
Обобщая вышесказанное можно прийти к заключению, что грыжевую 

болезнь передней брюшной стенки необходимо рассматривать, как одну из 

классификационных форм недифференцированной дисплазии соединительной 

ткани с присущей только для нее патологией соединительной ткани в брюшном 

мышечно-сухожильном комплексе и наличием коморбидных грыжам 

особенностям функционирования жизненноважных органов, в результате чего 

хирургическое лечение брюшных грыж становится, порой, сложной тактической 

задачей, требующей для своего решения от хирурга нестандартного мышления и 

оригинальных оперативных приемов.
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Диагностика большинства заболеваний соединительной ткани сопряжена 

с серьезными трудностями, которые возникают из-за сходства их симптомов и 

клинических проявлений. Так, пролапс митрального клапана может встречаться 

при всех наследственных и недифференцированных дисплазиях соединительной 

ткани, но чаще является самостоятельным заболеванием. Сложность 

идентификации при сходных по внешним и висцеральным признакам 

соединительнотканных заболеваний обусловлена в том числе и отсутствием 

возможности проведения молекулярно-генетических исследований, поэтому 

для диагностики наиболее изученных наследственных нарушений 

соединительной ткани используются согласованные критерии.

Так как использование всего списка признаков поражения соединительной 

ткани невозможно в практическом здравоохранении, приоритет отдается тем из 

них, которые имеют наибольшую диагностическую значимость и используются 

в опубликованных рекомендациях диагностики.

Клиническое обследование грыженосителей должно включать в себя 

уточнение жалоб, сбор наследственного и семейного анамнеза, фенотипическое 

и физикальное обследование. Чрезвычайно важной частью комплексного
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обследования пациента является обследование семьи, позволяющее подтвердить 

наследственную природу выявленной патологии.
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Определенные сочетания внешних признаков позволяют с высокой 

вероятностью предположить тот или иной наследственный синдром или 

фенотип. Все проявления дисплазии соединительной ткани следует разделять на 

группы в зависимости от того, какие органы и системы оказываются 

вовлеченными в патологический процесс. Ниже приведен перечень основных 

внешних признаков, характеризующих изменения со стороны различных 

органов и систем и ассоциированных с наследственными синдромами:

1. Костно-суставные признаки дисплазии соединительной ткани:

• Килевидная и воронкообразная грудная клетка -  среди 

врожденных деформаций грудной клетки 10 % составляет килевидная и 90 % 

воронкообразная деформация. Килевидная деформация характеризуется 

выдвижением вперед передней части грудной клетки в виде лодочного киля. 

Обычно проявляется по мере роста больного и может сопровождаться сужением 

грудной клетки. Согласно классификации килевидной грудной клетки Фокина и 

Баирова выделяют:

• Костальный тип килевидной грудной клетки, когда деформация 

формируется за счет изгиба реберных хрящей кпереди.

• Манубриокостальный тип килевидной грудной клетки -  

рукоятка грудины вместе с 2-3 сочленяющимися реберными хрящами изогнута 

кпереди, а тело грудины с мечевидным отростком смещено кзади.

• Корпокостальный тип килевидной грудной клетки, при котором 

грудина дугообразно выгнута вперед в нижней и средней трети, а реберные 

хрящи искривлены кнутри, или грудина косо направлена вперед и книзу и 

максимально выпячена в нижней трети.
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Может наблюдаться как симметричная, так и асимметричная килевидная 

деформация грудной клетки. Во втором случае из-за неправильного развития 

ребер грудина искривлена по оси (Рис. 36).

Рис. 36. Килевидная деформация грудной клетки

Воронкообразная деформация грудной клетки является пороком развития, 

проявляющимся различным по глубине и форме западением грудины и передних 

отделов ребер, нарушением анатомических взаимоотношений в грудинно­

реберном комплексе. Первое описание воронкообразной деформации грудной 

клетки можно найти у Bauhinus в 1596 г. Обозначение «воронкообразная грудная 

клетка» ввел Epstein в 1882 г. Вследствие нарушений анатомического строения 

грудной клетки часто воронкообразная грудная клетка сопровождается 

выраженными нарушениями легочно-сердечной функции: смещение и ротация 

сердца вокруг продольной оси, пролапс митрального клапана, расширение корня 

аорты, снижение жизненной емкости легких (Рис. 37).

Предложены разные способы определения степени воронкообразного 

вдавления. Наиболее удобным является грудинно-позвоночный индекс Gizycka 

J., под которым понимают отношение наименьшего размера ретростернального 

пространства, от задней поверхности грудины до передней поверхности 

позвоночного столба, к наибольшему. Полученное при делении частное от 1 до
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концевых фаланг большого пальца и мизинца при охвате ими запястья 

противоположной руки. Расчет метакарпального индекса (отношение длины 

метакарпальных костей к их ширине) проводится по результатам 

рентгенологического исследования кисти. Увеличение показателя более 8,0 

(нормальная величина 5,5 -  8,0) свидетельствует об арахнодактилии. Удлинение 

пальцев рук может сочетаться с фиброзной контрактурой дистальных и 

проксимальных фаланг (Рис. 32 и 33).

• Сколиотическая или кифосколиотическая деформация 

позвоночника, синдром «прямой» спины. Сколиоз рассматривается как процесс 

искривления позвоночника во фронтальной плоскости с возможным поворотом 

вокруг вертикальной оси (скручиванием). Сколиозы часто развиваются в 

грудном отделе, выпуклостью вправо, с отклонением позвоночника более 20°. 

Кифоз характерен для шейного и верхне-грудного отделов позвоночного столба. 

Синдром «прямой» спины диагностируется при уменьшении физиологического 

поясничного лордоза. Спондилолистез в поясничном отделе позвоночника 

диагностируется в 18 % (Рис. 38).

Рис. 38. Кифосколиоз

• Ограничение выпрямления локтя до 170° и менее -  объем 

движений в локтевом суставе определяется при помощи угломера. Снижение
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угла разгибания в локтевом суставе является результатом прогрессирования 

хронического остеоартроза и тугоподвижности связочного аппарата (Рис. 39).

Рис. 39. Измерение при помощи угломера угла разгибания в локтевом суставе

• Протрузия вертлюжной впадины характеризуется углублением 

вертлужной впадины и глубоким погружением в нее головки бедренной кости. 

Сочетается с выпячиванием дна вертлужной впадины в полость таза. Протрузия 

любой степени диагностируется с помощью рентгенологических методов 

исследования. Смещение вертлужной впадины на 3 мм медиальнее подвздошно­

седалищной линии в передне-задней угловой проекции таза может 

рассматриваться в качестве диагностического критерия. У больных с синдромом 

Марфана встречается в 40 % случаев. В популяции лишь у 7 % определяется I 

степень протрузии вертлужной впадины.

• «Арковидное» нёбо -  состояние, при котором твердое нёбо 

приобретает узкую и высокую форму, несколько приподнимая зубы 

фронтальной группы. Дефект отчасти компенсируется мягким нёбом, однако 

носоглотка остается постоянно открытой. Это приводит к неправильному 

произношению звуков, хроническому заболеванию ЛОР-органов и попаданию 

инородных тел и жидкостей в полость носоглотки (Рис. 40).
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�  Энофтальм -  аномалия, при которой происходит 

западение глазного яблока в полость орбиты. Является монокулярной 

патологией и выявляется при западении глаза на 1 мм и более. Пациенты с 

энофтальмом предъявляют жалобы на двоение перед глазами, выпадение 

участков поля зрения. В большинстве случаев энофтальм сопровождается 

нарушением трофики глазодвигательных мышц, что при прогрессировании 

заболевания приводит к их атрофии. При этом больные отмечают ограничение 

подвижности глаз, постоянное сужение зрачка. Диагностика энофтальма 

основывается на результатах экзофтальмометрии и рентгенография орбит.

�  Скошенные вниз глазные щели или монголоидный разрез 

глаз. Углом или наклоном глазной щели называется угол, образованный линией, 

соединяющей внутреннюю и наружную спайки глаза, и горизонтальной 

плоскостью. В норме глазная щель скошена несколько кверху. Разрез глаз 

описывается как монголоидный, если наружная спайка находится значительно 

выше внутреннего угла глаза, и как антимонголоидный, если она расположена 

значительно ниже внутреннего угла глаза (Рис. 42).

Рис. 42. Варианты положения глазной щели европеоидной расы: а -  нормальный вариант; б -  
монголоидный вариант; в -  антимонголоидный вариант

У Гипоплазия скуловых костей и ретрогнатия -  приводят к 

деформации лица. Гипоплазия скуловых косей может быть односторонней и 

двусторонней. Одностороння гипоплазия способствует развитию «кривого» рта. 

При недоразвитости скуловых костей верхняя челюсть при сохранении своих
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нормальных размеров смещается назад (ретрогнатия), а глаза приобретают 

усиленную выпуклость. Данные аномалии способствуют нарушению зубного 

прикуса и вызывают нарушения в деятельности органов, вплоть до остановки 

дыхания во сне. Причем дефект усиливается по мере роста и создает 

неблагоприятный фон для социальной адаптации (Рис. 43).

Рис. 43. Гипоплазия скуловых костей и ретрогнатия

• Искривление носовой перегородки является одним из наиболее 

часто встречающихся признаков соединительнотканной дисплазии. Причина 

искривления носовой перегородки связана с неравномерным ростом различных 

её частей и костей, образующих «рамку», в которую вставлена перегородка. 

Деформации перегородки носа разделяют на несколько видов: смещение в ту или 

другую сторону от срединного положения (S-образное или С-образное 

выгибание), шипы (остроконечные выступы костной части перегородки), 

формирование гребней или продолговатых костных наростов (Рис. 44).

Рис. 44. Искривление носовой перегородки влево от срединной линии
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Уменьшается толщина кортикального слоя, количество трабекул. Риск 

возникновения переломов увеличивается пропорционально снижению 

плотности костной ткани. При снижении плотности костей на 10 % частота 

переломов возрастает в 2-3 раза. Остеопороз в первую очередь поражает кости с 

преобладанием губчатого вещества (позвонки, кости предплечья в области 

лучезапястного сустава), поэтому типичными осложнениями заболевания 

являются переломы тел позвонков и дистального эпифиза лучевой кости.

• Гипермобильность суставов, склонность к вывихам и 

подвывихам. Увеличение подвижности малых и крупных суставов относительно 

стандартной подвижности для любого возраста, пола и расы устанавливается 

после исключения системных заболеваний, прежде всего ревматических, или 

повышенной эластичности связочного аппарата суставов в результате 

спортивных тренировок. У здоровых людей подвижность суставов снижается с 

возрастом. У женщин степень подвижности выше, чем у мужчин. У выходцев из 

Азии подвижность суставов наибольшая, а у европейцев -  наименьшая. 

Наиболее часто гипермобильность суставов определяют у женщин 16-30 лет или 

у мужчин в 16-20 лет; снижение ее выраженности отмечается у мужчин к 20-30, 

а у женщин -  к 30-40 годам.

Различают локализованную, с вовлечением одного или нескольких 

суставов, и генерализованную гипермобильность, с вовлечением многих 

суставов. Термин «синдром гипермобильности суставов» используется для 

определения состояния генерализованной гипермобильности суставов, 

сопровождающегося субъективными болезненными ощущениями начально 

неизмененных околосуставных тканей. Распространенность синдрома 

гипермобильности суставов в популяции 7-65 %.

К причинам развития гипермобильности суставов относят мутации генов, 

кодирующих коллаген, эластин, фибриллин и тенасцин Х. Повышенная 

растяжимость эластических структур внеклеточного матрикса соединительной 

ткани, мышечная гипотония приводят к снижению прочности околосуставных 

связок, сухожилий, их синовиальных влагалищ, бурс, фасций. Развивается
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избыточная растяжимость околосуставных тканей и повышенная подвижность 

суставов, способствующие вывихам и подвывихам, вследствие которых 

происходит травматизация суставных поверхностей.

Подвижность суставов оценивают по модифицированному Beighton P.H. 

методу, предложенному в 1964 г. Carter и Wilkinson. Проводится исследование 

симметричных суставов, подвижность оценивается по 9 балльной шкале. Если 

число баллов превышает цифру 4, диагностируют гипермобильность суставов. 

Проводят последовательно пять тестов:

S  Пассивное разгибание на 90° метакарпального 

сустава V пальца обеих кистей -  по одному баллу за каждый сустав;

S  Пассивное сгибание I пальца к предплечью при 

сгибании лучезапястного сустава -  по одному баллу за каждый сустав;

S  Переразгибание в обоих локтевых суставах более 10°

-  по одному баллу за каждый сустав;

S  Переразгибание в обоих коленных суставах более 10°

-  по одному баллу за каждый сустав;

S  При наклоне туловища вперед касание ладонями 

пола при фиксированных коленных суставах -  1 балл (Рис. 46).

Рис. 46. Признаки гипермобильности суставов: а -  разгибание V пальца на 900; б -  сгибание I 
пальца к предплечью; в -  переразгибание в локтевом суставе более 100; г -  переразгибание в 

локтевых суставах более 100; д -  касание ладонями пола
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Ориентироваться на два малых критерия можно в том случае, если у пациента 

имеется родственник первого порядка с синдромом гипермобильности суставов. 

Малые критерии синдрома гипермобильности суставов дополнены и другими 

признаками: пролапс митрального клапана, плоскостопие, брахидактилия, 

деформация грудной клетки, сандалевидная щель стопы.

• Медиальное смещение медиальной лодыжки -  сочетание 

приведения и супинации стопы, при котором опорой служит ее латеральный 

край. В результате деформации происходит неравномерная нагрузка на ступню, 

преимущественно нагружается внешняя часть. И з-за этого возникают проблемы 

с костями, суставами ног, нарушается походка. По мере прогрессирования 

патологии вероятно развитие прогрессирующего артроза. Медиальное смещение 

медиальной лодыжки способно осложниться неравномерным развитием 

суставов колен. Наружная область голени у пациентов становится выпуклой, 

формируется О-образная установка нижних конечностей, постепенно 

развивается косолапость (Рис. 47).

Рис. 47. Медиальное смещение медиальной лодыжки

• Плоскостопие -  патологическое уплощение стопы, которое 

приводит к нарушению ее амортизационной функции, к болезненным 

изменениям в позвоночном столбе и скелете в целом. Если деформация стопы
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приводит к уплощению продольного свода, в этом случае говорят о продольном 

плоскостопии. Распластанность переднего отдела стопы называется поперечным 

плоскостопием. При деформации обеих сводов стопы диагностируется 

комбинированное плоскостопие. Рентгенологическая оценка степени 

выраженности продольного плоскостопия проводится с помощью 

подометрического индекса Фридланда. Для этого высчитывается длина и высота 

стопы (расстояние от подошвы до верхнего края ладьевидной кости). Высота 

стопы умножается на 100 и делится на длину. Норма подометрического индекса 

составляет 29-31. Если он равен 29-27 -  диагностируется первая степень 

плоскостопия; 26-25 -  вторая степень плоскостопия; ниже 25 -  третья степень. 

Эффективным методом диагностики продольного плоскостопия является 

визуальная оценка отпечатка стопы на плантографе. Поперечное плоскостопие 

определяется по наличию отклонения первого пальца стопы наружу и 

формирования hallus valgus (Рис. 48).

Рис. 48. Плоскостопие: а -  продольное плоскостопие; б -  поперечное плоскостопие

2. Кожно-мышечные признаки дисплазии соединительной ткани:

• Тонкая, легкоранимая, вялая, сухая, растяжимая кожа. Одними 

из самых изученных проявлений дисплазии соединительной ткани является 

патология кожного покрова: гиперэластичность (повышенная растяжимость) 

кожи; белые атрофические стрии (striae atrophicae) на коже; тонкая, 

просвечивающая кожа (видимая сосудистая сеть на груди, спине, конечностях); 

снижение естественной упругости кожи (синдром вялой кожи).
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• Ломкость ногтей -  дефект ногтевых пластин, связанный с их 

слабостью и повышенной хрупкостью. Ногтевые пластины на руках и ногах 

берут начало из области матрикса, расположенного в основании ногтя. Рост 

ногтя осуществляется за счет деления зародышевых клеток в матриксе, которые 

постепенно выталкивают старую ногтевую пластину вперед. От состояния 

матрикса зависит структура, форма, толщина и скорость роста ногтя. Базовым 

веществом ногтевой пластины является кератин, а твердость и плотность 

ногтевой пластины зависит от количества цистеина. В здоровых ногтях 

присутствуют кальций, фосфор, хром, цинк, селен, недостаток или отсутствие 

которых приводят к ломкости и расслоению ногтей.

• Гипотрофия мышц и мышечная слабость. Гипотрофия мышц 

наступает в результате нарушения обмена веществ, снижения поступления к 

мышечным тканям жизненно важных питательных элементов. Она способна 

привести к потере мышечной массы и инвалидизации больного. Наиболее 

распространенным видом является гипотрофия мышц бедра. К симптомам 

мышечной гипотрофии относят постоянные боли в мышцах, слабость, 

неспособность выполнять обычные движения, потерю массы тела (Рис. 50).

Рис. 50. Гипотрофия мышц плечевого пояса, рук и спины

• Грыжевые дефекты передней брюшной стенки и пролапсы 

органов малого таза; диафрагмальные грыжи.
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Г рыжа -  распространенная хирургическая патология, для которой 

характерен выход покрытых брюшиной внутренних органов из брюшной 

полости через слабые места передней брюшной стенки. Паховые грыжи 

встречаются наиболее часто -  у 70 % грыженосителей; 21 % приходится на 

послеоперационные срединные и боковые грыжи живота, 7 % -  на пупочные 

грыжи. Остальные грыжи (бедренные, белой линии живота, спигелиевой линии, 

поясничные и др.) составляют не более 1 %. Факторы грыжеобразования в 

настоящее время разделяются на предрасполагающие и производящие. К 

предрасполагающим факторам относится системная патология соединительной 

ткани, приводящая к снижению прочности мышечно-апоневротических 

образований передней брюшной стенки, особенно в местах выхода из брюшной 

полости естественных анатомических образований (паховая область, пупочная 

область, белая линия живота). Производящие факторы (поднятие тяжести, 

хронические запоры, нарушение мочеиспускания) обычно способствуют 

повышению внутрибрюшного давления, что создает дополнительную нагрузку 

на слабые места брюшной стенки, но необходимо помнить, что их реализация не 

возможна без фактора дисплазии соединительной ткани (рис. 51).

Рис. 51. Грыжевые выпячивания передней брюшной стенки: а -  большая пахово -  
мошоночная грыжа; б -  гигантская послеоперационная срединная грыжа
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�  Для полой вены -  находится на уровне восьмого грудного 

позвонка в сухожильном центре; через него проходит только нижняя полая вена;

У Для пищевода -  находится на уровне десятого грудного 

позвонка; кроме пищевода через него проходят блуждающие нервы;

�  Для аорты -  находится на уровне двенадцатого грудного 

позвонка; кроме аорты через него проходят грудной лимфатический проток 

(располагается справа от аорты); непарная и полунепарная вены.

Ножки диафрагмы -  длинные конические связки, которыми диафрагма 

прикрепляется к позвоночному столбу. Правая ножка прикрепляется к боковой 

поверхности верхних трех поясничных позвонков и межпозвоночных дисков, в 

то время как левая ножка прикрепляется к верхним двум поясничным позвонкам. 

Медиальные волокна этих двух ножек переплетаются перед брюшной аортой, 

формируя таким образом аортальное отверстие; волокна правой ножки 

окружают пищевод, создавая пищеводное отверстие диафрагмы. У мужчин в 

возрасте от 20 до 40 лет диаметр аортального отверстия пищевода составляет от 

2,0 до 2,5 см, старше 40 лет -  от 2 до 3,5 см. У женщин подобного расширения 

аортального отверстия нет, у них изначально имеется более свободное отверстие 

аорты: около 2,7 см (Рис. 53).

Рис. 53. Анатомия диафрагмы
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В области аортального отверстия стенка грудного лимфатического протока 

обычно сращена с правой ножкой диафрагмы. Это обеспечивает продвижение 

лимфы под ритмическим воздействием сокращающейся диафрагмы. Обе ножки 

диафрагмы поднимаются кпереди и достигают задней границы сухожильного 

центра. Пищевод крепится к диафрагме фиброэластической мембраной, 

заключенной между плеврой и брюшиной. Такое свободное соединение 

позволяет пищеводу сохранить подвижность по отношению к диафрагме и 

совершать скользящие движения. Отверстие нижней полой вены имеет 

овальную форму и соединено сухожильными краями со стенкой вены. Диаметр 

его составляет от 1,4 до 3,2 см. Отверстие полой вены расположено на 1,2-1,4 см 

от края сухожильного центра.

Кровоснабжение верхней половины диафрагмы осуществляется из 

перикардодиафрагмальных артерий, нижней половины -  от ветвей брюшной 

аорты (диафрагмальные артерии и множественные ветви межреберных артерий). 

В связи с этим диафрагму относят к органам, устойчивым к проявлениям 

гипоксемии. Диафрагма иннервируется диафрагмальными нервами. Они 

формируются III-IV корешками шейного сплетения. Ход диафрагмальных 

нервов начинается посередине передней лестничной мышцы, через грудную 

полость они идут по передней поверхности перикарда. Диафрагмальные нервы 

обычно делятся на ветви в толще диафрагмы. В следствие такой особенности 

иннервации раздражение купола диафрагмы ощущается пациентом в виде 

иррадиирующих болей в надключичные области.

Выделяют врожденные грыжи диафрагмы или пороки развития: частичные 

дефекты (задне-боковой, передне-боковой, центральный, пищеводно­

аортальный, френо-перикардиальный); односторонняя и двусторонняя аплазия; 

травматические грыжи диафрагмы (причиной развития травматических грыж 

диафрагмы практически всегда является нераспознанное её повреждение); 

нетравматические грыжи диафрагмы (грыжи слабых зон диафрагмы -  наиболее 

часто среди них встречаются грыжи пищеводного отверстия диафрагмы). Среди 

них выделяют скользящие или аксиальные грыжи (составляют 98,6-99,3 % всех
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оптической системы глаза и его длины. Обычно при близорукости длина 

глазного яблока увеличена. Чем больше данное несоответствие, тем сильнее 

близорукость. От 3 до 6 диоптрий миопия считается средней выраженности; 

выше 6 диоптрий -  высокой выраженности.

При удлиненной форме глазного яблока происходит растяжение задней 

стенки глаза, а такое состояние зрительной системы может спровоцировать 

изменения глазного дна (дистрофические изменения макулярной области 

сетчатки, отслойка сетчатки, формирование миопического конуса) (Рис. 55).

Рис. 55. Схема формирования миопии: а -  проекция изображения перед сетчатой при миопии 
в следствии удлинения глазного яблока; б -  проекция изображения на сетчатку при

нормальном глазном яблоке

• Голубые склеры (синдром Лобштейна-Ван-дер-Хеве) 

характеризуется двусторонней голубой (изредка синей) окраской склер. Иногда 

сочетается с тугоухостью и повышенной ломкостью костей. Необычный окрас 

склер объясняется тем, что сквозь особенно прозрачную, истонченную и 

имеющее низкое количество коллагеновых и эластических волокон склеру 

просвечивается пигмент венозной сосудистой оболочки. Голубой окрас склер 

можно выявить сразу после рождения ребенка, так как он более интенсивен, чем 

у здоровых младенцев. Кроме того, окрас не исчезает на 5-6 месяце жизни, как 

это должно происходить в норме. У пожилых людей из-за возрастных изменений 

склеры могут принимать синеватый оттенок.
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• Аномально плоская роговица (астигматизм) -  отсутствие 

кривизны роговицы, что резко снижает ее преломляющую способность и зрение. 

Порок двусторонний, сочетается с колобомой радужки и сосудистой оболочки. 

Астигматизм до 0,5 диоптрий присущ большинству людей и не приводит к 

ухудшению зрения. Также астигматизм часто выявляется у детей первого года 

жизни и исчезает впоследствии. С возрастом кривизна роговицы уменьшается. 

Среди людей, пользующихся очками, 47,4 % имеют астигматизм в 0,75 и более 

диоптрий на одном глазу и 24,1 % -  на обоих (Рис. 56).

Рис. 56. Плоская роговица: а -  вид глаз с явлениями астигматизма; 
б -  схема построения изображения на сетчатке при плоской роговице

• Колобома радужной оболочки -  щелевидный дефект радужки. 

Часто она сочетается с другими пороками развития: заячьей губой, расщелиной 

твёрдого неба (волчья пасть). Обычно дефект радужной оболочки имеет 

грушевидную форму и располагается в нижней части радужки. Чаще поражается 

только один глаз, но возможно и двухстороннее расположение дефектов 

радужной оболочки. При колобоме зрачок сохраняет способность сокращаться в 

месте дефекта, что отличает её от посттравматического дефекта, когда нарушено 

функционирование зрачкового сфинктера (Рис. 57).
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• Гипертелоризм (Рис. 58) и гипотелоризм -  визуальное 

увеличение или уменьшение расстояния между внутренними углами глаз и 

зрачками. Развитие заболевания становится причиной не только 

косметического дефекта, но и снижения остроты зрения, обоняния и нарушений 

в умственном развитии. Существует формула межорбитального индекса, 

которая вычисляется как отношение расстояния между орбитами и 

окружностью головы, умноженное на 100. Если его значение больше 6,8, 

диагностируется гипертелоризм, если менее 3,8 -  гипотелоризм (Рис. 59).

Рис. 59. Гипотелоризм и эпикант

4. Сердечно-сосудистые признаки дисплазии соединительной ткани. 

Для синдрома дисплазии соединительной ткани характерно поражение 

сердечно-сосудистой системы в виде различных аномалий строения камер 

сердца, клапанного аппарата, расширения корня аорты и легочного ствола, 

нарушений ритма и проводимости сердца.

• Поражение клапанов (пороки, пролапсы и миксоматозная 

дегенерация клапанных структур сердца) -  среди множества разновидностей 

врожденных пороков сердца особое место занимают клапанные пороки: 

клапанный стеноз, клапанная недостаточность или пролапс клапана. Пороки 

клапанов возникают тогда, когда наблюдается неполное закрытие клапана или 

же недостаточное его открытие, что приводит к нарушению внутрисердечной 

гемодинамики. В основе диспластических изменений клапанов сердца лежит 

истончение его фиброзного слоя, увеличение и разрыхление створок клапанов. 

Наиболее часто развивается дисфункция митрального клапана, как в 

изолированном виде, так и в сочетании с другими врожденными или
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приобретенными пороками. Изменению в том числе подвергается толщина 

створок клапанов. Последняя характеризует наличие и степень выраженности их 

миксоматозной дегенерации. Основную роль в развитии миксоматозной 

дегенерации клапанов отводят патологии экстрацеллюлярного матрикса. При 

толщине створки 5 мм и более достоверно повышается суммарная вероятность 

внезапной смерти, эндокардита и церебральных эмболий, разрыва хорд, 

нарушений ритма, поэтому такие пациенты относятся к группе риска.

Распространенность пролапса митрального клапана в популяции 

колеблется от 5 до 14 %. При пролапсе происходит провисание створок 

митрального клапана в полость левого предсердия во время систолы левого 

желудочка. Различают первичный и вторичный пролапс митрального клапана. 

Первичный пролапс встречается в структуре сердечно-сосудистых заболеваний 

детского возраста. Он возникает из-за слабости соединительнотканных 

структур, миксоматозных изменений клапанного аппарата сердца. Вторичный 

пролапс митрального клапана развивается на фоне наследственной патологии 

соединительной ткани у взрослых (болезнь Марфана, Элерса-Данло). При 

эхокардиографии выделяют три степени пролапса митрального клапана: при I 

степени -  пролабирование створок митрального клапана достигает 3-6 мм; при 

II степени -  6-9 мм; а при III степени -  больше 9 мм (Рис. 60).

Рис. 60. Эхокардиографические признаки пролапса митрального клапана
103



0� :���������� ������ ����	� �� ���������� ������� �� ���������  �� ]1�

���%� *������ ����	� ��� ��������� ������ �	!� ���� ������ ������� ���� ������

���������� ��� ��� ��������������	!� ���������  ��� "����#��� �������� �������%�

,��!���� �����#�� ������ ����	� �������������� �������� "����#��� ��������

������������ ��������� ������� $ � ���������������� ����!� �%� o��� ������

��� ������������#���� ��������������������"���������	����������,��������	%�

(�� ����  ������� ������ ����	� �� ������ �������� �������� ������8/� ��%� (�� ����

 ������� ������ ����	� �� ������	!� ����������� ��������� 7�8� ���� �� ����� ��

����������� ���������� $ � ]�;� ��7%� Y� ��#������� �� ������������ ������ ����	�

 ��������� ��� ����������� ������ ������������ ��������� �� /1� 2� �������%� >���

����� ������	!� "����!� �� ������������� ��� ����������� ������ 9��� ����

6��"���� �� `�����$&����<� ����������� ������ ����	� �� ����� ������

������������ �� ����	���� ��������� �� ����� ��������� ����������%� ,�

�����������	!� �� ��� ����� �	!� ������� �#��!�  ���  ����������� �����������

������ ����	� ���  ���	�� )!���� �����"��� ������������� ����������

��� ������	�� t%T%� xhy@D� �� �����%�� �� ��������� �� ��� ���������  ��������

 ������������������	���������������� ������������������9:��%� ;/<%

:��%� ;/%�W������������ ������� ��������	���������������������� ����������

104



При соединительнотканной недостаточности наиважнейшее значение 

имеет ежегодное увеличение размера корня аорты. Опасность наследственных 

форм расширения аорты в том, что при них не существует безопасного размера 

аорты, а расслоение или разрыв могут происходить даже при диаметре 40-45 мм, 

что гораздо меньше предельно допустимых размеров (55 мм и более). В 

большинстве случаев при наличии недостаточности соединительной ткани 

клиника аневризм протекают бессимптоматично и при отсутствии классических 

факторов риска сердечно-сосудистых заболеваний.

Легочной ствол является одним из крупнейших по диаметру (26-30 мм) 

кровеносных сосудов человека. Расширение легочного ствола обычно не 

приводят к нарушению в работе сердца и магистральных сосудов. При этом 

наблюдается расширение диаметра легочной артерии больше нормальных 

значений, а в редких случаях -  увеличение диаметра ее основных ветвей. 

Выявляется у лиц старше 50 лет. Изолированное расширение лёгочной артерии 

составляет 0,6 % от всех врождённых аномалий. Характерной особенностью этой 

аномалии является отсутствие каких-либо врожденных пороков сердца и 

отклонений в образовании легких. Полости камер сердца сохраняют свой 

нормальный объем. Створки клапана легочной артерии не деформированы, но в 

результате расширения ее устья клапаны не всегда могут полностью закрыть 

просвет. Клинические симптомы отсутствуют. С течением времени из-за 

истончения стенок аневризмы могут развиться осложнения: разрыв в легочную 

паренхиму с развитием инфаркт-пневмонии, в бронх или перикард с развитием 

легочного кровотечения или тампонады сердца.

• Варикозное расширение вен нижних конечностей в юношеском 

возрасте, варикоцеле и др. Среди заболеваний вен наиболее часто встречаются 

варикозная болезнь вен нижних конечностей, варикоцеле и варикозное 

расширение вен малого таза -  овариковарикоцеле. Вне зависимости от 

локализации вен в основе их расширения лежит несостоятельность их стенок и 

клапанов, сопряженная с несостоятельностью структуры коллагеновых волокон. 

Кроме того, существует феномен дисфункции гладкомышечных клеток с их
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переходом в активный статус и развитием выраженного межмышечного фиброза 

стенок и дилатацией просветов вен. Поэтому некоторые авторы объединяют 

варикозная болезнь вен нижних конечностей, варикоцеле, овариковарикоцеле в 

единое заболевание с использованием термина «болезнь варикозно 

расширенных вен». Согласно статистическим данным, варикозная болезнь вен 

нижних конечностей обнаруживается у 62 % работающих людей. В целом 

хроническим заболеванием вен нижних конечностей страдает около 67 % 

женщин и 50 % мужчин всех возрастных групп. В последние годы наблюдается 

тенденция к омоложению пациентов с признаками варикозной болезни. Так, 

признаки заболевания выявляются у 10-15% школьников.

Варикоцеле представляет собой расширение вен семенного канатика, как 

следствие венозной почечной гипертензии и первичной недостаточности стенки 

яичковой вены. Частота встречаемости данной патологии колеблется от 2,3 % до 

30 %. Распространённость зависит от возраста: в пубертате она составляет 7 %, 

у пожилых мужчин -  до 43%. Чаще встречается левостороннее варикоцеле (в 77­

92 %), правостороннее -  в 1-8 %, двустороннее -  в 2,6-38 % случаев. Часто 

варикоцеле протекает бессимптомно и только в 10-20 % случаев заболевание 

сопровождается болями, уменьшением размера яичка на поражённой стороне, 

ощущением тяжести и дискомфорта (Рис. 62).

Рис. 62. Болезнь варикозно расширенных вен: а -  варикозно расширенные вены нижней 
конечности; б -  варикоцеле; в -  овариковарикоцеле
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Впервые на патологию легких при синдроме Марфана обратили внимание 

в 1926 г., обнаружив у наблюдаемых больных эмфизему одного легкого с 

одновременным недоразвитием другого. Поражение легких при данном 

заболевании отмечается приблизительно в 10 % случаев и проявляется 

диффузной или буллезной эмфиземой, поликистозом, двусторонними 

бронхоэктазами, спонтанным пневмотораксом, трахеобронхомегалией. 

Распространенность этих заболеваний при недифференцированных формах 

дисплазии соединительной ткани составляет примерно 20 %.

• Трахеобронхиальная дискинезия -  это патологическое 

состояние, возникающее на фоне обратимого экспираторного пролапса 

мембранозной части трахеи и крупных бронхов. Трахеобронхиальная 

дискинезия наблюдается у 1-21 % пациентов, обращающихся в учреждения 

здравоохранения по поводу заболеваний органов дыхания. Страдают 

преимущественно лица в возрасте 30-55 лет. Трахеобронхиальная дискинезия 

является причиной бронхообструкции у 80-85 % пациентов, страдающих 

недифференцированной дисплазией соединительной ткани. И з-за возникающих 

на фоне экспираторного пролапса приступов лающего кашля повышается 

внутригрудное и снижается интратрахеальное давление. Перепады давления в 

респираторных путях способствуют рефлекторному торможению дыхательного 

центра головного мозга и потере сознания.

• Трахеобронхомегалия (синдром Мунье-Куна) представляет 

собой резко выраженное врожденное расширение трахеи и крупных бронхов. 

Трахеобронхомегалия сопровождается нарушением дренажно-очистительной 

функции и ведет к развитию гнойного трахеобронхита. В результате этого 

развиваются бронхоэктазии преимущественно нижних долей и пневмосклероз. 

Диагностируется преимущественно у взрослых между 30 и 50 годами жизни. В 

детском возрасте заболевание протекает бессимптомно. Больные жалуются на 

постоянный мучительный кашель, который отличается своеобразным тембром, 

напоминающим блеяние козы, и объясняется патологической податливостью 

стенок трахеи, их смыканием и вибрацией при кашлевых усилиях. Обычно
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кашель сопровождается выделением обильной гнойной мокроты. Иногда 

возникает кровохарканье. На рентгенограммах определяется просветление резко 

расширенной трахеи, просвет которой нередко превышает поперечник 

позвоночного столба (Рис. 63).

Рис. 63. Трахеобронхомегалия. На рентгенограмме в левой боковой проекции 
грудной клетки линией показан увеличенный диаметр трахеи.

• Буллезная эмфизема и спонтанный пневмоторакс -  локальные 

изменения легочной ткани, характеризующиеся деструкцией альвеолярных 

перегородок и формированием воздушных кист диаметром более 1 см. Точная 

распространенность буллезной эмфиземы легкого не определена, но известно, 

что данное заболевание служит причиной спонтанного пневмоторакса в 70-80 % 

случаев. На первом этапе формирования булл ограниченные рубцово­

склеротические процессы и плевральные сращения создают клапанный 

механизм, повышающий давление в мелких бронхах и способствующий 

образованию воздушных пузырей с сохранением межальвеолярных 

перегородок. Далее происходит прогрессирующее растяжение воздушных 

полостей. При дефиците а1-антитрипсина повышается активность 

нейтрофильной эластазы, вызывающей расщепление эластических волокон и 

деструкцию альвеолярной ткани с дальнейшим увеличению булл.
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дисплазии с почечной патологией связана с тем, что в почках образуется 

основной активный метаболит витамина D -  1,25-дигидроксивитамин D. 

Эффектом активных форм витамина D является повышение всасывания кальция 

в тонкой кишке путем активации кальциевых каналов, внутриклеточного 

переносчика кальция кальбиндина и кальциевого насоса. Кроме того, 1,25- 

дигидроксивитамин D и 24,25-дигидроксивитамин D активируют процессы 

дифференцировки и пролиферации хондроцитов и остеобластов. Поэтому 

аномалии почек проявляется в том числе и костно-суставной патологией: 

деформацией грудной клетки, позвоночника и стопы.

• Нефроптоз -  опущение, смещение или патологическая 

подвижность почки. Почка может смещаться как вдоль продольной оси, так и 

ротироваться вокруг собственной оси. Чаще встречается правосторонний 

нефроптоз. Диагностируется в основном у молодых женщин астенического 

телосложения после беременности или быстрого снижения массы тела. У 

мужчин является результатом наследственной слабости связочного аппарата 

почки. Паравертебральные пространства у мужчин более глубокие, длинные, 

резко суживаются книзу, имеют коническую или воронкообразную форму; тогда 

как у женщин они мелкие, короткие, широко открывающиеся книзу или 

цилиндрические, что облегчает смещение и ротацию почки, особенно в условиях 

тяжелых физических нагрузок. Нефроптоз бывает односторонний и 

двусторонний. Двусторонний развивается на фоне тотального висцероптоза.

При смещении или ротации почки в связи с перегибом и натяжением 

артерии и вены могут развиваться нарушения почечного кровообращения. 

Развившееся полнокровие органа вызывает растяжение капсулы и увеличение 

почки в объеме, что клинически проявляется нарастающей болью распирающего 

характера в поясничной области. Появление болевого синдрома зачастую 

провоцируется поднятием тяжестей. При этом может развиваться микро- или 

макрогематурия. Хронический перегиб почечной артерии способствует 

длительной ишемии органа, что определяет развитие нефросклеротических 

процессов и нефрогенной гипертензии. Вследствие перегиба или перекрута
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мочеточника развивается нарушение уродинамики, повышение 

внутримочеточникового давления, дилатации верхних мочевых путей, 

микробное инфицирование верхних мочевыводящих путей.

• Атония чашечно-лоханочной системы способствует развитию 

пиелоэктазии и тотальному расширению чашечно-лоханочной системы почек. 

Стенки чашечно-лоханочной системы содержат мышечные волокна, 

обеспечивающие их эластичность и перистальтику. В норме в лоханочной 

системе давление поддерживается в определенных пределах за счет постоянного 

оттока жидкости по мочеточникам и сохраняющегося тонуса их стенок. В 

условиях наследственного пониженного тонуса мочеточников, дискоординации 

их перистальтики возникает повышение давления в полостной системе почек. 

Стенки чашечно-лоханочной системы растягиваются, почечная лоханка 

увеличивается в размерах. Со временем пиелоэктазия прогрессирует, 

формируется следующая ее стадия -  гидронефроз, в результате которого 

паренхима почек подвергается атрофии, что способствует развитию 

хронической почечной недостаточности (Рис. 65).

Рис. 65. Пиелоэктазия: а -  признаки расширения правой лоханки на экскреторной урографии; 
б -  расширение лоханки правой почки на компьютерной томографии

• Добавочная почка -  дополнительная почка нормального 

строения с отдельной выделительной чашечно-лоханочной и сосудистой 

системами. Обычно она меньше и расположена ниже нормальной (в
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7. Желудочно-кишечные признаки дисплазии соединительной ткани. 

Желудочно-кишечный тракт -  одна из наиболее насыщенных коллагеном систем 

организма человека, поэтому она неизбежно вовлекается в патологический 

процесс при дисплазии соединительной ткани. Патология органов пищеварения 

среди пациентов с соединительнотканной дисплазией встречается более чем в 70 

% случаев. Описаны отклонения от нормы всех отделов пищеварительной 

системы, но в последнее время замечено, что их возникновение носит 

сочетанный характер. В среднем на одного пациента приходится 3,2 

диспластикозависимых гастроэнтерологических синдрома. Сравнительный 

анализ показал, что коэффициент корреляции между числом заболеваний 

органов пищеварения и числом маркеров дисплазии соединительной ткани 

является прямо пропорциональным и составляет 0,76.

Г астроэнтерологи отмечают роль кишечного дисбиоза, как фактора 

внешнего воздействия, способствующего развитию желудочно-кишечных 

признаков дисплазии соединительной ткани. Микроорганизмы, продуцирующие 

ферменты, участвуют в метаболизме соединительной ткани, таким образом 

влияя на развитие диспластических изменений.

К числу диспластикозависимых изменений пищеварительного тракта и 

гепатобилиарной системы относятся недостаточность кардии с развитием 

гастроэзофагеальной рефлюксной болезни, недостаточность пилорического 

сфинктера с развитием дуоденогастрального рефлюкса; гастроптоз; колоноптоз; 

перегибы и деформация желчного пузыря, долихосигма и др.

• Недостаточность сфинктеров желудочно-кишечного тракта с 

развитием рефлюксной болезни пищевода, желудка и тонкого кишечника.

Частота проявления гастроэзофагеальной рефлюксной болезни нарастает 

преимущественно среди населения индустриально развитых стран, где она 

является самой распространенной патологией верхних отделов желудочно­

кишечного тракта. Приблизительно 20-40 % взрослого населения испытывают 

хроническую изжогу или регургитацию, что ощутимо снижает качество их 

жизни. При продолжительной симптоматике гастроэзофагеальной рефлюксной
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болезни высока вероятность развития пищевода Барретта; растет риск развития 

аденокарциномы пищевода или кардии независимо от приема антацидных 

препаратов. Данное заболевание обусловлено нарушением моторно- 

эвакуаторной функции гастроэзофагеальной зоны, приводящим к спонтанным и 

регулярно повторяющимся ретроградным забросам в пищевод желудочного 

содержимого. Клиника проявляется изжогами, отрыжкой и срыгиванием. В 

прошлом столетии «золотым стандартом» в хирургическом устранении 

пищеводного рефлюкса считалась фундопликация по R. Nissen-Rossetti. Но 

полная фундопликация в ряде случаев приводила к затруднению прохождения 

пищи, поэтому французский хирург A. Toupet предложил частичную заднюю 

фундопликацию, что позволило избежать развитие послеоперационной 

дисфагии. Лапароскопическую фундопликацию впервые выполнил B. 

Dallemagne в 1999 г. Считается, что она обеспечивает более быстрый и 

комфортный период реабилитации и низкую стоимость лечения. Но в последнее 

время получены данные о том, что рецидив рефлюкса после лапароскопической 

фундопликации может возникнуть у 30 % пациентов.

В клинической практике в большинстве случаев наблюдается 

одновременное вовлечение в патологический процесс пищевода и органов 

гастродуоденальной зоны по типу гипокинезий. Так, при хронических 

гастродуоденитах гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь встречается в 38 % 

случаев, а при язвенной болезни двенадцатиперстной кишки эзофагит 

развивается практически у всех больных. Длительное существование нарушений 

гастродуоденальной моторики и координации сокращений пилорического 

сфинктера ведет к явлениям гастропареза (ослаблению моторно-эвакуаторной 

функции желудка), на фоне которого у значительного числа больных эпизоды 

гастроэзофагеального рефлюкса развиваются даже при нормальных показателях 

давления нижнего пищеводного сфинктера. Снижение тонуса пилорического 

сфинктера на фоне дисплазии соединительной ткани определяет заброс 

желудочного содержимого не только в пищевод, но и в двенадцатиперстную
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кишку, что неминуемо приводит к формированию хронических 

гастродуоденитов и язвенной болезни.

Впервые сфинктер между тонкой и толстой кишками описал Каспар 

Баугин в 1579 г. В последствии в его честь он был назван баугиниевой заслонкой. 

Функция баугиниевой заслонки заключается в предотвращении рефлюкса 

толстокишечного содержимого в подвздошную кишку. Важным компонентом 

илеоцекального барьера является сама слепая кишка. Ее значение состоит в том, 

что антиперистальтика переводит содержимое кишки мимо места впадения 

тонкой кишки. Тем самым максимум механической нагрузки приходится на 

слепую кишку, которая защищает баугиниеву заслонку от прямого 

механического воздействия. В 1 мл тонкокишечного содержимого имеется до 

5000 микробов, а в 1 г содержимого толстой кишки их около 30-40 млрд. При 

утрате барьерной функции баугиниевой заслонки наступает колонизация тонкой 

кишки чужеродными микробами из другой среды обитания с развитием 

дисбиоза. Микробы толстой кишки начинают конкурировать с хозяином за 

утилизацию питательных компонентов пищи и секретов кишки, нарушая 

процесс внутриполостного пищеварения. Абсорбция продуктов метаболизма 

анаэробных микробов толстой кишки создает повышенную 

дезинтоксикационную нагрузку на печень. Вышеперечисленные механизмы 

способствуют развитию разного рода хронических энтеропатий, которые в 

случае наличия болевого синдрома могут маскироваться под клинику острого 

аппендицита, терминального илеита.

• Гастроптоз, колоноптоз, долихосигма. Гастроптозом и 

колоноптозом страдают преимущественно больные астеничного телосложения. 

В настоящее время сложилось мнение, что опущение желудка и толстой кишки 

встречается сочетано из-за соединительнотканной патологии их общего 

связочного аппарата. Нарушение топографии ободочной кишки вызывает 

развитие хронического толстокишечного стаза (болезнь Лейна), 

функциональной мишенью которого являются вышележащие отделы 

желудочно-кишечного тракта. Гастроптоз клинически проявляется
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гастроэзофагеальным и дуоденогастральным рефлюксом и связанных с ними 

воспалительными заболеваниями пищевода, желудка и двенадцатиперстной 

кишки. Задержка пассажа пищи и дуоденальная гипертензия обуславливает 

вовлечение поджелудочной железы и желчного пузыря в воспалительный 

процесс. Для диагностики гастроптоза проводится контрастная рентгеноскопия 

желудка и двенадцатиперстной кишки. В оценке степени опущения желудка 

наиболее эффективна классификации Л.Н. Михайлова, основанная на 

следующих рентгенологических изменениях: 1-я степень гастроптоза -  малая 

кривизна находится на 2-3 см выше подвздошногребешковой линии; 2-я степень 

-  на уровне гребешковой линии; 3-я степень -  ниже этой линии, либо в полости 

таза. При данной патологии желудок имеет форму реторты или чулка -  его ось 

на рентгенограмме направлена вертикально и параллельно позвоночному 

столбу, тонус мышц снижен. Малая кривизна образует острый угол (Рис. 67).

Рис. 67. Контрастная рентгенография желудка с признаками гастроптоза III степени

Чаще встречается правосторонний и двусторонний колоноптоз. Обычно он 

сочетается с удлинением поперечно-ободочной кишки (долихотрансверзоколон)
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Разделенный пузырь отличается от двойного пузыря по наличию одного 

выводного пузырного протока.

8. Признаки дисплазии соединительной ткани со стороны системы 

крови. Кровь представляет собой чрезвычайно сложную и жизненно важную 

систему во многом определяющую целостность организма. Она обладает рядом 

особенностей: высокая митотическая активность гемопоэтической ткани

обусловливает ее чувствительность к действию повреждающих факторов, что 

создает предпосылки для возникновения геномных нарушений и изменений в 

генетической регуляции. Любое заболевание, патологический процесс, ряд 

физиологических сдвигов способны отразиться на количественных и 

качественных особенностях состава циркулирующей крови. Диспластические 

нарушения в системе крови проявляются в виде нарушений в системе 

тромбоцитов, в системе гемостаза и в структуре гемоглобина.

• Тромбоцитопатии и коагулопатии. Тромбоциты играют одну из 

основополагающих ролей в системе гемостаза, поддерживая целостность 

сосудистой стенки и инициируя запуск механизмов первичного гемостаза в 

случаях травмы сосуда. В ответ на повреждение эндотелия сосудов тромбоциты 

посредством поверхностных гликопротеинов (GPVI, GPIa/IIa и GPIbIX-V) 

осуществляют адгезию к компонентам субэндотелиального матрикса (к 

коллагену, фибронектину, ламинину) и связывание с фактором Виллебранда, 

который сам по себе способен связывать коллаген. В процессе активации 

происходят реорганизация цитоскелета тромбоцитов, секреция компонентов 

гранул, экспрессия на поверхности клеток отрицательно заряженных 

фосфолипидов, облегчающих сборку факторов свертывания. Гранулы 

тромбоцитов содержат различные компоненты, выброс которых потенцирует 

формирование тромбоцитарного тромба в месте повреждения сосудистой 

стенки. Структура образовавшегося тромбоцитарного сгустка стабилизируется 

за счет взаимодействия фибриногена с гликопротеином GPIIb/IIIa на 

поверхности тромбоцитов. Изменения в любом из описанных выше процессов 

могут приводить к нарушениям функций тромбоцитов и снижению
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пациентов отделений реанимации и интенсивной терапии. Коагулопатии при 

различных формах соединительнотканной дисплазии известны давно: подробно 

описана повышенная кровоточивость при синдромах Элерса-Данло и Марфана; 

достаточно часто она сопутствует врожденным порокам сердца и пролапсу 

митрального клапана. Патогенез коагулопатии при дисплазии соединительной 

ткани большинство авторов связывают с наследственными дефектами в 

сосудисто-тромбоцитарном гемостазе, болезнью Виллебранда, дефицитом 

факторов VII и УШа. В дальнейшем было доказано, что нарушения гемостаза у 

данной категории больных могут быть обусловлены глубокими 

коагуляционными сдвигами и предложено их выделить в отдельную группу 

геморрагических диатезов, генетически ассоциированных с аномалиями 

развития соединительной ткани и скелета под названием геморрагические 

гематомезенхимальные дисплазии. Отдельное место в структуре нарушений 

свертывания крови у больных с соединительнотканной дисплазией занимают 

дисфибриногенемии. Клинические сдвиги при них бывают скрытыми и 

малосимптомными, а рутинные лабораторные исследования не позволяют 

аргументировать точный диагноз. Хотя данные нарушения могут быть 

причинами повышенной кровоточивости или сосудистых тромбозов, в том числе 

и ишемических инсультов головного мозга. Малоизученным при 

соединительнотканной дисплазии остается баланс эссенциальных биометаллов 

и компонентов метаболизма мезенхимальных производных (в частности, 

фибронектина), активно участвующих в реакциях гемокоагуляции.

• Гемоглобинопатии (гемоглобинозы) -  наследственные 

качественные (аномальные гемоглобины) или количественные (талассемии) 

нарушения синтеза глобиновых цепей. Традиционно гемоглобинопатии 

распространены главным образом со странами Средиземноморья, Юго­

Восточной Азии, Африки, то есть в местах, где ранее была распространена 

малярия, а также часты близкородственные браки. Гемоглобины человека 

являются молекулами металлопротеина. Аномальные гемоглобины или 

варианты нормального гемоглобина образуются в результате замен аминокислот
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вегетативными нарушениями. Симптомы вегетативных нарушений включают 

птоз, миоз, пароксизмы потоотделения, заложенность носа, слюнотечение, 

расстройства терморегуляции, синкопальные состояния и нарушения сердечного 

ритма.

S  Синдром Оллгрова наследуется по аутосомно- 

рецессивному типу, локус мутации находится на хромосоме. Первоначально его 

называли «синдром три А» в связи с характерной триадой: резистентность к 

АКТГ с надпочечниковой недостаточностью, ахалазия кардии и алакримия 

(нарушения слезоотделения). Синдром может проявиться тяжелыми 

гипогликемическими эпизодами, дисфагией, сниженной секрецией слюны.

S  Синдром циклической рвоты -  характеризуется тяжелыми 

периодическими эпизодами тошноты, рвоты и вялости с полным 

выздоровлением между приступами. Это расстройство отмечается у 1,9 % детей 

школьного возраста и в дальнейшем часто трансформируется в мигрень. 

Приступы часто провоцируются эмоциональным и физическим стрессом, 

сопровождаются вегетативными симптомами, включая повышенное 

слюнотечение и потоотделение, бледность, диарею и головокружение. Причины 

болезни не выяснены, синдром наследуется по материнской линии и 

ассоциирован с изменениями митохондриальной ДНК нервных клеток.

S  Мигрень -  относится к пароксизмальным состояниям, 

обусловленным срывом механизмов вегетативной регуляции. Она проявляется 

периодически повторяющимися приступами интенсивной головной боли 

пульсирующего характера, локализующейся преимущественно в одной 

половине головы, в глазнично-лобно-височной области, усиливающейся при 

обычной физической активности и сопровождающейся тошнотой, иногда 

рвотой, плохой переносимостью яркого света, громких звуков. Мигрень имеет 

мультифакториальный генез, при этом считается, что около 50 % случаев 

мигрени обусловлено генетическими факторами, связанными с нарушением 

функций митохондрий в нервных клетках.
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существуют более значимые критерии, которые названы ими как главные, и 

второстепенные признаки, способные, в принципе, присутствовать у здоровых

людей в виде конституциональных особенностей (табл. 6).

Таблица 6
Критерии выраженности дисплазии соединительной ткани 
_______Т. Милковска-Дмитровой и А. Каркашова____________________

Диагностические критерии
Главные Второстепенные

Плоскостопие Аномалии ушных раковин
Выраженная венозная сеть на коже Аномалии зубов

Готическое небо Преходящие суставные боли

Гипермобильность суставов Вывихи и подвывихи суставов
Патология зрения Птеригодактилия
Деформация позвоночника и 
грудной клетки Грыжи

Увеличение растяжимости и 
дряблость кожи
Длинные тонкие пальцы

Легкая степень соединительнотканной дисплазии диагностируется при 

наличии 2 главных признаков, средняя -  при выявлении у больного 3 главных и 

2-3 второстепенных или 4 главных и 1-2 второстепенных, выраженная -  при 

наличии 5 и более главных признаков и 3-4 второстепенных. К второстепенным 

признакам авторами были отнесены наружные брюшные грыжи, хотя изменение 

формы передней брюшной стенки при грыжеобразования является весомым 

признаком соединительной патологии.

Диагностическая схема дисплазии соединительной ткани по Л. Н. 

Аббакумовой включает, примерно, 40 внешних фенов мезенхимальной 

патологии. Каждому признаку присваивается определенное количество баллов в 

зависимости от его значимости для диагностики. Степень выраженности 

соединительнотканной дисплазии определяется по сумме баллов, набранных 

пациентов при внешнем осмотре (табл. 7).

Таблица 7
Бальная оценка значимости отдельных фенов и определение степени тяжести

соединительнотканной дисплазии согласно Л.Н. Аббакумовой
Признак Баллы Признак Баллы

Эпикант 2 Плоская грудная клетка 2

Гипертелоризм 1 Воронкообразная деформация 
грудины 6
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Патология зрения 4 Легкое вдавление на грудине 2
Голубые склеры 1 Кифоз 4
Широкое переносье 1 Сколиоз 4
Седловидный нос 2 Астеническое телосложение 1
Оттопыренные уши 2 Клинодактилия мизинцев 1
Приросшие мочки 1 Легкое возникновение гематом 3
Асимметрия носовой 
перегородки 2 Грыжи 3

Высокое нёбо 3 Слабость мышц живота 3
Бледность кожи 2 Поперечная исчерченность стоп 3
Повышенная растяжимость кожи 3 Плоскостопие 3
Кожа как «замша» 2 «Натоптыши» 2

Нежная кожа 2 Неполная синдактилия 1 и 
2 пальцев стоп 2

Выраженный венозный рисунок 
кожи 3 Сандалевидная щель 2

Морщинистость кожи 2 Hallus valgus 3
Пигментные пятна 1 Полая стопа 3
Выраженная гипермобильность 
суставов 4 Наличие рубчиков на коже 2

Килевидная грудная клетка 5 Расширенные капилляры кожи лица, 
спины 2

Согласно интегральной диагностической схеме Л.Н. Аббакумовой первая 

степень тяжести дисплазии соединительной ткани, которая рассматривается как 

вариант нормы, соответствует сумме баллов до 12; умеренная степень -  до 23 

баллов; выраженная степень -  24 и более баллов.

Диагностическая схема Т. И. Кадуриной состоит из примерно 100 внешних 

и внутренних маркеров соединительнотканной дисплазии, балльная оценка 

которых включена в две диагностические таблицы. В первой таблице 

представлены фенотипические признаки, разделённые по системам 

человеческого организма, и поэтому наиболее полно представленные (табл. 8).

Таблица 8
Значимость клинических маркеров в оценке степени тяжести 

_________________ дисплазии соединительной ткани по Т.И. Кадуриной_______________
№
п/п Анализируемый показатель Баллы

I Физическое развитие/конституциональный тип
1. Индекс Кетле II -  до 25 перцентиля 2

Индекс Кетле II -  от 25 до 10 перцентиля 3
Индекс Кетле II -  от 10 до 3 перцентиля 4

2. Астенический тип конституции 2
II Кожа, волосы, ногти, ушные раковины, роговица, мышцы
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7. Асимметрия стояния лопаток, «вялая осанка» 2
8. Плоская спина 2
9. Боли в области позвоночника 4
10. Асимметрия костей таза 2
11. Воронкообразная деформация грудной клетки: 3I степени

II степени 4
III степени 6

12. Килевидная деформация грудной клетки 6
13. Плоскостопие: поперечное/продольное 3
14. Вальгусная установка стоп 3
15. Варусная/вальгусная деформация нижних конечностей 3
16. «Натоптыши» на тыльной поверхности стоп 2
17. Макродактилия первого пальца стопы 2
18. Артралгии/микротравматический преходящий синовит 4
19. «Хруст» в суставах 2

V Половая система
1. Задержка полового развития 2
2. Ювенильные маточные кровотечения 2
3. Вялая мошонка 2
4. Паховые/пахово-мошоночные грыжи 3
5. Варикоцеле 3

Вторая таблица включает висцеральные проявления дисплазии (табл. 9).

Таблица 9
Значимость инструментальных и лабораторных показателей в диагностике степени тяжести 
_________________дисплазии соединительной ткани по Т.И. Кадуриной_______________

№
п/п Анализируемый показатель Баллы

I Сердечно-сосудистая система
1. Дополнительная хорда/единичные трабекулы в полости левого 
желудочка

2

2. Миксоматозные изменения клапана/нескольких клапанов 3

3. Пролапс митрального клапана:
• без регургитации/с регургитацией 1 степени

1

• с регургитацией 2 степени 2
• с регургитацией 3 степени 3
• с регургитацией 1 -2 степени нескольких клапанов 4

4. Дилатация фиброзных колец 6
5. Расширение корня аорты /лёгочной артерии/пролабирование стенки 
правого предсердия и др. 6

6. Сочетание пролабирования створок клапанов с ВПС 3
7. Ангиодисплазии (артериальные, венозные, смешанные) 2
8. Бикуспидальный аортальный клапан 1
9. Дистопия папиллярных мышц 2
10. ЭКГ-изменения: синусовая аритмия/брадикардия, укорочение 
интервала PQ, суправентрикулярная экстраксистолия и др. 2
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11. Торако-диафрагмальный синдром 6
12. Варикозное расширение вен нижних конечностей: 2• лёгкой степени

• средней степени 3
• тяжёлой степени 4

13. Варикозное расширение сосудов малого таза 3
II Органы зрения

1. Радиально-лакунарный тип радужки 3
2. Миопия: 2• лёгкая

• средняя 3
• тяжёлая 6

3. Мегалокорнеа 4
4. Плоская роговица 4
5. Подвывих хрусталика 6
6. Отслойка сетчатки 6
7. Деструкция стекловидного тела 6
8. Ангиопатия сетчатки 3
9. Астигматизм/гиперметропия 1

III Бронхолёгочная система
1. Дискинезия/пролабирование/трахео/бронхомегалия 4
2. Бронхоэктатическая эмфизема Лешке 4
3. Спонтанный пневмоторакс 6
4. Буллёзная эмфизема лёгких 5
5. Хроническая обструктивная болезнь лёгких 3

IV Желудочно-кишечный тракт
1. Дискинезия желчевыводящих путей на фоне функциональных/ 
анатомических нарушений (перегибы, S-образная форма, мембраны и
др.)

2

2. Гастроптоз, гепатоптоз, спланхоптоз 3
3. Мегаколон, долихосигма 4
4. Дивертикулы пищевода, кишечника, недостаточность баугиниевой 5заслонки
5. Грыжи пищеводного отверстия диафрагмы 5
6. Хронический гастродуоденит в сочетании с рефлюксной болезнью 2• 1 степени тяжести

• 2 степени тяжести 4
• 3 степени тяжести 6

7. Хронический эзофагит, бульбит, колит и др. 2
V Нервная система

1. Синдром вегетативной дистонии 2
2. Синкопальные состояния 3
3. Ювенильный остеохондроз 4
4. Ювенильный остеохондроз/грыжи Шморля 5
5. Вертебробазилярная недостаточность на фоне нестабильности шейного 
отдела позвоночника/аномалии Киммерли/кранио-цервикального отдела 4
позвоночника
6. Пояснично-крестцовая дуральная эктазия 6
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родам, быстрым и стремительным родам, послеродовым гипотоническим и 

атоническим кровотечениям, выпадению матки, влагалища и др. (табл. 10).

Таблица 10
Критерии выраженности дисплазии соединительной ткани по Т.Ю. Смольновой

Малые признаки: по 1 
баллу

1) Астенический тип телосложения или недостаточная масса 
тела;
2) Отсутствие стрий на коже передней брюшной стенки у 
женщин, имевших в анамнезе роды;
3) Нарушение зрения в возрасте до 40 лет;
4) Мышечная гипотония и низкие показатели манометрии;
5) Уплощение свода стопы;
6) Склонность к легкому образованию синяков, повышенная 
кровоточивость тканей;
7) Кровотечение в послеродовом периоде;
8) Вегето-сосудистые дисфункции;
9) Нарушение сердечного ритма и проводимости.

Большие признаки: 
по 2 балла

1) Сколиоз, кифоз, кифосколиоз;
2) Плоскостопие 2-3 степени;
3) Эластоз кожи;
4) Гиперподвижность суставов, склонность к вывихам, 
растяжениям связочного аппарата уставов;
5) Склонность к аллергическим реакциям и простудным 
заболеваниям. Тонзилэктомия;
6) Варикозная болезнь ног, геморрой;
7) Дискинезия желчевыводящих путей;
8) Нарушение эвакуационной функции ЖКТ;
9) Угроза преждевременных родов на сроке 32-35 нед. бе­
ременности, преждевременные роды;
10) Быстрые и стремительные роды в анамнезе с гипото­
ническим кровотечением или без него в 3 периоде родов;
11) Пролапс гениталий у родственников первой линии.

Тяжелые проявления 
и состояния, 

приведшие к хирурги­
ческим вмешатель­

ствам или имеющие по­
казания к ним, а также 

изменения
анатомических взаимо­

отношений, 
приведшие к наруше­
нию функции органов: 

по 3 балла

1) Грыжи;
2) Спланхноптоз;
3) Варикозная болезнь и геморрой (оперативное лечение), 
хроническая венозная недостаточность с трофическими нару­
шениями;
4) Привычные вывихи суставов или вывихи более 2 суставов;
5) Нарушения моторной функции ЖКТ, подтвержденные ла­
бораторными и инструментальными методами исследования;
6) Дивертикулы, долихосигма;
7) Поливалентная аллергия, тяжелые анафилактические реак­
ции.

При сумме балов до 9 соответственно данной схеме диагностируется 

легкая (маловыраженная) степень дисплазии соединительной ткани, при сумме 

баллов 10-16 -  средняя (умеренно выраженная) и при сумме баллов 17 и выше -  

тяжелая (выраженная) степень тяжести дисфибриллогенеза.
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В связи с определенной условностью подобных диагностических 

критериев А.В. Клеменов разработал алгоритм диагностики основных 

синдромов и фенотипов соединительнотканной дисплазии среди пациентов 

терапевтического профиля. Автором выделяются следующие формы 

недостаточности соединительной ткани: соединительнотканная дисплазия

преимущественно висцеральной локализации, MASS-подобный фенотип, 

марфаноподобный фенотип, элерсоподобный фенотип и 

недифференцированный фенотип, под которым понимают повышенную

диспластическую стигматизацию, являющуюся вариантом нормы.

Диагностика наследственного синдрома гипермобильности суставов

основывается на критериях интегральной схемы Brighton-Grahame (табл. 11).

Таблица 11
Диагностические критерии Brighton-Grahame

Большие
критерии

Малые
критерии

Показатель Бей- Показатель Бейтона 1, 2 или 3/9 (0, 1, 2 или 3 при возрасте пациента
тона 4/9 или 50 и более лет);
выше (как в мо- Артралгия (> 3 мес.) в 1-3 суставах или боль в спине (> 3 мес.), спон-
мент обследова- дилез/спондилолистез;
ния, так Смещение/подвывих более одного сустава или одного сустава с не-
и в прошлом); однократным повторением;
Артралгия четы- Воспаление мягких околосуставных тканей. Три или более повре-
рех ждения (эпикондилит, тендосиновит, бурсит);
или более суста- Марфаноидная внешность;
вов> 3 мес. Аномалии кожи: стрии, гиперрастяжимость, тонкая кожа, образова­

ние рубцов по типу «папиросной» бумаги;
Признаки, связанные с органами зрения: эпикант, или миопия, или 
антимонголоидный разрез глаз;
Варикозные вены, или грыжа, или выпадение матки/прямой кишки.

Примечание: показатель Бейтона рассчитывается по методу, описанному на стр. 86

Синдром гипермобильности суставов диагностируют при наличии двух 

больших критериев, либо одного большого и двух малых критериев, или четырех 

малых критериев. Два малых критерия достаточны, если имеется близкий 

родственник, страдающий данным заболеванием. Диагностика синдрома 

гипермобильности суставов не возможна при наличии синдромов Марфана или 

Элерса-Данло. Диагноз правомочен только при выявлении гипермобильности 

суставов в сочетании с артралгиями и при обязательном исключении других
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1.5. Синячковость, 
носовые кровотечения, 
кровоточивость по сосуди- 
сто-тромбоцитарному типу

1

2. Общий 
осмотр

2.1. Длина тела выше 95 цен- 
тиля

0 -  4-й коридор и ниже 
по длине тела;
1 -  5-й коридор (75-90 
центиль);
2 -  6-й коридор (90-97 
центиль);
3 -  7-й коридор (> 97 цен- 
тиля).

1

2.2. Грыжи, диастазы мышц

1 -  диастаз прямых мышц 
живота, минимальная пу­
почная грыжа;
2 -  одна грыжа передней 
брюшной стенки;
3 -  2 и более грыж.

2

2.3. Астеническое телосло­
жение

0 -  нормальное телосло­
жение;
1 -  слабо выраженное;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жено.

3

2.4. Гипоплазия мускулатуры 
и/или жировой ткани

0 -  нет;
1 -  слабо выражены;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жены.

3

3. Кожа

3.1. Атрофические 
стрии и / или видимая сосу­
дистая сеть

0 -  нет;
1 -  слабо выражены;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жены.

1

3.2. Повышенная растяжи­
мость кожи

0 -  нет;
1 -  слабо выражены;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жены, более 3 см на жи­
воте при стандартном 
усилении

1

3.3. Экхимозы, положитель­
ная проба 
щипка

0 -  отрицательная;
1 -  слабоположительная 
(1етехии);
2 -  положительная (более
3 петехий);

1
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3 -  выраженная (множе­
ственные петехии или 
формирование экхимоза).

3.4. Сухая морщинистая 
кожа

0 -  нет;
1 -  слабо выражена;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жена.

1

3.5. Поперечные складки на 
животе

0 -  нет;
1 -  одна после сгибания 
туловища;
2 -  две после сгибания 
туловища;
3 -  три и более.

1

4. Голова

4.1. Долихоцефалия

0 -  нет, цефалический ин­
декс > 0,75;
1 -  слабо выражена, це­
фалический индекс 0,7­
0,75;
2 -  средней выраженно­
сти, цефалический ин­
декс 0,65-0,7;
3 -  значительно выра­
жена, цефалический ин­
декс < 0,65.

1

4.2. Длинная или короткая 
шея

0 -  нет;
1 -  слабо выражена;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жена.

1

4.3. Аномалии ушных рако­
вин (низкое расположение и 
асимметрия; неправильное 
развитие завитков; малые 
или приросшие мочки ушей; 
большие, маленькие или от­
топыренные уши)

0 -  нормальная форма;
1 -  один признак;
2 -  два или три признака;
3 -  более трех признаков 
или значительная выра­
женность 2 -  3 признаков

1

4.4. Высокое / готическое 
нёбо

0 -  нет;
1 -  слабо выражено;
2 -  средней выраженно­
сти;
3 -  значительно выра­
жено.

1

5. Туловище 5.1. Деформация грудной 
клетки (воронкообразная, 
килевидная, уменьшение 
передне-заднего размера)

0 -  нет;
1 -  1-й степени;
2 -  2-й степени;
3 -  3-й степени.

3

5.2. Сколиоз / сколиотиче- 
ская осанка

0 -  нет;
1 -  I степени по В. Д. Ча-
клину;

3
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ладони > 0,1 длины тела.

7.3. Короткие / кривые 
мизинцы

0 -  нет;
1 -  незначительное уко­
рочение мизинцев (не до­
стают до дистального 
межфалангового 
сустава IV пальца);
2 -  укорочение и незна­
чительная клинодакти- 
лия;
3 -  значительное укоро­
чение, выраженная кли- 
нодактилия, в том числе 
других пальцев.

1

8. Ноги

8.1. Увеличение длины 
стопы, плоскостопие

0 -  нет;
1 -  I степени, слабовыра­
женное (продромальное);
2 -  II степени, комбини­
рованное (перемежающе­
еся);
3 -  III и более степени, 
выраженное, длина стопы 
> 0,15 длины тела

2

8.2. Гипермобильность 
суставов (переразгибание ко­
ленных суставов, 
сгибание стопы > 45°)

0 -  нет;
1 -  коленные 90-100°, 
голеностопные < 45-90° 
при разгибании;
2 -  коленные 100-110°, 
голеностопные 30-45° 
при разгибании;
3 -  коленные > 110°, го­
леностопные < 30° при 
разгибании.

2

8.3. Сандалевидная щель 
(Рис. 73)

0 -  нет;
1 -  I и II пальцы смыка­
ются;
2 -  I и II пальцы не смы­
каются;
3 -  зазор более 10 мм.

2

Результат от 0 до 3 баллов должен умножаться на 1, 2 или 3 в зависимости 

от диагностического коэффициента. Значимым результатом для постановки 

диагноза дисплазии соединительной ткани авторы принимали сумму баллов в 40 

и более. Результат от 30 до 40 баллов трактовался ими как повышенная 

диспластическая стигматизация или вариант нормы.
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Рис. 73. Сандалевидная щель стопы

Для самостоятельного определения признаков дисплазии соединительной 

ткани с констатацией уровня её выраженности В.В. Чемоданов разработал 

анкету-опросник. Такая предварительная самооценка по мнению автора может 

способствовать более раннему выявлению дисплазии соединительной ткани и 

своевременному назначению профилактических мероприятий. Данная анкета 

адаптирована для широкого круга лиц, не имеющих специального медицинского 

образования (табл. 13).

Таблица 13
Анкета для выявления дисплазии соединительной ткани по В.В. Чемоданову

Общие сведения

1. Фамилия, имя, отчество

2. Пол
3. Возраст
4. Где Вы родились? В какой стране, 
области, городе/селе?
5. Где родились Ваши родители? В какой 
стране, области, городе/селе?
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«нет» 0
20. У Вас мягкие ушные раковины, которые можно свернуть вер­
тикально в трубочку?
«Да» 3
«нет» 0
21. Ваши мочки ушей маленьких размеров или приросшие? 
«Да» 2
«нет» 0
22. Склеры Ваших глаз имеют ярко выраженный голубоватый от­
тенок?
«Да» 2
«нет, не знаю» 0
23. На Вашей коже встречаются небольшие пятнышки диаметром 
1-2 мм темно-красного цвета, исчезающие при нажатии на них 
пальцем? Или у Вас бывают носовые кровотечения?
«Да» 3
«нет» 0
24. Не было ли у Вас грыж или опущения органов? 
«Да» 4
«нет, не знаю» 0

О цените состояние органов челю стно-лицевой  области
25. Положите пальцы рук на височно-нижнечелюстной сустав, 
опустите и поднимите несколько раз челюсть. Нет ли ощущений 
«хруста» в области сустава? Или у Вас были вывихи и подвывихи 
височно-нижнечелюстного сустава?
«Да» 4
«нет» 0
26. Проведите кончиком языка по небу. Нет ли ощущения высо­
кого свода неба, поднимающегося к глотке, называемого готиче­
ским небом?
«Да» 3
«нет, не знаю» 0
27. Были ли у Вас или существуют нарушения, связанные с фор­
мой или размерами зубов (слишком большие или маленькие), про­
резыванием зубов (ранним, поздним, не прорезывание, прорезыва­
ние вне зубного ряда и др.)?
«Да» 3
«нет, не знаю» 0
28. Нет ли у Вас (или были) нарушений прикуса? 
«Есть» 2
«нет» 0
29. Нет ли у Вас некариозных (немикробных) поражений эмали 
(гипоплазия, эрозия, повышенная стираемость, клиновидные де­
фекты и др.)?
«Есть» 3
«нет» 0
30. Нет ли у Вас ощущения, что как бы тщательно Вы ни следили 
за состоянием зубов, всегда найдется 2-3 зуба, пораженные карие­
сом?
«Есть» 2
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«нет» 0
31. Широко ли у Вас расставлены глаза? Соедините боковые углы 
глаз между собой и боковые углы глаз с серединой верхней губы. 
Если основание треугольника, которое расположено между гла­
зами больше, то у Вас увеличенное расстояние между глазными 
щелями.
«Да» 2
«нет, не знаю» 0
32. Обратите внимание на симметричность ноздрей. Если ноздри 
разные по форме, то у Вас искривление носовой перегородки. 
Если «да» 2
«нет» 0
33. Нет ли у Вас ощущения, что у Вас слишком короткая шея? 
«Да» 2
«нет, не знаю» 0

О цените состояние органов костно-суставной системы
34. Оцениваем мобильность суставов:
а) попробуйте отогнуть назад пятый палец кисти в пястно-фалан­
говом суставе более чем на 90°.
«Да» для двух рук, 2

для одной руки; 1
«нет» 0
б) попробуйте привести большой палец кисти к предплечью. 
«Да» для двух рук, 2

для одной руки; 1
«нет» 0
в) разогните локтевой сустав более 10°. 
«Да» для двух рук 2

для одной руки; 1
«нет» 0
г) разогните коленный сустав более 10°. 
«Да» для двух колен 2

для одного колена 1
«нет» 0
д) попробуйте прижать ладони к полу, не сгибая колен. 
«Да» 1
«нет» 0
35. Оцениваем длину пальцев кисти: 
а) первым и пятым пальцами одной руки обхватываем 
запястье другой руки. Пальцы на запястье перекрываются на по­
ловину или целую фалангу;
«Да» 6
«нет» 0
б) большой палец укладывается поперек ладони и в таком положе­
нии выступает за ее локтевой край на половину или на целую фа­
лангу.
«Да» 6
«нет» 0
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48. Во время ходьбы вы имеете привычку ставить стопы Х-об- 
разно (носками наружу) или О-образно (носками вовнутрь)? 
«Да» 3
«нет» 0
49. Вы имеете «натоптыши» на тыльной поверхности стопы? 
«Да» 3
«нет» 0
50. Ваш первый палец стопы имеет несоразмерно остальным 
большие размеры?
«Да» 2
«нет» 0
51. Ваш первый палец стопы деформирован, т.е. отклонен в сто­
рону, ложится на соседний палец?
«Да» 2
«нет» 0
52. Нет ли у Вас периодически возникающих болей в суставах? 
«Да» 4
«нет» 0
53. Нет ли у Вас периодически повторяющихся выви- 
хов/подвывихов суставов?
«Да» 3
«нет» 0
54. Не ставился ли Вам диагноз «дисплазия тазобедренных суста­
вов»?
«Да» 3
«нет» 0
55. У Вас наблюдается «хруст» в суставах? 
«Да» 2
«нет» 0
56. Ваши ноги одинаковой длины? 
«Нет» 2
«да» 0
57. Нет ли у Вас диспропорций пальцев кистей или стоп, проявля­
ющихся чрезмерным увеличением или уменьшением одного, или 
всех пальцев, или чрезмерным их утолщением?
«Да» 2
«нет»
58. Укажите Ваши размеры: 
длину кисти 
длину стопы 
размах рук

О цените состояние половой системы

0

59. Не было ли у Вас маточных кровотечений в детском возрасте, 
до периода полового созревания.
«Да» 2
«Нет» 0
60. Не было ли у Вас варикозного расширения вен мошонки? 
«Да» 2
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«Нет» 0
О цените состояние органа зрения

61. Не страдаете ли Вы какими-либо нарушениями органа зрения 
(миопия, астигматизм, косоглазие и др.)?
«Да» 3
«нет» 0
62. Нет ли у Вас отслойки сетчатки? 
«Да» 6
«Нет» 0

Оценка степени тяжести дисплазии соединительной ткани проводилась по 

сумме зафиксированных баллов согласно анкете: полученный результата до 12 

баллов считался вариантом нормы, при 13-23 баллах диагностировалась легкая 

форма; при 24-34 баллах -  среднетяжелая форма и от 35 и более баллов -  тяжелая 

форма соединительнотканной дисплазии.

В настоящее время большинство авторов считает, что количественный 

подход в диагностике выраженности соединительнотканной дисплазии является 

ошибочным, так как способствует гипердиагностике данной патологии. Поэтому 

все большее внимание уделяется определению диагностической ценности фенов 

дисплазии соединительной ткани. На основании учета диагностической 

значимости отдельных признаков разработаны диагностические таблицы с 

оценкой внешних, висцеральных и биохимических показателей с 

диагностическим порогом «70» для детей и «17» для взрослых (табл. 14).

Таблица 14
Диагностический коэффициент и коэффициент информативности признаков 

дисплазии соединительной ткани и малых аномалий развития по Т.И. Кадуриной

№
по
п/п

Признак дисплазии 
соединительной ткани

Диагностический
коэффициент

Коэффициент
информативности

1. Деформация грудной клетки 2 и 3 степени 15,17 2,684
2. Плоскостопие 4,95 1,231
3. Нарушение массо-ростового показателя 5,34 1,08
4. Незначительная гипермобильность суставов 6,42 0,967
5. Астеническая грудная клетка 5,91 0,857
6. Синдром «прямой спины» 8,39 0,826
7. Гипотрофия мышц 7,5 0,771
8. Долихостеномелия 8,64 0,654
9. Сколиоз 1 и 2 степени 4,57 0,521
10. Диастаз прямых мышц живота 4,44 0,484
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Z-score, который характеризует минеральную плотность ткани по отношению к 

средневозрастной и выражается в единицах стандартных отклонений (SD). 

Согласно рекомендациям группы экспертов ВОЗ нормативным значением 

минеральной плотности кости считаются уровень Z-score > -1 SD, остеопенией 

-  Z-score < -1 SD > -2,5 SD, а остеопороз -  при Z-score < -2,5 SD в сочетании с 

одним или более переломами.

2. Электрокардиография -  проводится грыженосителям по стандартной 

методике, возможны пробы с физической нагрузкой и форсированным 

дыханием. Проявлениями дисплазии соединительной ткани на 

электрокардиограмме могут быть очаги эктопического ритма, метаболические 

нарушения миокарда и неполная блокада правой ножки пучка Гиса. 

Г рыженосителям с марфаноидным фенотипом на ЭКГ характерны вертикальное 

или полувертикальное положение электрической оси сердца, смещение 

электрической оси вправо, феномен укороченного интервала P-Q.

3. Эхокардиография -  наиболее частыми признаками 

соединительнотканной дисплазии при эхоскопии сердца являются эктопически 

крепящиеся хорды в полости левого желудочка; прогиб створок и аномалии 

трикуспидального клапана; пролапс митрального клапана без признаков или с 

признаками миксоматозной дегенерации створок; прогиб и деформация створок 

клапана легочного ствола; расширение синусов Вальсальвы; гипокинезия 

межжелудочковой перегородки.

4. Кардиоинтервалография -  выполнялась в случае выявления синусового 

ритма с проведением клиноортостатической пробы, компьютерным подсчетом 

интервалов и оценкой показателей вариабельности сердечного ритма по 

общепринятой методике. Для грыженосителей с признаками дисплазии 

соединительной ткани характерны признаки нейроциркуляторной дистонии по 

ваготоническому типу.

5. Функция внешнего дыхания (спирометрия) -  помогает оценить 

функциональное состояние бронхолегочной системы у грыженосителей. 

Достоверно доказано, что среди пациентов с соединительнотканной дисплазией
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периода у грыженосителей. В бассейне внутренней сонной артерии при 

дисплазии соединительной ткани преобладают их патологическая извитость, S - 

образная ангуляция, деформации по типу петлистости. Изменения со стороны 

позвоночных артерий проявляются гипоплазией, патологической извитость и 

аномалиями хода. Ультразвуковая диагностика позволяет выявить среди данных 

больных склонность к повышенному тонуса мозговых артерий и 

гиперкинетическому типу кровотока в них. При ультразвуковом обследовании 

шейного отдела позвоночника у пациентов с жалобами на головную боль 

необходимо обратить внимание на возможное присутствие аномалии Kimmerle 

(Рис. 74), синостоза шейных позвонков, аномалии Арнольда-Киари (смещение 

мозжечка книзу, что способствует сдавлению им спинного мозга и нарушению 

циркуляции спинномозговой жидкости), нестабильности шейного отдела. 

Патология шейного отдела позвоночника, и асимметрия кровенаполнения 

способны осложниться вертебробазилярной и стволовой недостаточностью; 

патологическая извитость внутренней сонной артерии в сочетании с различными 

аномалиями позвоночных артерий и средней мозговой артерии -  в когнитивные 

расстройства и нарушения мозгового кровообращения.

Рис. 74. Приобретенная аномалия Kimmerle (присутствие в структуре первого шейного 
позвонка дополнительной костной дужки, которая передавливает позвоночную артерию)
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и ионизированного кальция, содержание фосфора, общего витамина D 3 и его 

метаболитов, паратгормона и кальцитонина в сыворотке крови, а при 

необходимости -  содержание кальция и фосфора в суточной моче. Определенное 

диагностическое значение имеет исследование состояния микро- и 

макроэлементного статуса тканей (волосы) и карнитинового обмена.

2. Коагулограмма и биохимические анализы крови -  важнейшей 

отличительной чертой нарушения гемостаза у больных с дисплазией 

соединительной ткани является сочетанный характер нарушений свертывания 

крови при первичной роли неполноценности стенок сосудов; при этом 

поражаются все звенья системы гемостаза. Геморрагические проявления 

являются одним из облигатных синдромов системного поражения 

соединительной ткани у грыженосителей. По структуре нарушений в системе 

гемостаза они могут быть представлены ангиопатиями, тромбоцитопатиями, 

синдромом Виллебранда, гемофилиями и их комбинациями. Лабораторно могут 

проявляться нарушения реакции высвобождения и снижения агрегации 

тромбоцитов под действием коллагена или АДФ. Число тромбоцитов остается в 

пределах референтных значений. У пациентов с дисплазией определяется более 

высокая активность щелочной фосфатазы, сниженный холестерин, а также 

снижение электролитов крови, а именно: кальция и фосфора.

3. Исследование иммунологической компетентности -  за 

неспецифическую иммунологическую реактивность, реализуемую через 

воспаление, ответственна соединительная ткань. Морфологическим субстратом 

иммуногенеза являются моноциты, макрофаги (антигенпрезентующие клетки) и 

лимфоциты (Т-лимфоциты в качестве хелперов, киллеров и регуляторных 

клеток и В-лимфоциты как антителопродуценты). Нарушения 

иммунологической компетентности считаются следствием дистрофических 

изменений лимфоидной ткани. Больные с дисплазией соединительной ткани, в 

том числе и грыженосители, характеризуются иммунокомпрометированностью, 

которая проявляется рецидивирующими и хроническими воспалительными 

заболеваниями верхних дыхательных путей, ЛОР-органов, легких, почек и кожи.
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Иммунологическими особенностями пациентов с дисплазией соединительной 

ткани являются снижение концентрации IgG, В-лимфоцитов и повышение 

концентрации Т-лимфоцитов, иммунный дефицит 2-й и 3-й степени.

4. Молекулярно-генетические исследования -  из-за очень сходных 

клинических проявлений мутаций многочисленных и протяженных генов 

коллагена или генов, контролирующих синтез гликопротеинов внеклеточного 

матрикса, возникают серьезные методические трудности для молекулярной 

диагностики соединительнотканной дисплазии. Для генома человека характерен 

генный полиморфизм, который затрагивает в том числе и жизненно важные 

гены. На молекулярном уровне генный полиморфизм проявляется небольшими 

отклонениями нуклеотидной последовательности, которые совместимы с 

выживаемостью особи, но часто приводят к определенным вариациям структуры 

и функции соответствующих белков. Г енный полиморфизм меньше 

подвергается естественному отбору, а потому его частота в популяциях весьма 

значительна. Аллельные варианты отдельных генов встречаются с частотой 

около 5 %, т. е. присутствуют у значительной части популяции. Г ены, аллельные 

варианты которых предрасполагают к развитию частых мультифакторных 

заболеваний, получили название «генов предрасположенности». Возникновение 

конкретного мультифакториального заболевания определяется мутациями или 

генным полиморфизмом не в одном, а во многих «генах предрасположенности», 

патологический эффект которых усугубляется провоцирующими факторами 

внешней среды. Успехи молекулярной биологии в разработке эффективных 

методов идентификации таких генов, основанных на полногеномном скрининге 

аллельных ассоциаций (Genome Wide Association Studies -  GWAS) и технологиях 

секвенирования (прочтения первичной нуклеотидной последовательности ДНК) 

нового поколения (Ntw Sequence Technology -  NET), позволяют надеяться на то, 

что генетические основы дисплазии соединительной ткани будут 

расшифрованы.

В настоящее время наиболее генетически изученными являются такие 

синтропные с дисплазией соединительной ткани состояния, как пролапс тазовых
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полученных цифровых изображений выполняют при помощи программ Adobe 

Photoshop CC, Microsoft Office Excel и ImageJ 1.50 (National Institute of Health, 

USA). Среди изображений, полученных при увеличении *40 с одного 

микропрепарата, выбирают не менее пяти, на которых визуально количество 

волокон является максимальным. Последующий анализ проводят с целью 

вычисления средних значений плотности коллагеновых волокон, яркости 

микропрепарата; диаметра коллагеновых волокон, преимущественного 

направления коллагеновых волокон межклеточного матрикса.

Способ расчёта плотности коллагеновых волокон в микропрепарате 

осуществляется в несколько этапов аналогичным образом для микропрепаратов, 

окрашенных как гематоксилин-эозином, так и по Ван Г изону. При первом виде 

окраски ядра клеток окрашиваются ярко-синим цветом, а коллагеновые волокна 

красно-розовым. Окраска по Ван Гизону предназначена для исследования 

структуры соединительной ткани и позволяет окрасить коллаген в ярко-красный 

цвет, ядра клеток -  в черный, а остальные структуры -  в желтый цвет.

В программе ImageJ на первом этапе необходимо выполнить фильтрацию 

выбранных изображений с целью выделения на них коллагеновых волокон и 

фибробластов при помощи процедуры «Color threshold». Используют значения в 

меню: «Thresholding method» -  «Default»; «Threshold color» -  «White»; «Color 

Space» -  «HSB»; необходимо активировать пункт «Dark Background» (Рис. 76).

Рис. 76. Первый этап фильтрации изображения для выделения коллагеновых волокон и 
фибробластов в программе ImageJ (*40): а -  измененное программой фото микропрепарата 
кожи больного К., 49 лет, окрашенного гематоксилин-эозином; б -  измененное программой

фото микропрепарата кожи больного З., 51 год, 
окрашенного по Ван Гизону
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Второй этап фильтрации позволял оставить на изображениях только 

коллагеновые волокна на фоне межклеточного вещества. Для этого вновь 

необходимо активировать пункт меню «Color threshold». Выбирают значения 

«Thresholding method» -  «Default»; «Threshold color» -  «White»; «Color Space» -  

«HSB»; но пункт «Dark Background» оставляют неактивным, что позволяет 

анализировать выдвинутые на передний план структуры микрофото (Рис. 77).

Рис. 77. Второй этап фильтрации изображения для выделения коллагеновых волокон и 
клеток в программе ImageJ (х40): а -  измененное программой фото микропрепарата кожи 

больного К., 49 лет, окрашенного гематоксилин-эозином; б -  измененное программой фото 
микропрепарата кожи больного З., 51 год, окрашенного по Ван Гизону

На третьем этапе производится расчёт в процентах соотношения площади, 

занимаемой коллагеновыми волокнами, к площади всего изображения. Для этого 

при помощи ImageJ необходимо изменить тип изображения с «RGB Color» на «8 

bit». Затем необходимо активировать пункт меню «Threshold» и программа 

самостоятельно выделит красным цветом коллагеновые волокна из всех 

микроструктур межклеточного вещества. При помощи меню «Analyze» и пункта 

«Measure» в нем ImageJ рассчитывает площадь в процентах, занимаемую 

пикселями красного цвета.

Для понимания механизма определения яркости микропрепарата 

необходимо знать, что цветовая окраска различных его участков на 

компьютерном изображении формируется путем добавления основных цветов 

цветовой схемы RGB к серому цвету (Grey). При отсутствии краски в 

микропрепарате на изображении будет виден только черный цвет, а в случае
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пикселей данной яркости в диапазоне от 0 до 216 и разделить на абсолютное 

количество пикселей в данном диапазоне (Рис. 79).

Рис. 79. Формула расчёта яркости микропрепарата 
на основании данных программы ImageJ

В последующем полученные результаты в каждом спектре слаживались и 

делились на четыре, тем самым позволяя рассчитать среднее значение яркости 

для всех четырех спектров или яркость микропрепарата в целом.

Таким образом, чем больше получено пикселей белого цвета на фото 

микропрепарата и смешение, в результате этого, всех основных спектров модели 

RGB к более бледным тонам, тем выше оказывался результат умножения 

значения яркости на число пикселей этого значения с делением полученной 

цифры на абсолютное число пикселей, а, значит, и в целом яркость 

микропрепарата. Такая ситуация констатировала факт высокой проходимости 

лучей света через микропрепарат во время фотографирования и меньшего их 

отражения от окрашенных волокнистых структур межклеточного вещества. 

Поэтому чем выше оказывалась яркость микропрепарата, тем меньше была 

интенсивность окрашивания самих коллагеновых волокон и тем значительнее 

соединительнотканная дисплазия.

Изучение диаметра коллагеновых волокон основано на результатах 

измерения их толщины в межклеточном веществе микропрепаратов дермы или 

апоневрозов передней брюшной стенки программным продуктом ImageJ v. 1.50. 

С целью выполнения процедуры измерения на фото микропрепарата, 

полученного при увеличении x100, после активации функции «Straight Line» 

путем нажатия на соответствующее окно в нижнем поле программы, наносилась 

линия, берущая свое начало у одного из краев коллагенового волокна и 

заканчивающаяся у противоположной его границы. Таким образом, измеряли
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толщину случайным образом выбранных от 5 до 10 коллагеновых волокон или 

их пучков и вычисляли среднее полученных значений.

Так как программный продукт ImageJ позволяет определить на 

изображении диаметр коллагеновых волокон только в пикселях, полученные 

результаты должны быть преобразованы в микрометры. Для этого необходимо 

узнать размер пикселя используемой в микроскопе фотокамеры. Расчет размера 

одного пикселя выполняется по следующей формуле (Рис. 80).

N  = —х 1000. где 
а

� �� ����	����� ����	�� ������� : 
� � ������	����� ����	�	�� ��� ����� ������	�

Рис. 80. Формула расчета размера одного пикселя фотокамеры микроскопа

Так, например, при использовании для фотографирования 

микропрепаратов фотокамеры «Nikon D3100» линейный размер её матрицы 

составляет 5 мм, а количество пикселей по этой стороне матрицы -  1944. 

Поэтому размер одного пикселя в ней будет составлять 2,57 мкм. Зная число 

пикселей в толщине коллагенового волокна умножаем его на 2,57 и получаем, 

таким образом, диаметр коллагенового волокна в микрометрах (Рис. 81).

Рис. 81. Расчет программой ImageJ диаметра коллагеновых волокон в пикселях и их 
преобразование в микрометры согласно размерам матрицы фотокамеры (*100)
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микропрепаратах основан на вычислении углов между линиями Лангера и 

коллагеновыми волокнами.

Для правильной оценки полученных результатов забор исследуемого 

материала необходимо выполнять следующим образом: при выполнении 

верхнесрединной лапаротомии, паракостальных лапаротомий или 

абдоминопластике выше пупочного кольца иссечение участка кожи или 

апоневроза для гистологического исследования выполняли в поперечном 

направлении относительно продольной оси тела человека. Ниже пупка забор 

макропрепарата по средней линии живота осуществляли параллельно 

продольной оси тела, в остальных областях гипогастрия -  параллельно паховым 

складкам. В области операционного доступа иссекают лоскут кожи или участок 

апоневроза больного в форме эллипса таким образом, чтобы его большая ось 

была ориентирована параллельно линиям натяжения Лангера. Окраска и заливка 

в парафин производится стандартным способом. Микротомирование 

выполняется вдоль большей оси зафиксированного в парафине препарата. 

Ультратонкие срезы ткани располагают на предметном стекле так, чтобы 

продольное направление микропрепарата, совпадающее с ориентирами линий 

Лангера, соответствовало наибольшей стороне предметного стекла. 

Г истологический препарат фотографируют при увеличении в 40 раз. Полученное 

изображение разделяют на ячейки одинакового размера. Верхняя и нижняя грани 

каждой полученной ячейки на изображении служат ориентирами линий Лангера, 

и могут быть использованы для расчета углов между ними и коллагеновыми 

волокнами.

Расчет углов между ориентирами линий Лангера в микропрепарате и 

коллагеновыми волокнами осуществляется в среде программы ImageJ 1.50. 

После открытия изображения в основном окне программы необходимо 

активировать вкладку «Angle Tool» в нижнем поле программы и в каждой из 49 

ячеек измерить угол между верхними или нижними их гранями и 8 -1 0  видимыми 

в межклеточном веществе коллагеновыми волокнами с дальнейшим 

вычислением средней величины полученного угла (Рис. 83).
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Рис. 83. Процедура измерения угла между нижней гранью одной из ячеек 
и коллагеновым волокном и расчет средней величины углов программой ImageJ 

в микропрепарате дермы больного Г., 61 год, с левосторонней паховой грыжей (*100)

Для оценки полученных результатов необходимо определить среднюю 

величину углов пересечения ориентиров линий Лангера в микропрепарате с 

коллагеновыми волокнами во всех 49 ячейках с учетом того факта, что при угле 

в 0- 2 0 0 констатируется отсутствие соединительнотканных нарушений; при угле 

в 21-400 -  легкая степень; при угле в 41-600 -  средняя степень; выше 600 -  

тяжелая степень соединительнотканной дисплазии (Рис. 84).

Рис. 84. Определение средней величины углов между ориентирами линий Лангера и 
коллагеновыми волокнами в микропрепарате дермы больного П., 44 года, с пупочной 
грыжей и средней степенью выраженности соединительнотканной дисплазии (*40)
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