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Дисплазия соединительной ткани: определение и 
распространённость

В последние десятилетия в литературе пред-
ставлены исследования в различных областях 
медицины, посвящённые проблеме дисплазии 
соединительной ткани (ДСТ). ДСТ определяется 
как группа наследуемых или врождённых нару-
шений соединительной ткани мультифакторной 
природы, характеризующихся генетической не-
однородностью и относительно доброкачествен-
ным течением, объединённых в синдромы и 
фенотипы на основе общности внешних и/или 
висцеральных признаков [15].
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Реферат
Представлен обзор литературы по проблеме дисплазии соединительной ткани в акушерско-гинекологической 

практике. Освещены вопросы терминологии, классификации, клинических проявлений и диагностики. В на-
стоящее время многие специалисты отмечают изменение классического клинического течения значительного 
количества соматических заболеваний, увеличение частоты аллергических и аутоиммунных заболеваний. С 90-х 
годов прошлого столетия одной из основных причин вышеуказанных состояний стали считать дисплазию соеди-
нительной ткани. Дисплазия соединительной ткани — аномалия развития организма человека, которая лежит 
в основе формирования значительного числа соматических заболеваний, с многообразной симптоматикой и от-
сутствием чётких диагностических критериев. При этом основная часть исследований по дисплазии соедини-
тельной ткани касается в основном кардиологической и пульмонологической патологии, заболеваний костной 
системы, аутоиммунных процессов. И лишь в последние годы появились работы, посвящённые изучению патоло-
гии соединительной ткани при ряде гинекологических заболеваний и состояний в акушерстве. Наличие диспла-
зии соединительной ткани у женщин представляет собой большую проблему в акушерстве и гинекологии. Боль-
шинство достоверных биохимических и молекулярно-генетических исследований в настоящее время недоступно 
практическому врачу в связи с техническими сложностями и немалой стоимостью. В свете этого особую важность 
приобретает клинико-генеалогический метод обследования пациенток и членов их семей, а также широкое ис-
пользование инструментальных методов диагностики. Врачу акушеру-гинекологу при ведении пациенток следует 
обращать пристальное внимание на фенотипические признаки дисплазии соединительной ткани и тщательно 
оценивать состояние сердечно-сосудистой и лёгочной систем, системы свёртывания крови у этой группы больных 
для исключения возможных тяжёлых осложнений, нередко угрожающих жизни.

Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, акушерство, гинекология, пролапс тазовых органов, не-
держание мочи.
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A review of literature on the problem of connective tissue dysplasia in obstetric and gynecological practice is presented. 

The questions of terminology, classification, clinical manifestations and diagnosis are surveyed. Currently, many experts note 
the change of the classical clinical course of a significant number of internal diseases, increased prevalence of allergic and 
autoimmune diseases. Since the 90s of the last century, connective tissue dysplasia is considered one of the main reasons of 
the above mentioned conditions. Connective tissue dysplasia is the malformation, which is the basis of a significant number 
of internal diseases, with diverse symptoms and no clear diagnostic criteria. Researches on connective tissue dysplasia are 
mainly focused on cardiologic and pulmonary diseases, musculoskeletal diseases, and autoimmune processes. Researches 
addressing connective tissue diseases in a number of gynecological diseases and conditions in obstetrics appeared only 
recently. The presence of connective tissue dysplasia in women is a major problem in obstetrics and gynecology. Most reliable 
biochemical and molecular genetic studies are currently unavailable to a practicing doctor due to technical difficulties and 
considerable cost. So clinical-genealogical method of examination of patients and their families, as well as the widespread 
use of instrumental diagnostic methods are of special importance. Obstetricians and gynecologists while managing such 
patients should pay close attention to the phenotypic features of connective tissue dysplasia and carefully evaluate the 
cardiovascular and pulmonary systems, blood coagulation to avoid possible serious, often life-threatening, complications.
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Соединительная ткань составляет около 50% 
массы тела, входит во все органы и системы орга-
низма, образует скелет, наружные покровы, сухо-
жилия, хрящи, связки, стенку сосудов.

В настоящее время многие специалисты от-
мечают изменение классического клинического 
течения значительного числа соматических за-
болеваний, увеличение частоты аллергических 
и аутоиммунных болезней. Происходит также 
увеличение удельного веса перинатальной пато-
логии, частоты появления стигм дизэмбриогене-
за у детей при частоте рождения здоровых детей 
менее 4% [8] С 90-х годов прошлого столетия од-
ной из основных причин вышеуказанных состо-
яний стали считать ДСТ.
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Следует отметить, что основная часть иссле-

дований по ДСТ касается в основном кардио-
логической и пульмонологической патологии, 
заболеваний костной системы, а также аутоим-
мунных процессов (таких, как системная крас-
ная волчанка, склеродермия и т.д.) [17, 26, 52].

В последние десятилетия появились работы, 
посвящённые патологии соединительной ткани 
при ряде гинекологических заболеваний и со-
стояний в акушерстве [18, 48]. Особое внимание 
акушеров-гинекологов привлекает проблема ДСТ 
как одна из причин опущения и выпадения по-
ловых органов и связанных с этим методов опе-
ративного лечения [29, 32, 55]. Среди гинеколо-
гов в последние годы увеличивается количество 
сторонников гипотезы о развитии пролапса ге-
ниталий в связи не только с родами, но и с фе-
нотипической его обусловленностью [16, 56, 57]. 
Знания о ДСТ представляются актуальными для 
врачей многих специальностей [23, 42].

При рождении ДСТ не проявляется и не 
диагностируется. Если организм развивается в 
благоприятных условиях, изменения функций 
соединительной ткани не возникает. Если же 
нарушения, присутствующие в соединительной 
ткани, прогрессируют, это приводит к измене-
нию функций других тканей, появлению вы-
раженных клинических форм и нетипичного 
течения заболеваний, развитию тяжёлых ослож-
нений со стороны различных ДСТ-зависимых 
органов и систем [17].

Понятие «дисплазия соединительной ткани» 
было предложено в конце 80-х годов прошлого 
века R. Beighton для обозначения врождённой 
патологии соединительной ткани. В переводе с 
греческого «дисплазия» означает «отклонение в 
формировании» [17].

Однако, несмотря на внимание к проблеме 
ДСТ, до сих пор нет единого мнения о классифи-
кации и терминологии данного патологического 
состояния, а также точных данных о распростра-
нённости ДСТ.

В настоящий момент под термином «дис-
плазия соединительной ткани» подразумевается 
аномалия тканевой структуры, обусловленная 
генными или хромосомными дефектами, воз-
никающими в результате определённого типа 
наследования или мутагенных влияний в фе-
тальный период [24]. Данная патология харак-
теризуется дефектами волокнистых структур и 
основного вещества соединительной ткани, что 
приводит к слабости соединительной ткани, рас-
стройству гомеостаза на тканевом, органном и 
организменном уровнях в виде морфофункцио-
нальных нарушений различных висцеральных и 
локомоторных органов, и имеет прогредиентное 
течение.

Некоторые авторы полагают, что ДСТ — не за-
болевание, а эволюционный приспособительный 
механизм для выживания человека в неблаго-
приятных условиях внешней среды, вызванных 
интенсивным развитием промышленности на 
протяжении нескольких последних столетий [17].

В некоторых работах указана частота ДСТ от 
13 до 65% в общей популяции, а наличие единич-
ных фенотипических признаков — у 94% моло-
дых людей [17]. В исследованиях других авторов 
признаки ДСТ отмечают у 74–85% подростков 
[14].

В других исследованиях указана небольшая 
распространённость ДСТ — до 25%, причём наи-
больший удельный вес составляют женщины 
[17]. Подобное различие связано с отсутствием 
единого подхода к диагностике ДСТ, хотя это 
научное направление активно развивается как в 
России, так и за рубежом. Важное условие для 
координированных исследований по проблеме 
ДСТ — согласование понятийного аппарата, ис-
пользуемого в процессе диагностики.

В России в 2009 г. Комитетом экспертов Все-
российского общества кардиологов разработаны 
Российские национальные рекомендации по 
диагностике и лечению наследственных наруше-
ний соединительной ткани [19]. За рубежом так-
же существуют рекомендации по диагностике 
отдельных синдромов, их используют и в нашей 
стране.

– Берлинская нозология наследственных на-
рушений соединительной ткани (1988) [44].

– Международные рекомендации по диагнос-
тике синдрома Марфана — «Гентские критерии» 
(1996) [49].

– Международные рекомендации по диагнос-
тике синдрома Элерса–Данло, «Вилльфранш-
ские критерии» (1998) [45].

– Международные рекомендации по диагнос-
тике синдрома гипермобильности суставов — 
«Брайтонские критерии» (1998) с последующей 
их ревизией (2000) [44].

– Руководство по лечению пациентов с кла-
панными болезнями сердца (2006) [42].

Классификация
Место ДСТ не определено даже в послед-

ней Международной классификации болезней 
(МКБ-10, синдромы отражены в различных руб-
риках), и классификация ДСТ является одним 
из самых дискутабельных научных вопросов.

Согласно наиболее признанной у отечествен-
ных клиницистов классификации, принятой в 
1990 г. в Омске, различают две формы ДСТ [21]:

– дифференцированные ДСТ, имеющие опре-
делённые клинические симптомы, обусловлен-
ные хорошо изученными конкретными генны-
ми или биохимическими дефектами (синдром 
Марфана, синдром Элерса–Данло и др.);

– недифференцированные ДСТ (НДСТ), кото-
рые проявляются внешними фенотипическими 
признаками ДСТ, но не укладываются ни в один 
из известных синдромов патологии соединитель-
ной ткани; большинство авторов считают, что 
НДСТ наиболее распространены и встречаются 
в общей популяции с частотой от 26 до 80% [2].

Предложен также классификационный 
подход с обособлением синдромов, связанных с 
диспластическими изменениями и состояния-
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ми, — посиндромный подход. Основными син-
дромами являются следующие:

– синдром неврологических нарушений;
– астенический синдром;
– клапанный синдром (пролапс клапанов 

сердца, миксоматозная дегенерация клапанов);
– торакодиафрагмальный синдром (деформа-

ция грудной клетки, позвоночника);
– аритмический синдром (нарушения ритма, 

атриовентрикулярная и внутрижелудочковая 
блокада);

– синдром внезапной смерти (обусловленный 
клапанным, сосудистым или аритмическим 
синдромом);

– бронхолёгочный синдром;
– синдром иммунологических нарушений;
– висцеральный синдром;
– синдром патологии органов зрения;
– геморрагические гепатомезенхимальные 

дисплазии;
– синдром гипермобильности суставов;
– нарушения психической сферы (невротичес-

кие расстройства, депрессии, тревожность и др.).

Роль наследственных нарушений соединительной 
ткани в акушерстве и гинекологии

Известно, что ДСТ лежит в основе повышен-
ной кровоточивости, гемоглобинопатии, тром-
боцитопатии, что может приводить к ювениль-
ным маточным кровотечениям. Для больных с 
ДСТ характерны дисфибриногенемия, развитие 
вторичного синдрома Виллебранда, различные 
варианты тромбоцитопатий — от снижения 
агрегации тромбоцитов до эндотелиально-тром-
боцитарной дисфункции. Нередко выявляются 
резистентность фактора Va к активированному 
протеину С, гипергомоцистеинемия, наличие 
волчаночного антикоагулянта [20, 45].

Всё вышеизложенное может также обуслов-
ливать высокий риск развития тромбоэмболичес-
ких осложнений [7].

В репродуктивном периоде ДСТ вызывает 
расстройства менструальной и генеративной 
функций (дисфункциональные маточные кро-
вотечения, бесплодие, аменорея, истмико-церви-
кальная недостаточность и др.) [33].

Особого внимания заслуживают данные о 
роли ДСТ как фактора риска при спаечном про-
цессе в малом тазу [6, 12, 13].

ДСТ может стать причиной осложнений бе-
ременности и родов (невынашивание беремен-
ности, более высокая частота гестозов, преж-
девременные роды, предлежание плаценты, 
аномалии родовой деятельности, гипотоничес-
кие кровотечения, более частый родовой трав-
матизм — разрывы промежности, влагалища). 
Экстрагенитальные проявления ДСТ могут быть 
причиной тяжёлых осложнений и даже леталь-
ных исходов во время или после гинекологичес-
ких и акушерских операций [50, 52].

Недостаточное внимание к экстрагениталь-
ным проявлениям ДСТ в акушерстве и гинеколо-
гии может иметь катастрофические последствия. 

К примеру, у женщин с синдромом Марфана су-
ществует высокий риск формирования аневриз-
мы аорты, диссекции аорты, разрыва существу-
ющей аневризмы при беременности, в родах, а 
также в раннем послеродовом периоде [5].

Отмечено, что у пациенток с наследственной 
ДСТ чаще развивается неполноценность рубца 
после кесарева сечения в результате прогресси-
рующей дезорганизации соединительной ткани 
(вплоть до фибриноидного некроза) с нарушени-
ем содержания ламинина и коллагена 4-го типа 
[35]. Также у женщин репродуктивного возраста с 
НДСТ нередко отмечают варикозное расширение 
вен малого таза, пролапс гениталий, различные 
формы нарушения мочеиспускания (недержание 
мочи, учащённое мочеиспускание, затруднённое 
мочеиспускание, императивные позывы) [1].

Мнения учёных в отношении ДСТ и недер-
жания мочи разделились, и каждое имеет до-
статочно много сторонников и оппонентов. Так, 
В.Е. Радзинский, В.И. Краснопольский, С.Н. Бу-
янова и соавт. считают, что расстройства мочеис-
пускания напрямую связаны с состоянием тазо-
вого дна и опущением половых органов [25, 29]. 
С этим не согласны многие другие авторы, кото-
рые рассматривают недержание мочи как само-
стоятельный патологический процесс [43, 58]. В 
качестве доказательств приводят распространён-
ность различных форм недержания мочи среди 
монахинь — она не отличается от общепопуляци-
онной [46].

Рядом исследователей в результате проведён-
ного уродинамического обследования женщин с 
НДСТ было выявлено, что в основе этих функ-
циональных нарушений лежит не повреждение 
тазовой диафрагмы, а нейрогенная дисфункция 
пузырно-уретрального сегмента и тазовой диа-
фрагмы в результате нарушения структуры во-
локон соединительной ткани. Причём эти пато-
логические состояния развиваются тем раньше, 
чем более выражены проявления дисплазии в 
организме [5].

Большинство исследователей считают наи-
более частым проявлением НДСТ в гинекологии 
генитальный пролапс [11, 22, 28, 34]. На сегод-
няшний день существует мнение, что патологи-
ческие изменения соединительной ткани боль-
ше, чем роды и акушерские травмы тазового дна, 
способствуют развитию пролапса тазовых орга-
нов, и без ДСТ не возникает значительных из-
менений тазового дна после родов. Определено, 
что ведущее значение в возникновении пролапса 
гениталий имеют наследственные факторы, обу-
словливающие патологию соединительной тка-
ни, а беременности и роды при этом становятся 
провоцирующим фактором в развитии пролапса 
[3, 54].

По данным Allen-Brady (2009), гены, предоп-
ределяющие нарушение состояния тазового дна, 
локализованы в хромосоме 9q [43].

Т.Ю. Смольновой показано также, что форма 
ДСТ определяет форму пролапса гениталий и на-
рушения структур тазового комплекса [32].
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ОбзорыО
В клетках эпителия влагалища, соединитель-

ной ткани, поперечнополосатых мышцах тазо-
вого дна, круглых связках матки присутствуют 
эстрогеновые и прогестероновые рецепторы. При 
развитии дефицита эстрогенов в менопаузе  час-
то развивается пролапс гениталий [1].

Этиология и патогенез
Основным компонентом соединительной 

ткани служат коллагеновые волокна. Известно, 
что синтез коллагена включает несколько эта-
пов, каждый из которых требует наличия раз-
личных ферментов, макро- и микроэлементов и 
витаминов [10, 36].

Современные достижения молекулярной био-
логии позволили выделить механизмы развития 
ДСТ, в частности три уровня развития патоло-
гии [9]:

– генный уровень;
– белково-ферментативный уровень — дисба-

ланс ферментативного и белкового обменов, для 
которых характерна повышенная активность 
протеаз (металлопротеиназ, лизилоксидазы, 
трансглутаминазы);

– нарушения на наноуровне — дисбаланс 
мик ро- и макроэлементов.

Гены, относящиеся к определённому протео-
гликану, классифицируются согласно своим глю-
козаминогликановым цепям. Основные типы ге-
нов включают хондроитинсульфат протеогликан 
(гены СSPG1, СSPG2 и др.) и гепарансульфат про-
теогликан (перлекан, ген HSPG2).

В основе развития наследственной ДСТ ле-
жат мутации генов, ответственных за синтез 
или распад компонентов экстрацеллюлярного 
матрикса соединительной ткани. Известна боль-
шая группа моногенных ДСТ, сопряжённых с 
мутацией генов белков внеклеточного матрикса 
(различные типы коллагена, фибриллин, тенас-
цин), генов рецепторов ростовых факторов, в 
частности трансформирующего фактора роста β 
и матриксных металлопротеиназ. Мутации этих 
генов приводят к развитию множества вариантов 
ДСТ, число которых сегодня >250 [17].

Важными белками соединительной ткани 
являются также декорин (ген DCN) и люмикан 
(ген LUM), которые ограничивают диаметр кол-
лагеновых волокон [54].

Совсем недавно выявлено, что «нулевой гено-
тип» гена системы детоксикации ксенобиотиков 
GST T1 ассоциирован с развитием ДСТ [2].

Коллаген — важный белок внеклеточного 
матрикса и соединительной ткани. У человека 
определено около 50 генов, кодирующих различ-
ные вида коллагена и образующих 19 видов кол-
лагеновых волокон.

Выделяют пять основных типов коллагено-
вых волокон [38].

– Коллаген I типа — коллаген кожи, сухо-
жилий, костей, хрящей, шрамов (гены COL1A1, 
COL1A2). Без данного типа коллагена невозмож-
но нормальное заживление ран.

– Коллаген II типа (ген COL2A1) — основной 

компонент хряща.
– Коллаген III типа (ген COL3A1) — формиру-

ет ретикулярные волокна, поддерживает внекле-
точный матрикс.

– Коллаген IV типа — формирует базальные 
мембраны, к которым прикрепляется эпителий 
(гены COL4A1, COL4A2, COL4A3 и др.).

– Коллаген V типа — компонент стенки кро-
веносных сосудов.

Эластин служит основным компонентом 
эластиновых волокон, придающих эластичность 
внеклеточному матриксу и соединительной 
ткани, контролируется генами ELA2A, ELA2B, 
ElA3B и др.

В геноме человека также присутствует око-
ло 200 матриксных металлопротеиназ. Они 
оказывают влияние на синтез и интенсивность 
деградации соединительной ткани, разрушая 
структуру клеточного матрикса. Для каждой 
протеиназы есть специфический ингибитор, ко-
дируемый определённым геном. Баланс между 
протеазами и белками способствует клеточной 
пролиферации, обновлению и ремоделированию 
ткани. Дисбаланс в этой тонкой системе форми-
рования соединительной ткани может привести 
к ДСТ [45].

В образовании соединительной ткани важ-
ную роль играют макро- и микроэлементы, веду-
щие из которых — магний, медь и цинк [37]. Они 
представляют собой кофакторы ферментов, учас-
твующих в синтезе коллагена, поэтому с недос-
татком этих микроэлементов связано развитие 
НДСТ. Магний, кроме того, способствует усвое-
нию кальция и фосфора, нормализует процессы 
нервно-мышечной передачи и опосредованно 
влияет на образование коллагена через высший 
вегетативный центр — гипоталамус [4, 27, 41].

Обмен магния регулируется рядом генов, сре-
ди которых особенно важны TRPM6 и TRPM7 
[30, 51]. Магний участвует в формировании 
специ фических белков соединительной ткани, 
образует структуру транспортной рибонуклеино-
вой кислоты.

В литературе есть данные о том, что слабость 
тазовой диафрагмы при ДСТ может быть связа-
на с изменением Са-актиномиозинового обмена. 
Кроме макро- и микроэлементов, в синтезе кол-
лагенов участвуют различные витамины, в пер-
вую очередь С и D [9].

Показано, что при ДСТ возникают наруше-
ния иммунитета, проявляющиеся в недоста-
точности клеточного, фагоцитарного и гумо-
рального звеньев иммунной системы [56]. Это 
сопровождается повышенным распадом коллаге-
на, структурно-функциональными изменениями 
в соединительной ткани [31].

Важная роль в регуляции метаболизма кол-
лагена принадлежит гормонам (половым стерои-
дам) и матриксным протеиназам. Известно, что 
тестостерон вызывает пролиферацию фиброблас-
тов, эстрогены повышают внутриклеточное со-
держание воды, дефицит эстрогена приводит к 
снижению образования коллагена [47].
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Диагностика дисплазии соединительной ткани
Для диагностики ДСТ необходим комплекс-

ный подход с использованием клинико-генеа-
логического метода, анамнеза, клинического 
обследования пациента и членов его семьи, био-
химического и молекулярно-генетического мето-
дов диагностики.

Основная роль отводится клиническим про-
явлениям, хотя и среди них единых точных кри-
териев диагностики ДСТ не установлено. Чрез-
вычайно важно обследовать семью пациента, 
используя клинико-генеалогический метод, что 
позволяет подтвердить наследственную природу 
патологии.

Внешние проявления ДСТ называют ещё стиг-
мами дизэмбриогенеза, они прежде всего отража-
ются в особенностях конституции, изменениях 
кожи и опорно-двигательного аппарата и опре-
деляются при визуальном осмотре пациента [31]. 
Конституция при ДСТ, как правило, астеничес-
кая, отмечаются нарушение осанки, увеличение 
продольных размеров тела. Наблюдается доли-
хостеномелия (диагностируется при измерении 
длины сегментов туловища), арахнодактилия.

Внутренние проявления ДСТ могут охватывать 
все органы и системы, но в первую очередь это 
касается сердечно-сосудистой и лёгочной систем. 
Большинство авторов считают, что наиболее зна-
чимыми маркёрами при диагностике НДСТ яв-
ляются состояние сердечно-сосудистой системы 
и кожи, особенности конституции и скелета [36].

Важно отметить, что чем больше фенотипи-
ческих признаков ДСТ выявляется при осмотре, 
тем больше оснований ожидать наличие ДСТ со 
стороны внутренних органов [39].

Морфологические и гистохимические исследо-
вания. Морфологическая картина при синдроме 
ДСТ неспецифична. Обнаруживают дегенератив-
но-дистрофические изменения в тканях, свиде-
тельствующие о наличии в них процессов деком-
пенсации. При морфологическом исследовании 
кожи и апоневрозов больных с дифференциро-
ванными формами ДСТ (например, синдромом 
Марфана) выявляют нарушения архитектоники 
коллагеновых волокон, их деструктивно-дистро-
фические изменения, признаки деструктивного 
васкулита [33].

При исследовании тканей пациенток с 
НСТД также отмечаются дистрофия гладкомы-
шечных клеток и разобщение гладкомышечных 
пучков, атрофия мышечного слоя, вакуолизация 
гладкомышечных волокон. Выявляют плазмати-
ческое пропитывание, набухание коллагеновых 
волокон, нарушение их архитектоники. При ис-
следовании слизистой оболочки влагалища обна-
руживают утолщение и разрыхление базальной 
мембраны эпителия, варикозное расширение 
сосудов стенок, увеличение количества сосудов, 
отёк их стенок и межклеточного вещества. В по-
следующем развивается склероз сосудов, снижа-
ется их общее количество, развивается атрофия 
мышечных волокон [54].

Молекулярно-генетические исследования вы-

полняют в специализированных лабораториях, 
в основном для диагностики дифференциро-
ванных дисплазий. В широкой практике их ис-
пользуют редко из-за дороговизны и отсутствия 
значимости в постановке диагноза.

Лабораторные исследования применяют для 
оценки метаболизма соединительной ткани, так 
как на первых этапах развития диспластическо-
го процесса нет ни клинических, ни биохимичес-
ких достаточно ясных признаков заболевания.

В связи с этим проводится поиск маркёров, 
которые бы позволили оценить метаболизм со-
единительной ткани и диагностировать наличие 
НДСТ на ранних стадиях [16].

Т.И. Кадурина рекомендует лабораторные ис-
следования с определением оксипролина и гли-
козаминогликанов в суточной моче и свободных 
аминокислот (оксипролина, пролина, лизина) в 
сыворотке крови [17].

Для диагностики наследственных коллаге-
нопатий используют молекулярно-генетические 
методы выявления мутаций, которые применяют 
в основном с исследовательской целью, в клиниче-
ской практике они малодоступны из-за сложнос-
ти и высокой стоимости [39]. К ним относятся 
типирование коллагена методом непрямой имму-
нофлюоресценции, определение дефицита актив-
ности коллагенгидроксилазы и фибронектина 
при синдроме Элерса–Данло, оценка продукции 
коллагена культурой кожных фибробластов при 
незавершённом остеогенезе, определение концен-
трации тенасцина Х в сыворотке крови при гипер-
мобильности суставов и др.

Достовернее и доступнее всего определение 
оксипролина и гликозаминогликанов как мар-
кёров распада коллагена в суточной моче. Это до-
статочно точные и объективные критерии ДСТ. 
Для подтверждения диагноза их используют ред-
ко (в этом редко возникает необходимость), а для 
контроля в ходе реабилитационной терапии они 
весьма удобны.

При подозрении на моногенную наследствен-
ную ДСТ следует направить пациента в специ-
ализированное учреждение для проведения моле-
кулярно-генетических анализов.

Определение иммунного статуса. Пациенты с 
патологией соединительной ткани имеют склон-
ность к аутоиммунным заболеваниям, поэтому 
для определения характера гуморального имму-
нитета предложено определять некоторые его 
показатели: иммуноглобулины (классов А, М, 
G, Е), циркулирующие иммунные комплексы, 
С3 и С4 компоненты комплемента. Однако в 
широкой практике эти исследования также не 
проводят.

Необходимо констатировать, что большин-
ство достоверных биохимических и молекуляр-
но-генетических исследований в настоящее вре-
мя недоступно практическому врачу, поэтому 
особую важность приобретает клинико-генеало-
гический метод обследования пациента и чле-
нов его семьи, а также широкое использование 
инструментальных методов диагностики.
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Инструментальные методы исследования. Из 

инструментальных методов исследования наи-
более важны следующие:

– допплеровская эхокардиография;
– ультразвуковое исследование органов брюш-

ной полости и почек;
– лучевые методы диагностики — рентгено-

графия тазобедренных суставов, компьютерная 
или магнитно-резонансная томография позво-
ночника;

– ультразвуковое исследование органов мало-
го таза и промежности — применяют для оценки 
состояния тазового дна.

Таким образом, ДСТ — аномалия развития 
организма человека, которая лежит в основе 
формирования значительного количества сома-
тических заболеваний, с многообразной симпто-
матикой и отсутствием чётких диагностических 
критериев. Наличие ДСТ у женщин представля-
ет собой большую проблему в акушерстве и гине-
кологии.

Врачу акушеру-гинекологу при ведении паци-
енток следует обращать пристальное внимание 
на фенотипические признаки ДСТ и тщательно 
оценивать состояние сердечно-сосудистой, лёгоч-
ной систем, а также системы свёртывания крови 
у этой группы больных для исключения возмож-
ных тяжёлых осложнений, нередко угрожающих 
жизни. Необходимо учитывать, что наличие 
ДСТ может быть причиной несостоятельности 
послеоперационного рубца.

Актуальным является проведение глубоких 
исследований, посвящённых более точной диаг-
ностике степени ДСТ на основании клинико-ла-
бораторных параметров, что позволит определять 
тактику лечения, в том числе при планировании 
оперативных вмешательств, с учётом индивиду-
альных особенностей пациенток.
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