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Аннотация. Проведено обследование детей в возрасте 6 месяцев – 16 лет с определением признаков 
дисплазии соединительной ткани. Проведенное исследование показало высокую распространенность 
признаков недифференцированной дисплазии соединительной ткани с поражением сердечно-
сосудистой системы, билиарного тракта. Заболевания у детей с малыми аномалиями соединительной 
ткани протекают в более тяжелой форме и характеризуются более длительным течением и периодом 
реконвалесценции, имеют риск развития хронических заболеваний. 
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Актуальность. Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) – генетически 

детерминированная или врожденная аномалия структуры и функции соединительной 

ткани (СТ) различных органов и систем, характеризующаяся многообразием 

клинических проявлений – от доброкачественных субклинических форм до 

полиорганной и полисистемной патологии с прогредиентным течением [1]. 

Соединительная ткань составляет около 50% массы тела и представлена во всех 

органах и системах, поэтому при недостаточном или аномальном развитии 

коллагеновых структур изменения имеют системный характер нарушения структуры, 
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функции и развитием функциональных расстройств различных органов и тканей [2, 3]. 

Недифференцированные формы дисплазии соединительной ткани являются широко 

распространенной патологией с полиорганностью поражения, клиническим 

полиморфизмом, могут иметь наследственную и приобретенную природу [4, 5, 6]. По 

данным Всемирной организации здравоохранения, популяционная частота 

врожденных пороков и аномалий развития среди населения составляет 1,5–5% [7]. 

В последние десятилетия наблюдается отчетливое увеличение числа больных, 

у которых выявляются клинические проявления ДСТ [3,8, 9]. 

В аналитическом отчете акад. А.А. Баранова (2010) указано, что за последние 

10 лет уменьшилось число детей и подростков, относящихся к первой группе здоровья 

[10]. При этом инвалидизация детского населения увеличилась в 4 раза [4, 10, 11]. В 

основе сложившейся ситуации лежит множество причин. Среди них – широкое 

распространение в популяции дисплазии соединительной ткани (ДСТ). Считается, что 

лавинообразное нарастание всех признаков ДСТ приходится на возраст 11–14 лет. Этот 

период некоторые исследователи называют «критическим» для проявления ДСТ [4, 

12]. Распространенность и многообразие возможных последствий и осложнений при 

наличии малых аномалий соединительной ткани придают актуальность данной 

проблеме и требуют своевременной диагностики. 

Цель исследования. Определение признаков НДСТ у детей, оценка их влияния 

на формирование функциональных нарушений со стороны органов и систем, развитие 

и течение соматических заболеваний.  

Материалы и методы исследования. В течение 2017 – 2020 г.г.  проводилось 

обследование детей в возрасте 6 месяцев – 16 лет с выявлением признаков ДСТ, 

находящихся на стационарном лечении в  4 городской детской больницы г. Ташкента.  

Клиническое обследование детей включало анамнестическое, физикальное  

исследование. Проявление синдрома ДСТ оценивали по клиническим и 

анамнестическим данным. В качестве внешних фенотипических признаков ДСТ 

определяли различные аномалии опорно-двигательного аппарата, ротовой полости, 

кожи и глаз. Для выявления диспластического синдрома у детей определялись 

наличие фенотипических признаков ДСТ согласно классификации Э.В. Земцовского [1] 

и проекта Российских рекомендаций по алгоритмам диагностики нарушения 

структуры и функций соединительной ткани [13, 14].  

Признаки  НДСТ со стороны внутренних органов выявлялись при 

дополнительных инструментальных  и лабораторных исследованиях: ультразвуковое 

исследование внутренних органов, ЭХОКГ, исследование глазного дна, суточное 

мониторирование артериального давления (АД), экскреторная урография и др. 

Результаты. Дисплазия соединительной ткани чаще всего диагностируется по 

наличию внешних признаков НДСТ:  астенический тип конституции, увеличение 

продольных размеров тела, нарушение осанки, повышенная растяжимость кожи, 

гиперпигментация кожи, телеангиэктазии, сколиоз, кифоз, деформации грудной 

клетки, искривления ног,  плоскостопие, «сандалевидная» межпальцевая щель на 

ногах, макродактилия I пальца, син-, поли-, клино-, арахнодактилия, кожная 

синдактилия II и III пальцев стоп, гипермобильность суставов, искривление носовой 

перегородки, частые носовые кровотечения, миопия, эпикант, высокое и «готическое» 
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нёбо, нарушения роста зубов, неправильный прикус, нарушение зубной эмали, зубная 

диастема, аномалии формы и размеров ушных раковин и др.  [13, 14, 15, 16].  

У детей учитывали такие стоматологические проявления: нарушение дентино- 

и эмалеобразования, пародонтит, олигодентия, тремы, сверхкомплектность, 

аномальный рост клыков и зубов мудрости, дисфункция височно-нижнечелюстного 

сустава.  

Малые аномалии развития могут определяться у здоровых лиц, но наличие 

аномалий более трех и степень их выраженности должны быть учтены для 

исключения СДСТ. Для диагностики СДСТ критическим является наличие 6 и более 

стигм дисэмбриогенеза [17, 18]. Условный порог стигматизации, по данным разных 

авторов, колеблется от 3 до 7 [19].  

Внешние аномалии развития при ДСТ достаточно часто сочетаются с 

аномалиями развития внутренних органов. Это связано с одинаковым 

происхождением и закладкой ряда систем в эмбриогенезе [20]. 

Следует отметить, что в отдельных случаях при невыраженных  внешних 

признаках дисплазии соединительной ткани  при ультразвуковом исследовании 

внутренних органов и проведении эхокардиографии выявлялись аномалии. 

Следует отметить, что в отдельных случаях при невыраженных  внешних 

признаках дисплазии соединительной ткани  при ультразвуковом исследовании 

внутренних органов и проведении эхокардиографии выявлялись аномалии. 

Дети с выявленными внешними признаками НДСТ в большинстве случаев 

имели жалобы, связанные с  кардиальной и вегетативной симптоматикой.  

При обследовании у 95 детей выявлены аномалии развития сердца, из них у 55 

(58%) детей были признаки функциональных нарушений со стороны сердечно-

сосудистой системы на фоне аномалий, а у 40 (42%) детей – признаки 

вегетососудистой дистонии. Среди жалоб со стороны сердечно-сосудистой системы 

превалировали кардиалгии, перебои, чувство давления в области сердца при 

физических нагрузках. Вегетососудистые расстройства нарушения были 

разнообразны: тахикардия, потливость, головные боли, головокружение, нарушение 

сна, непереносимость физических нагрузок и др. 

При ультразвуковом исследовании диагностированы следующие аномалии 

развития: у 42 (44%) детей – пролапс митрального клапана, у 45 (47%) - аномалия хорд 

левого желудочка, у 7 (7,3%) – пролапс трикуспидального клапана, у 6 (6,3%) – 

аневризма предсердной перегородки. 

По данным авторов НДСТ часто сочетается с вегетососудистыми нарушениями 

(до  96 %) [21, 22]. 

У детей с выявленными признаками НДСТ выявлена связь с состоянием 

иммунной защиты организма, когда отмечается повышение заболеваемости 

респираторными вирусными инфекциями, частота обострения хронической инфекции 

[22, 23, 24]. 

При обследовании 168 детей с установленным диагнозом миокардита у 93 

(55%) детей при эхокардиографическом исследовании выявлены признаки 

воспалительного процесса и наличие малых аномалий сердца. У 14 (15%) детей 

наблюдался пролапс митрального клапана, у 56 (60%) - аномалия хорд левого 
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желудочка, у 23 (25%) – открытое овальное окно, которое диагностировалось в группе 

детей раннего возраста. Малые аномалии сердца были выявлены у 38 (41%) детей 

раннего возраста, у 30 (32%) детей подросткового возраста и у 23 (27%) школьного 

возраста, открытое овальное окно диагностировалось только в группе детей раннего 

возраста, что  подтверждает возможность возрастного ремоделирования структур 

сердца.  

При наличии малых аномалий сердца миокардит протекал в среднетяжелой и 

тяжелой форме, также наблюдалась зависимость течения заболевания с 

преобладанием подострого течения у детей с МАС.    

Проведенные наблюдения показали влияние малых аномалий развития на 

клинические проявления и течение миокардита у детей, которые зависели не только 

от наличия МАС, но и от возраста ребенка, когда в раннем и подростковом возрасте 

диспластические изменения сердца могут способствовать более тяжелому течению 

сердечно-сосудистой патологии. 

При лечении детей с развитием миокардита на фоне малых аномалий сердца 

проводилась терапия, направленная не только на ликвидацию воспалительного 

процесса в миокарде, но и способствующая правильному формированию коллагена. 

Детям с МАС показаны препараты магния, калия, для улучшения метаболических 

процессов элькар, коэнзим, витамины В1, В2, В6, Е, С, фолиевая кислота, которые 

стимулируют коллагенообразование, а также корректоры нарушения синтеза и 

катаболизма гликозаминогликанов — хондроитина сульфат и гликозаминогликаны. 

Терапию этими препаратами необходимо проводить не только при наличии 

заболевания, но и с профилактической целью, что способствует нормальному 

формированию соединительной ткани и адекватному ответу организма на 

воздействие повреждающего фактора.  

При УЗИ органов брюшной полости выявляется достаточно высокая 

распространенность аномалий желчного пузыря и нефроптоза у подростков [8, 24, 25, 

26,].  

В процессе обследования у 87 детей были выявлены аномалии желчного 

пузыря, которым в течение 5 лет проводилось наблюдение, при необходимости 

проводилась холецистография. Диагностированы следующие аномалии: у 12 (14%) 

детей была S-деформация или двойной перегиб желчного пузыря, у19 (22%) детей – 

перетяжка тела желчного пузыря, у 46 (53%) - перегиб желчного пузыря, у  - 10 (11%) 

деформация шейки пузыря. У 22 (25,3%) детей аномалии желчного пузыря были 

выявлены в дошкольном возрасте, у остальных 65 (74,7%) детей аномалии ЖВП были 

диагностированы у детей школьного возраста.  

При проведении обследования и наблюдения у 27 (31%) детей выявлены 

функциональные нарушения желчевыводящей системы в большинстве случаев 

гипокинетического характера, когда в клинике наблюдались диспепсический и 

периодически болевой синдромы,  а также симптомы вегетативной дисфункции.  

В 45 (52%) случаях наблюдались функциональные нарушения и признаки 

развития воспалительного процесса в желчном пузыре. При ультразвуковом 

исследовании печени и желчевыводящих путей у этих детей детей выявлены 

следующие изменения: утолщение стенки желчного пузыря, неоднородность 
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эхогенности полости желчного пузыря. У детей с наличием функциональных 

расстройств ЖВП и холецистита наряду с симптомами воспаления желчного пузыря 

были выявлены признаки нарушения моторной функции после применения 

желчегонного завтрака с замедлением опорожнения желчного пузыря у 28 детей 

(62%) и неравномерным ускорением опорожнения пузыря у 17 детей (38%).  

В 4 (6%) случаях  у детей школьного возраста на фоне функциональных и 

воспалительных изменений желчевыводящей системы наблюдались признаки 

сопряженного поражения поджелудочной железы. 

У 10 (11%) детей раннего возраста с выявленными аномалиями 

желчевыводящей системы не проявлялись признаки дискинезии, но дети были взяты 

под наблюдение и даны рекомендации по режиму питания, диете.  

У детей с более выраженными морфологическими изменениями 

желчевыводящей системы: S-деформация или двойной перегиб желчного пузыря, 

деформация шейки желчного пузыря в анамнезе с раннего детства наблюдались 

диспепсические симптомы и периодически болевой синдром. 

Дети с выявленными аномалиями развития желчевыводящей системы 

представляют группу риска по развитию дискинезий билиарного тракта, холецистита, 

вовлечению в процесс поджелудочной железы, а также развитию желчнокаменной 

болезни [27].  

Заключение. В результате проведенного исследования установлена высокая 

распространенность НДСТ у детей. При наличии внешних признаков дисплазии 

соединительной ткани  необходимо проведение исследований для исключения 

структурных и функциональных нарушений со стороны внутренних органов. Дети с 

выявленными малыми аномалиями соединительной ткани входят в группу риска с 

высокой заболеваемостью, по развитию заболеваний внутренних органов, в 

некоторых случаях с риском развития полиорганной патологии. Заболевания у детей с 

малыми аномалиями соединительной ткани протекают в более тяжелой форме и 

характеризуются более длительным течением и периодом реконвалесценции, имеют 

риск развития хронических заболеваний. 

Детям с выявленными малыми аномалиями соединительной ткани  

необходимо проведение наблюдения и лечения с использованием узких специалистов, 

назначение профилактических и способствующих оздоровлению мероприятий. 
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