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В статье приводятся данные клинических проявлений дисплазии соедини-
тельной ткани у лиц молодого возраста и её связи с патологий внутренних ор-
ганов. Результаты исследований показали, что синдром дисплазии соедини-
тельной ткани может проявляться диспластическими изменениями не только 
в одном органе, но и в нескольких органах или системах. Для него характерны 
изменения практически всех органов и систем. При этом наличие изменений 
внутренних органов отчётливо коррелирует с фенотипическими проявления-
ми синдрома дисплазии соединительной ткани. Таким образом, чем больше 
фенотипических признаков выявляется при осмотре, тем больше оснований 
ожидать патологические изменения и во внутренних органах. 

 
Врожденную патологию соединительной 

ткани, проявляющуюся снижением ее прочности, 
принято обозначать термином «дисплазия» [2,4]. 
Дисплазия соединительной ткани представляет 
собой уникальную онтогенетическую аномалию 
развития организма, которая относится к числу 
сложных, далеко не изученных вопросов совре-
менной медицины. Под этим термином следует 
понимать аномалию тканевой структуры, прояв-
ляющуюся в уменьшении содержания отдельных 
видов коллагена или нарушении их соотноше-
ния, что приводит к снижению прочности соеди-
нительной ткани многих органов и систем. След-
ствием этого является расстройство гомеостаза 
на тканевом, органном и организменном уров-
нях. 

Целью настоящего исследования было 
изучение патологии внутренних органов у лиц с 
синдромом соединительнотканной дисплазии. 

Материалы и методы 
Обследовано 85 больных с признаками син-

дрома дисплазии соединительной ткани (СДСТ), 
43 мужчины и 42 женщины, средний возраст 
больных составил 20.9±1.2 лет. Контрольная 
группа включала 20 практически здоровых лиц в 
возрасте 21.5±3.2 года, женщин было 11, мужчин 
- 9. В рамках общеклинического обследования 
проводилось: оценка анамнеза и объективного 
статуса больного, ультразвуковое исследование 
сердца с допплерографией на аппарате "SONOS 
100" по общепринятой методике, регистрация 
ЭКГ синхронно в 12 стандартных отведениях, 
холтеровское мониторирование (ХМ) ЭКГ, ульт-
развуковое исследование (УЗИ) почек органов 
брюшной полости, ангиография почек, бронхо-
скопия. Оценка вариабельности сердечного рит-
ма (ВСР) проводилась с использованием прибора 

Поли-Спектр-3 (программного анализа «Поли-
Спектр»). 
Полученные результаты и их обсуждение 
В анамнезе больных с синдромом дисплазии 

соединительной ткани внезапная смерть родст-
венников в молодом возрасте (до 50 лет) отмеча-
лась у 8,9% пациентов, патология суставов в мо-
лодом возрасте (остеохондрозы, артралгии неяс-
ного генеза, частые подвывихи суставов) – 35%, 
распространенных мышечные боли – 7%, про-
лапс митрального клапана – 45%, невынашива-
ние беременности — 18%, преждевременные ро-
ды — 4,2%, рождение детей с низкой массой те-
ла имело место у 75,9% женщин.  

Анализ объективного статуса больных по-
зволил выделить множество фенотипических 
признаков дисплазии соединительной ткани: ме-
зодермальные аномалии с изменениями со сто-
роны скелета (астеническое телосложение – 72%, 
деформации грудной клетки - 13%, позвоночни-
ка – 56,9%, плоскостопие — 69,2%, гипермо-
бильность суставов — 55,6%, черепа – 10%, «го-
тическое небо» - 76%, замедление роста верхней 
и нижней челюсти – 14%, привычные вывихи – 
13%); кожи и мягких тканей (гиперрастяжимость 
и истонченность кожи – 24%, гипоплазия муску-
латуры и жировой ткани – 17%); глаз (ангиопа-
тия сетчатки – 80%, миопия – 25%, голубые 
склеры – 74%); сосудов (повышенная проницае-
мость и хрупкость – 15%, ранняя варикозная бо-
лезнь — 31%). Кожа у больных с дисплазией со-
единительной ткани была тонкой, просвечиваю-
щейся, легко ранимой, чрезмерно сухой или ги-
перэластичной кожей, часто встречались келло-
идные или напоминающие «папиросную бумагу» 
рубцы, стрии. Были также обнаружены пигмент-
ные и депигментированные пятна (витилиго), 
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веснушки, обилие родинок. На голенях были 
видны мелкие узелки под кожей, подкожные 
сферулы (аномалии роста жировой ткани). Пере-
понки между пальцами встречались у 64% боль-
ных, деформация ушных раковин – 17%, эпикант 
– 10% больных. 

У пациентов с синдромом дисплазии соеди-
нительной ткани часто наблюдался геморрагиче-
ский синдром: частые носовые кровотечения 
(25%), петехиально-пятнистые элементы сыпи 
(7%), длительные и/или обильные менструации 
(15%), повышенная кровоточивость десен (23%).  

Нарушение в иммунной системе таких боль-
ных выражались иммунодефицитом, который 
клинически проявлялся рецидивирующими и 
хроническими воспалительными процессами 
верхних дыхательных путей – 45%, ЛОР-органов 
– 56%, легких – 13%, почек – 23% и кожных по-
кровов – 16%.  

Самостоятельная клиническая значимость 
патологии соединительной ткани подтверждает-
ся данными о высокой частоте нейровегетивных 
расстройств, изменений центральной нервной 
системы (энурез, дефекты речи, вегето-
сосудистая дистония) и психики [3]. Наиболее 
часто в наших исследованиях выявлялись де-
прессивные состояния, на долю которых прихо-
дится более половины обращений (53% боль-
ных). Психопатологическая картина этих состоя-
ний соответствует структуре "маскированных", 
стертых депрессий (субдепрессий). Эпизоды гру-
сти, безразличия, скуки, тоскливости или угрю-
мости (предпочтительно в первую половину дня) 
сочетались с беспокойством, тревожностью и 
раздражительностью (предпочтительно во вто-
рую половину дня, особенно вечером). Большин-
ству больных (45%) были присущи патологиче-
ские телесные ощущения - сенестопатии, кото-
рые чаще всего локализовались в голове, реже - в 
других частях тела. Вторым по частоте после 
аффективных нарушений при СДСТ является 
астенический симптомокомплекс (35% больных). 
Он проявлялся в жалобах на непереносимость 
яркого света, громких звуков, повышенную от-
влекаемость.  

При дисплазии соединительной ткани широ-
ко распространены и весьма разнообразны сер-
дечно-сосудистые изменения [1, 2, 4]. При этом 
синдроме в наших исследованиях часто встреча-
лись: пролапс митрального клапана (ПМК) – 
63,3%, аномально расположенные хорды левого 
желудочка – 45%, снижение сократительной 
функции миокарда — 18,0%, нарушений ритма и 
проводимости — 47% больных. ПМК I степени 
был выявлен у 57.6% больных, II степени – у 
36.4%, III степени - у 6%. Чаще пролабировала 
передняя створка митрального клапана (88.4%). 

Ложные хорды наблюдались в 45% случаев, 
утолщение и удлинение створок МК в 25.4%, 
пролапс створок трикуспидального клапана в 
3.2%. У 57.6% пациентов были выявлены нару-
шения ритма сердца: синусовая тахикардия – 
55.56%, синусовая брадикардия - 13.61%, мигра-
ция суправентрикулярного водителя ритма – 
24,83%, суправентрикулярная экстрасистолия - 
49.44%. Желудочковая экстрасистолия обнару-
жена у 38.33% больных. Синоаурикулярная бло-
када выявлена в 8,33% случаев, синдром WPW – 
в 3,0%. По данным ритмограммы у больных с 
СДСТ имел место дисбаланс парасимпатической 
и симпатической вегетативной нервной системы 
с преобладанием активности последней, что ве-
роятно, играет существенную роль в возникно-
вении аритмического синдрома. 

Бронхолегочные поражения при дисплазии 
соединительной ткани характеризуются как ге-
нетически обусловленные нарушения архитекто-
ники легочной ткани, ведущие (при повышенной 
растяжимости и сниженной эластичности) к 
формированию прогрессирующей и буллезной 
эмфиземы, поликистоза легких, спонтанного 
пневмоторакса, бронхоэктазов, пролапса мем-
бранозной части трахеи, гипоплазии легких. В 
нашем случае встречались: пролапс мембраноз-
ной части трахеи встречался у 10%, бронхоэкта-
зы у 2% больных. 

По данным многих авторов патология со-
единительной ткани тесно связана с патологией 
желудочно-кишечного тракта (5). Для этого кон-
тингента больных характерна также высокая час-
тота микроаномалий развития, прежде всего 
желчного пузыря. По нашим данным дискинезии 
желчевыводящих путей встречались у 26,5% па-
циентов. Кроме того, эти пациенты были склон-
ны к воспалительным заболеваниям слизистых 
оболочек желудка и кишечника: хронический 
гастрит типа В был выявлен у - 48% пациентов, 
язвенная болезнь желудка – 2%, язвенная бо-
лезнь 12-перстной кишки – 7%, хронические ко-
литы – 10%. 

Синдром дисплазии соединительной ткани 
довольно часто сочетается с патологией почек 
[2]. В наших исследованиях наблюдались сле-
дующие симптомы поражения мочевыделитель-
ной системы: частое мочеиспускание – 10%; чув-
ство неполного опорожнения мочевого пузыря – 
8%; энурез – 6%; симптомы дисметаболической 
нефропатии – 25%, а при углубленном обследо-
вании (УЗИ, ангиография почек) выявлялись: 
поликистоз почек – 2%, нефроптоз – 18%, атония 
чашечно-лоханочной системы – 15%, удвоение 
почки – 6%, удвоение мочевыводящих путей – 
11%. При ангиографическом исследовании сосу-
дов почек у больных с дисплазией соединитель-
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ной ткани нередко наблюдалась гипоплазия ар-
терий среднего и мелкого калибра (15% пациен-
тов) с высоким риском развития вазоренальной 
гипертензии. 

Таким образом, полученные данные дают 
основание утверждать, что синдром дисплазии 
соединительной ткани может проявляться дис-
пластическими изменениями не только в одном 
органе, но и в нескольких органах или системах. 
Морфологические изменения в тканях и органах 
неспецифичны и проявляются сходным образом 
при различных дисплазиях, имея разную степень 
выраженности.  

Врожденная несостоятельность соедини-
тельной ткани может быть диагностирована уже 
на этапе физикального обследования больного 
при комплексной оценке фенотипических марке-
ров ее дисплазии. Собранные воедино, эти при-
знаки свидетельствуют о дисплазии соедини-
тельной ткани и, чем больше фенотипических 
признаков выявляется при осмотре, тем больше 
оснований ожидать патологические изменения и 
во внутренних органах. 
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Data of clinical developments of connective tissue dysplasia among persons of young age and its con-

nection with pathologies of internal organs have been shown. The outcomes of researches have shown, that 
the set of symptoms of connective tissue dysplasia can be exhibited by dysplastic modifications not only in 
one organ, but also in several organs or systems. It is characterized by the modifications practically in all 
organs and systems. Thus the availability of modifications in internal organs clearly correlates with pheno-
type developments of a set connective tissue dysplasia symptoms.  

Thus, the more phenotype characteristics emerge while examination, the more basis to expect pathologi-
cal modifications in internal organs. 


