дисплазия соединительной ткани – син-
дром Элерса-Данлоса, вторичная митохон-
дриальная дисфункция. Гетерозиготное но-
сительство 66 А-G MTRR (гены фолатного 
цикла). Нарушение ремитилирования ме-
тионина. Патология относится к генетиче-
ски детерминированной (моногенной). На-
значено симптоматическое лечение.

Повторно больная консультирована в 
Украинском научно–медицинском цен-
тре проблем остеопороза, отделе клиниче-
ской физиологии и патологии опорно–дви-
гательного аппарата ГУ „Институт герон-
тологии АМН Украины”. Результаты об-
следования: 13.01.09 - анализ крови клин.: 
Эр. - 4,96*1012/л; Л - 6,1*109/л; СОЭ – 4 
мм/ч, Нb - 139 г/л; ЦП - 1,0. Анализ кро-
ви на сахар - 4,74 ммоль/л; анализ крови 

на RW №121 отрицательный. 13.01.09 - ко-
агулограмма ПТИ - 87%, ПТВ - 24”, ТПГ - 
14’40”, фибриноген - 4,77г/л; фибр.Б – отр. 
Биохимические исследования крови: АСАТ 
- 0,24 ммоль/л, АЛАТ - 0,50 ммоль/л, би-
лирубин - 15 мкмоль/л, мочевина - 6,4 
ммоль/л, креатинин - 98,5 мкмоль/л , мо-
чевая кислота – 286,5 ммоль/л, кальций – 
2,51 ммоль/л, магний – 0,91 ммоль/л, фос-
фор – 1,01 ммоль/л, остеокальцин – 3,43 
нг/мл, пирилинкс – 4,66 нмоль DPD/моль 
Cr, диоксипиридинолин – 66,30 нмоль, кре-
атинин в моче – 14,20 нмоль. Анализ мочи 
общий: отн. плотность - 1013, белок, сахар 
- нет, реакция – кислая, Л - 3-4 в п/зр. 
ЭКГ: синусовая брадикардия, ЧСС – 58 уд. 
в 1 мин, нормальное положение ЭОС. За-
ключение: вариант возрастной нормы. На 
рентгенограммах коленных суставов: де-
генеративных изменений не выявлено. За-
ключение по данным рентгенографии груд-
ного отдела позвоночника: остеопороз, на-
чальные проявления хондроза Th5-8. Со-
стояние после операции на уровне С4-5 по-
звонков (передний спондилодез на уровне 
С3-С6 ). Эхокардиография: аорта обычная, 
поражения клапанных структур не выяв-
лено, крупная аномально расположенная 
хорда в полости левого желудочка (базаль-
ный отдела МЖП к верхушке сердца). Со-
кратительная способность сердца не нару-
шена. DЕХА: отмечается ухудшение по-
казателей Z-индекса, повышение уровней 
маркеров резорбции кости (диоксипири-
динолин), снижение маркеров костеообра-
зования (остеокальцин). Анализ информа-
ции, полученной на всех этапах обследова-
ния, позволил поставить клинический диа-
гноз: вторичный, генетически обусловлен-
ный остеопороз. Врожденная дисплазия 
соединительной ткани - синдром Элерса-
Данлоса. Состояние после металлоспонди-
лодеза. Вертеброгенная шейная миелопа-
тия в виде двустороннего пирамидного син-
дрома. Больной назначена симптоматиче-
ская терапия и даны рекомендации. 

Таким образом, приведенное клиниче-
ское наблюдение демонстрирует трудности 
при установлении диагноза редко встреча-
ющихся наследственных заболеваний со-
единительной ткани, протекающих с син-
дромом гипермобильности суставов. Воз-
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можность развития вторичного остеопоро-
за у больных с генетически детерминиро-
ванными формами синдрома дисплазии со-
единительной ткани свидетельствуют об 
общности некоторых звеньев патогенеза 
нарушения обмена костной и соединитель-
ной ткани. Своевременная постановка диа-
гноза позволяет избежать ошибок в стра-
тегии ведения таких больных, назначать 
и проводить мероприятия по вторичной и 
третичной профилактике заболевания. 
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ВТОРИННИЙ ОСТЕОПОРОЗ ПРИ СИНДРОМІ 
ГІПЕРМОБІЛЬНОСТІ СУГЛОБІВ

Коломієць В.І., Нішкумай О.І, Одуд О.М., 
В’язовик О.Я., Некрасова Н.Б.

Реферат. Наведене клінічне спостережен-
ня демонструє певні труднощі при встановленні 
діагнозу спадкових захворювань сполучної ткани-
ни, що рідко зустрічаються та перебігають із син-
дромом гіпермобільності суглобів. Можливість роз-
витку вторинного остеопорозу у хворих з генетич-
но детермінованими формами синдрому дисплазії 
сполучної тканини свідчить про спільність патоге-
нетичних механізмів порушення обміну кісткової 
й сполучної тканини. Своєчасна постановка пра-
вильного діагнозу дозволяє уникнути терапевтич-
них помилок і призначити адекватне лікування, 
що впливає на прогноз захворювання. 

Ключові слова: гіпермобільність суглобів, остеопо-
роз.

SECONDARY OSTEOPOROSIS IN 
HYPERMOBILITY JOINT SYNDROME

Kolomiets V.I., Nishkumay O.I, Odud A.M., 
Viazovyk A.Y., Nekrasova N.B.

Summary. The above clinical observation shows 
some difficulties in establishing the diagnosis of 
rare hereditary disorders of connective tissue that 
occur with the syndrome  hypermobility of joints. 
The possibility of secondary osteoporosis in patients 
with genetically determined forms of connective 
tissue dysplasia syndrome indicates the generality 
of pathogenetic mechanisms of the bone and 
connective tissue metabolism disturbances. Timely 
correct diagnosis allows to avoid therapeutic errors 
and assign adequate treatment  influencing the 
prognosis of the disease.

Key words: hypermobility of joints, osteoporosis.


