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АННОТАЦИЯ 

Введение: Остеоартрит (ОА) является широко распространенным дегенеративно-воспалительным заболеванием 
суставов, развивающимся вследствие клеточного стресса и неадаптивных процессов регенерации, приводя к утрате 
функции и необходимости тотального эндопротезирования пораженных суставов. Витамин D в настоящее время 
рассматривается как стероидный гормон, играющий важную роль в гомеостазе костной ткани. Так он непосредственно 
регулирует метаболизм кальция и фосфора, способствуя здоровой минерализации, росту и ремоделированию костей. 
Показано, что дефицит витамина D связан с рядом иммунологических нарушений и может являться одним из средовых 
факторов риска развития OА. 

Цель:  изучить роль витамина Д в развитии и прогрессирование остеоартрита у женщин. 
Материалы и методы исследования: Клинические  исследования  заключались  в  выяснении  жалоб,  ознакомлением  с  

историями болезнями, изучении анамнестических данных и особенностей течения заболевания у разной возрастной 
категории больных. Так же включало в себе клинические, инструментальные и лабораторные данные, в частности 
определение в крови  уровня витамина Д и провосполительных интерлейкинов (IL-1 и TNF-α ИЛ-4 и ИЛ-10). 

Результаты исследования: Полученные данные указывают, что у женщин с остеоартритом чаще встречаются 
гиперхолестеринемия и тревожно-депрессивный синдром в старшой возрастной группе. Уровень витамина D был снижен 
у 38-39%исследуемых, что подтверждает его значимость в патогенезе заболевания.  

Заключение: Таким образом, для выявления больных с риском прогрессирования ОА необходимо проводить анализ 
этиопатогенетических факторов риска как избыточный вес и синовита, сопутствующие патологии, цитокиновый дисбаланс, 
уровень витамина D в крови. 

Ключевые слова: остеоартрит, витамин Д, интерлейкины, цитокиновый дисбаланс. 
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VITAMIN D AND ITS ROLE IN THE  OCCURRENCE OF OSTEOARTHRITIS IN WOMEN OF DIFFERENT AGE 
CATEGORIES 

ANNOTATION  
Introduction: Osteoarthritis (OA) is a common degenerative inflammatory disease of the joints that develops as a result of cellular 

stress and maladaptive regeneration processes, leading to loss of function and the need for total joint replacement. Vitamin D is 
currently considered a steroid hormone that plays an important role in bone tissue homeostasis. Thus, it directly regulates calcium 
and phosphorus metabolism, promoting healthy bone mineralization, growth and remodeling. Vitamin D deficiency has been shown 
to be associated with a number of immunological disorders and may be an environmental risk factor for the development of OA. 

Objective: to research the role of vitamin D in the development and progression of osteoarthritis in women. 
Materials and methods: Clinical studies consisted of identifying complaints, familiarizing with case histories, studying 

anamnestic data and features of the course of the disease in different age categories of patients. It also included clinical, instrumental 
and laboratory data, in particular the determination of the blood level of vitamin D and proinflammatory interleukins (IL-1 and TNF-
α IL-4 and IL-10). 

Results of the study: The obtained data indicate that women with osteoarthritis more often have hypercholesterolemia and anxiety-
depressive syndrome in the older age group. The level of vitamin D was reduced in 38-39% of the subjects, which confirms its 
importance in the pathogenesis of the disease. 

Conclusion: Thus, to identify patients at risk of OA progression, it is necessary to analyze etiopathogenetic risk factors such as 
excess weight and synovitis, concomitant pathologies, cytokine imbalance, and blood vitamin D levels. 

Keywords: osteoarthritis, vitamin D, interleukins, cytokine imbalance. 
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TURLI YOSHDAGI AYOLLARDA OSTEOARTRIT RIVOJLANISHIDA D VITAMININING AHAMIYATI 

 
  ANNOTATSIYA 

Kirish: Osteoartrit (OA) keng tarqalgan degenerativ  bo'g'im yallig'lanishi kasalligi bo'lib, hujayra stressi va noto'g'ri regeneratsiya 
jarayonlari natijasida rivojlanadi. Natijada zararlangan bo'g'imlarning umumiy artroplastikasiga ehtiyojga olib keladi. Hozirgi vaqtda 
D vitamini suyak gomeostazida muhim rol o'ynaydigan steroid gormoni hisoblanadi. Shunday qilib, u to'g'ridan-to'g'ri kaltsiy va 
fosfor metabolizmini tartibga solib, sog'lom suyak mineralizatsiyasini, o'sishini va yangilanishini rag'batlantiradi. D vitamini 
yetishmovchiligi bir qator immunologik kasalliklar bilan bog'liqligi va OA rivojlanishi uchun ekologik xavf omillaridan biri bo'lishi 
mumkinligi ko'rsatilgan. 

Maqsad: ayollarda osteoartritning rivojlanishi va avj olib borishida D vitaminining ahamiyatini o’rganib chiqish. 
Tadqiqot materiallari va usullari: Klinik tadqiqotlar shikoyatlarni aniqlash, kasallik tarixi bilan tanishish, anamnez ma'lumotlarini 

va bemorlarning turli yosh toifalarida kasallikning kechish xususiyatlarini o'rganishdan iborat. Shuningdek, u klinik, instrumental va 
laborator ma'lumotlarini, xususan, D vitamini va yallig'lanishga qarshi interleykinlarning (IL-1 va TNF-a IL-4 va IL-10) qonda 
aniqlashni o'z ichiga oladi. 

Tadqiqot natijalari: Olingan ma'lumotlar shuni ko'rsatadiki, katta yoshdagi osteoartriti bor ayollar  giperxolesterinemiya va 
depressiv sindromga ega 38-39% bemorlarda. D vitamini tanqisligi aniqlandi. Bu o’z navbatda D vitamini kasallikning patogenezida 
muhimligini tasdiqlaydi. 

Xulosa: Shunday qilib, OA rivojlanishi xavfi bo'lgan bemorlarda  ortiqcha vazn va sinovit, yondosh patologiyalar, sitokin 
muvozanati va qondagi D vitamini darajasi kabi etiopatogenetik xavf omillarini tahlil qilish kerak. 

Kalit so'zlar: osteoartrit, D vitamini, interleykinlar, sitokinlar muvozanati. 
   
   Введение. Остеоартрит (ОА) — это наиболее 

распространенное возрастное заболевание суставов, 
которое приводит к снижению их функциональности и 
может вызывать инвалидность [4]. По прогнозам Всемирной 
организации здравоохранения (ВОЗ), увеличение средней 
продолжительности жизни и глобальное старение населения 
к 2025 году могут сделать остеоартрит одной из ведущих 
причин инвалидности [11,12]. 

В настоящее время остеоартрит является одной из 
наиболее часто встречающихся болезней, затрагивающих 
современное общество. Более 20% людей старше 50 лет 
страдают этим заболеванием, и его распространенность 
продолжает расти, что обусловлено увеличением 

продолжительности жизни и возрастанием факторов риска, 
таких как лишний вес, недостаточная физическая 
активность, травмы суставов и наследственная 
предрасположенность [7]. Ключевую роль в патогенезе 
остеоартрита играют воспалительные процессы, 
приводящие к деградации суставного хряща и 
ремоделированию подлежащей кости [10]. Согласно 
исследованиям низкий уровень витамина D коррелирует с 
увеличением риска развития ОА, снижением плотности 
костной ткани и ухудшением функционального состояния 
суставов что у пациентов с ОА, имеющих дефицит витамина 
D, наблюдается более выраженное воспаление 
синовиальной оболочки и более быстрый прогресс 
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заболевания [1,18]. Исследование также подтверждает, что 
низкий уровень витамина D связан с усилением болевого 
синдрома и снижением подвижности суставов у пациентов 
с ОА коленных суставов [17]. Дефицит витамина D может 
усиливать экспрессию провоспалительных цитокинов, 
таких как IL-1β и TNF-α, способствуя разрушению 
суставного хряща [8]. Витамин D участвует в регуляции 
иммунных процессов, снижении воспаления и поддержании 
гомеостаза хрящевой ткани [20]. Таким образом, изучение 
роли витамина D в развитии и прогрессировании 
остеоартрита представляет собой актуальное направление 
исследований, направленное на разработку новых 
профилактических и терапевтических подходов к лечению 
заболевания. 

Цель исследования заключается  в  изучении роли 
витамина Д в развитии и прогрессирование остеоартрита у 
женщин. 

Материал и методы: Всего обследовано 60 женщин 
страдающих ОА и 40 женщин практически здоровых лиц 
добровольно согласившиеся на исследование. 
Исследование проведены  на  базе  Самаркандского  
городского  медицинского  объединения. Средний возраст 
больных (М±s) соответствовал 57,7±5,2 лет. Среди 
обследованных пациентов  были женщины до 60 (47%) лет 
и женщины старше 60 лет (53%). К критериям включения в 
исследование были возраст ≥ 40 лет, первичный ОА 
коленного сустава 2-4 рентгенологических стадий и боль в 
коленном суставе (ВАШ > 40 баллов). В группу контроля 
включались лица без патологий ОА.  Диагноз ОА 
устанавливали на основании критерии ACR/EULAR 2010г. 
(Критерии Американского колледжа ревматологов / 
Европейской лиги по борьбе с ревматизмом) и по МКБ. 

Клинические  исследования  заключались  в  выяснении  
жалоб,  ознакомлением  с  историями болезнями, 
амбулаторными картами, изучении анамнестических 
данных и особенностей течения заболевания у разной 
возрастной категории больных. Так же включало в себе 
клинические, инструментальные и лабораторные данные, в 
частности определение в крови  уровня витамина Д и 
провосполительных интерлейкинов (IL-1 и TNF-α ИЛ-4 и 
ИЛ-10).В перечень инструментальных   исследований   
входило   проведение   рентгенографии   суставов,   ЭКГ,   
УЗИ внутренних органов. Оценка активности ОА 
производилась при помощи международных индексов 
степеней активности DAS28, которая рассчитывается по 
формуле: DAS-28 = 0,56 * √ЧБС + 0,28 * √ЧПС + 0,70 * 
lnСОЭ + 0,014 * ООЗБ.  

Результаты исследования: При сравнительном анализе 
встречаемости модифицируемых и не модифицируемых 
факторов риска исследуемых женщин ОА, нами было 
выявлено, наиболее частым ФР среди женщин явилось 
малоподвижный образ жизни (36,7%), избыточная масса 
тела (65,3%), высокие показатели признаков тревожности 
(до 12 баллов по госпитальной шкале HADS), а также 
повышенный уровень мочевой кислоты (МК) (462,2 
мкмоль/л). Также среди данной категории больных нами 
были исследованы наиболее часто встречаемые факторы 
риска, такие как Сахарный диабет у 6,9% и 5,2%; 
артериальная гипертензия у 12,1 и 17,3%; бессимптомная 
гиперурикемия у 14,4% и 17,9%; гиперхолестеринемия у 
23,6% и 16,1%; а также тревожно депрессивный синдром у 
17,9% и 16,7%, среди женщин ОА до 60 и старше 60 лет, 
соответственно. (рис.1).

  
Рисунок 1.Сравнительный анализ встречаемости модифицируемых и немодифицируемых ФР 

 
 
По результатам нашего исследования можно сделать 

вывод наиболее частым коморбидным состоянием среди 
женщин до 60 лет является гиперхолестеринемия и ТДС, 

среди женщин старше 60 лет АГ и признаки БГУ(Таблица 
1).  

Таблица 1 
Частота встречаемости коморбидных состояний среди женщин с ОА 

  СД АГ БГУ ГХ ТДС 
Больные до 

60 лет 
5,20% 12,10% 14,40% 23,60% 17,90% 

Больные до 
60 лет 

6,90% 17,30% 17,90% 20,10% 16,70% 

Курение, 
n (%)

Малоподв
ижный 
образ 

жизни, n 
(%)

ИМТ, 
(кг/м2)

Мочевая 
кислота в 

крови

Избыточн
ая масса 

тела, n (%)

1 степень, 
n (%)

2 степень, 
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3 степень, 
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Уровень 
стресса, 
(баллы) 
(M±m)

больные 
менее 3-х 

лет

больные 
более 3-х 

лет

основная группа 27,4 36,7 32,8 462,2 65,3 17,5 27,1 20,7 12,06 48 52

контрольная группа 11,8 35,4 30,1 348,5 46,1 14,6 14 40,4 4,68 0 0
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Пациенты были разделены на три группы в зависимости 
от уровня витамина D: Нормальный уровень (>30 нг/мл), 
недостаточный уровень (20-30 нг/мл), дефицит витамина 
D (<20 нг/мл). Результаты показали, что чем ниже уровень 

витамина D, тем выраженнее был болевой синдром. У 
пациентов с дефицитом витамина D сильная боль 
встречалась у 32% больных. У пациентов с недостаточным 
уровнем витамина D –  21% ( Рис2).

 
Рисунок 2. Результаты визуально-аналоговой шкалы интенсивности боли в зависимости от уровня витамина D  

в крови 

 
 
Анализ уровней TNF-α, IL-1β, IL-4 и IL-10 показал, что, 

чем ниже уровень витамина D, тем выше были уровни 
провоспалительных интерлейкинов. Это способствует 

цитокиновому дисбалансу, усугубляя клиническое и 
лабораторное течение остеоартрита (Таблица 2). 

Таблица 2 
Показатели интерлейкинов TNF-α, IL-1β, IL-4 и IL-10 у больных остеоартритом коленного сустава в зависимости 

от уровня витамина D в крови 
 TNF-α 

Пг/мл 
IL-1β 
Пг/мл 

IL-4 
Пг/мл 

IL-10 
Пг/мл 

Недостаточность вит.Д 67,8 98,1 23,8 12,4 

Дефицит вит. Д 72,1 99,4 22,1 11,8 

Нормальный уровень вит.Д 24,7 25,6 22,4 14,7 

 
В нашим исследовании анализ рентгенологических 

данных показал что 27% пациентов с дефицитом витамина 
D имели 4-ю стадию остеоартрита. Среди пациентов с 

нормальным уровнем витамина D – 18% а среди пациентов 
с недостаточным уровнем – 22% (Таблица 3). 

Таблица 3 
Рентгенологические стадии остеоартрита в зависимости от уровня витамина D в крови  

Уровень витамина D (нг/мл) Стадия Kellgren-Lawrence Процент пациентов (%) 
< 10 III-IV 45% 
10-20 II-III 35% 
20-30 I-II 15% 
> 30 0-I 5% 

 
Обсуждения 
Полученные данные указывают, что у женщин с 

остеоартритом чаще встречаются гиперхолестеринемия и 
тревожно-депрессивный синдром до 60 лет, тогда как у 
женщин старше 60 лет превалируют артериальная 
гипертензия и бессимптомная гиперурикемия. Уровень 
витамина D был снижен у 38-39%исследуемых, что 
подтверждает его значимость в патогенезе заболевания. 

Результаты анализа уровней интерлейкинов показали, что у 
данных исследуемых с ОА наблюдался повышенный 
уровень провоспалительных цитокинов (TNF-α, IL-1β) и 
сниженный уровень противовоспалительных цитокинов 
(IL-4, IL-10), что указывает на выраженный воспалительный 
процесс. 

Выводы: Комплекс   проведенных   исследований   
позволил   установить   важную   роль   клинических, 
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лабораторно-инструментальных, анализ цитокинов и 
специфических маркеров для дифференцированного 
подхода к диагностике. Таким образом, для выявления 
больных с риском прогрессирования ОА необходимо 
проводить анализ этиопатогенетических факторов риска 
(избыточный вес и синовита, сопутствующие патологии, 

цитокиновый дисбаланс, уровень витамина D в крови и т.д.), 
что дают возможность рассчитать вероятность 
прогрессирования ОА. Прогнозирование течения ОА 
позволит своевременно применять профилактические и 
адекватные лечебные мероприятия. 
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АННОТАЦИЯ 

Актуальность исследования. Современная медицинская терминология обеспечивает однозначную интерпретацию 
диагноза специалистами различных областей, что критически важно для согласованного ведения пациентов. Однако в 
контексте изучения наследственных нарушений соединительной ткани (СТ) наблюдается значительная терминологическая 
разобщенность. Цель исследования. Анализ современных терминологических подходов к описанию нарушений структуры 
и функции СТ, выявление причин терминологической неоднородности. В частности, важно определить, можно ли 
рассматривать существующие понятия как наднозологическую категорию, объединяющую синдромы наследственных 
дисфункций СТ, или требуется разработка новых классификационных критериев, соответствующих требованиям МКБ-11.   

Материалы и методы исследования. Проведен систематический анализ публикаций за последнее десятилетие (2015–
2025 гг.) из баз данных PubMed, eLibrary, КиберЛенинка, а также международных клинических рекомендаций. Результаты. 
Представлен литературный обзор, посвященный диагнозу дисплазия соединительной ткани (ДСТ), его распространенности, 
ключевым дефинициям, ведущим синдромам и современным методам диагностики.  Выводы. Для точной диагностики 
ДСТ необходим междисциплинарный подход, объединяющий клинические, генетические и инструментальные данные. 
Распространенность и прогрессирование ДСТ зависят от возраста и пола, с критическими периодами в подростковом и 
взрослом возрасте. Широкий спектр фенотипических проявлений подчеркивает необходимость индивидуальных стратегий 
диагностики и ведения. Необходима разработка стандартизированных диагностических и классификационных критериев 
для повышения точности диагностики ДСТ и облегчения исследований. 

Ключевые слова: «дисплазия соединительной ткани», «наследственные нарушения соединительной ткани»,  
«недифференцированные формы ДСТ», «гипермобильность суставов», «деформации грудной клетки», «пролапс 
митрального клапана». 
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HEREDITARY DISORDERS OF CONNECTIVE TISSUE STRUCTURE AND FUNCTION: DEFINITIONS, 
CLASSIFICATION APPROACHES, EPIDEMIOLOGY 

ANNOTATION 
Research relevance. Modern medical terminology ensures unambiguous interpretation of diagnoses by specialists in various 

fields, which is crucial for coordinated patient management. However, in the context of studying hereditary connective tissue (CT) 
disorders, significant terminological inconsistency is observed. Research objective. To analyze modern terminological approaches 
to describing CT structure and function disorders, and to identify causes of terminological heterogeneity. In particular, it is important 
to determine whether existing concepts can be considered a supra-nosological category combining syndromes of hereditary CT 
dysfunctions, or whether new classification criteria meeting ICD-11 requirements need to be developed. 

Materials and research methods. A systematic analysis of publications from the last decade (2015-2025) was conducted using 
PubMed, eLibrary, CyberLeninka databases, as well as international clinical guidelines. Results. A literature review is presented on 
the diagnosis of connective tissue dysplasia (CTD), its prevalence, key definitions, leading syndromes, and modern diagnostic 
methods.  Conclusions. Accurate diagnosis of CTD requires an interdisciplinary approach, combining clinical, genetic, and 
instrumental data. The prevalence and progression of CTD depend on age and sex, with critical periods occurring in adolescence and 
adulthood. The wide range of phenotypic manifestations emphasizes the need for individualized diagnostic and management 
strategies. Development of standardized diagnostic and classification criteria is necessary to improve the accuracy of CTD 
diagnostics and facilitate research. 

Keywords: "connective tissue dysplasia," "hereditary connective tissue disorders," "undifferentiated forms of CTD," "joint 
hypermobility," "chest deformities," "mitral valve prolapse." 
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BIRIKTIRUVCHI TO‘QIMA TUZILISHI VA FAOLIYATINING IRSIY BUZILISHLARI: TA’RIFLAR, TASNIFIY 
YONDASHUVLAR, EPIDEMIOLOGIYA 

 
ANNOTATSIYA 

Tadqiqotning dolzarbligi. Zamonaviy tibbiy atamalar turli soha mutaxassislari tomonidan tashxisning bir xil talqin qilinishini 
ta’minlaydi, bu esa bemorlarni muvofiqlashtirilgan holda olib borish uchun juda muhimdir. Biroq, biriktiruvchi to‘qimaning (BT) 
irsiy buzilishlarini o‘rganish kontekstida sezilarli terminologik tarqoqlik kuzatilmoqda. Tadqiqotning maqsadi. BT tuzilishi va 
funksiyasining buzilishini tavsiflashga oid zamonaviy terminologik yondashuvlarni tahlil qilish, terminologik xilma-xillik 
sabablarini aniqlash. Xususan, mavjud tushunchalarni BT irsiy disfunksiya sindromlarini birlashtiruvchi nozologiyadan yuqori 
kategoriya sifatida ko‘rib chiqish mumkinmi yoki XKT-11 talablariga mos keladigan yangi tasniflash mezonlarini ishlab chiqish 
zarurmi, degan savolni hal qilish muhimdir. 

Tadqiqot materiallari va usullari. PubMed, eLibrary, KiberLeninka ma’lumotlar bazalaridan so‘nggi o‘n yillikda (2015-2025 
yy.) chop etilgan nashrlar, shuningdek, xalqaro klinik tavsiyalar tizimli tahlil qilindi. Natijalar. Biriktiruvchi to‘qima displaziyasi 
(BTD) tashxisi, uning tarqalishi, asosiy ta’riflari, yetakchi sindromlari va zamonaviy tashxislash usullariga bag‘ishlangan adabiyotlar 
sharhi keltirilgan. Xulosalar. BTDni aniq tashxislash uchun klinik, genetik va instrumental ma’lumotlarni birlashtirgan fanlararo 
yondashuv zarur. BTDning tarqalishi va rivojlanishi yosh va jinsga bog‘liq bo‘lib, o‘smirlik va balog‘at yoshida kritik davrlar 
kuzatiladi. Fenotipik ko‘rinishlarning keng doirasi diagnostika va davolashning individual strategiyalari zarurligini ta’kidlaydi. 
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BTDni tashxislash aniqligini oshirish va tadqiqotlarni osonlashtirish uchun standartlashtirilgan diagnostika va tasniflash mezonlarini 
ishlab chiqish zarur. 

Kalit so‘zlar: "biriktiruvchi to‘qima displaziyasi", "biriktiruvchi to‘qimaning irsiy buzilishlari", "BTDning 
differensiallashmagan shakllari", "bo‘g‘imlar gipermobilligi", "ko‘krak qafasi deformatsiyalari", "mitral klapan prolapsi".  

   
Общепринятая медицинская терминология является 

результатом накопленного многовекового врачебного 
опыта, построена на связях профессиональных знаний и 
введена для конкретного отображения сущности 
заболевания и состояния пациента. Точная, лаконичная 
формулировка диагноза позволяет врачам различных 
направлений однозначно трактовать клиническую 
ситуацию. Анализируя информацию из зарубежных и 
российских источников по вопросу данной наследственной 
патологии, нельзя не отметить различия в формировании 
терминологической системы, что может быть связано с 
изолированным изучением структуры и функции 
соединительной ткани. Отсутствие единой терминологии, 
прогрессивное изучение патогенеза, а также клинических 
представлений отражает «молодость» данной клинической 
проблемы на современном этапе ее развития. Актуальные 
термины рассматриваются как родовое (наднозологическое) 
понятие, объединяющее клинические синдромы 
наследственных нарушений СТ, но пока не включенное в 
международную классификацию болезней. 

В клинической медицине и отечественной литературе в 
целом широко распространен термин «дисплазия 
соединительной ткани» (ДСТ). Дисплазия (от греч. «δυσ» 
(dys) - «нарушение» и «πλάθω» (plaseo) - «образую») - 
«неправильное развитие тканей, органов или частей тела». 
В работах российских ученых термин «дисплазия 
соединительной ткани» определяется как генетически 
обусловленное нарушение развития соединительной ткани 
в эмбриональном и постнатальном периодах, в основе 
которого лежит дефект волокнистых структур и основного 
вещества СТ, приводящее к расстройству гомеостаза на 
уровне тканей, органов и организма, проявляющееся 
функциональным нарушениям внутренних органов и 
опорно-двигательного аппарата с прогрессирующим 
течением . Принято разделять понятие ДСТ на синдромные 
(с-м Марфана, Элерса-Данло, Лойеса-Дитца) и 
несиндромные формы, которые обозначаются, как 
«недифференцированная ДСТ».  

По определению В.М. Яковлева с соавт. (2001), 
недифференцированные ДСТ – генетически гетерогенная 
группа, которая чаще имеет признаки аутосомно-
доминантного типа наследования, без четких клинико-
генеалогических критериев, с различным набором 
количественных и качественных фенотипических и 
клинических симптомов, обусловленных степенью 
выраженности структурно-функциональных нарушений 
твердой и рыхлой СТ и осложнениями, формирующимися в 
онтогенезе . 

Согласно Национальным рекомендациям (2016 г.), 
вводится новый ориентирующий термин - «наследственные 
нарушения соединительной ткани». «Наследственные 
нарушения соединительной ткани - гетерогенная группа 
моногенных заболеваний, обусловленных генетическими 
дефектами синтеза и/или распада белков внеклеточного 
матрикса, либо нарушением морфогенеза соединительной 
ткани» [ 1 ]. Однако данное определение не полностью 
отражает идею введения нового группового (родового) 
понятия, так как в отличие от известных моногенных 

заболеваний и синдромов, существуют клинические формы 
наследственной патологии соединительной ткани, которые 
имеют многофакторный и, возможно, полигенный характер. 

В 2018 году сведены все накопленные данные по 
проблеме, и Российским научным медицинским обществом 
терапевтов выпущен первый пересмотр Клинических 
рекомендаций по диагностике, лечению и реабилитации 
пациентов с ДСТ, а в 2019 году опубликован проект 
клинических рекомендаций, где дано следующее 
определение: “Недифференцированные дисплазии 
соединительной ткани (НДСТ) – это генетически 
детерминированные состояния, характеризующиеся 
дефектами волокнистых структур и основного вещества 
соединительной ткани, приводящие к нарушению 
формообразования органов и систем, имеющие 
прогредиентное течение, определяющие особенности 
ассоциированной патологии, а также фармакокинетики и 
фармакодинамики лекарственных средств”[ 2, 3 ]. 

В зарубежной литературе последних лет получил 
широкое распространение термин «connective tissue 
abnormalities», который полностью соответствует значению 
отечественного термина. «Дисплазия соединительной 
ткани» («connective tissue dysplasia») практически не 
встречается в современной литературе, лишь в единичных 
публикациях, используется в качестве синонима в работах 
K.A. Mensink et al. (2006). В контексте невоспалительной 
неиммунной патологии СТ термины «connective tissue 
abnormalities», «connective tissue disorders», «heritable 
disorders of connective tissue», «nonspecific connective tissue 
disorder» полностью соответствуют смысловому 
содержанию и являются аналогами отечественного термина 
«дисплазия соединительной ткани». Тем не менее, такие 
термины, как «коллагенопатия» и «эластинопатия», также 
встречаются в литературе отечественных и зарубежных 
авторов, но они не полностью соответствуют современным 
клиническим данным и знаниям о системной 
наследственной патологии соединительной ткани. 

Классификация любой патологии имеет большое 
практическое значение, поскольку она служит основой для 
постановки диагноза и формирования врачебного 
заключения, поэтому разработка классификаций является 
крайне важным аспектом медицинской практики. Вопрос 
классификации патологии соединительной ткани, 
неудовлетворяющей критериям известных наследственных 
синдромов, до сих пор остается открытым. Для описания 
клинической ситуации авторы используют простое 
перечисление обнаруженных признаков дисплазии. В 
зарубежной литературе встречаются многочисленные 
исследования, которые демонстрируют высокую степень 
сочетаемости признаков дисморфогенеза для описания 
диспластического фенотипа, что является началом 
формирования представления о системности процесса. 
«Системные эффекты» патологических изменений клеток 
или внеклеточного матрикса соединительной ткани стали 
причиной появления в зарубежной научной литературе 
новой подгруппы — "расстройства с генерализованным 
вовлечением соединительной ткани" . 
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Обращаясь к отечественной литературе, наряду с общей 
позицией системности дисморфогенеза СТ, существуют и 
разногласия в классификации. Так, Т.И. Кадуриной (2000 г.) 
выделяется три наиболее часто всречающиеся формы 
несиндромной ДСТ: MASS-фенотип, марфаноидный и 
элерсоподобный фенотипы . В работах Э.В. Земцовского 
(2007 г.) выделено «десять наиболее распространенных 
диспластических синдромов и фенотипов»: 
марфаноподобная внешность, марфаноподобный фенотип, 
MASS-фенотип, первичный (изолированный) ПМК, 
элерсоподобный фенотип (классический или сосудистый), 
элерсоподобный гипермобильный фенотип, 
доброкачественная гипермобильность суставов, 
неклассифицируемый фенотип ДСТ, повышенная 
диспластическая стигматизация, повышенная 
диспластическая стигматизация с преимущественно  
висцеральными проявлениями. Омской научной школой во 
главе с профессором В.М. Яковлевым в 1990 году были 
выделены синдромная (дифференцированная) и 
недифференцированная формы ДСТ. Принимая во 
внимание работы исследователей, Российскими 
рекомендациями по наследственным нарушениям СТ 
выделяется: пролапс митрального клапана, повышенная 
диспластическая стигматизация, повышенная 
преимущественно висцеральная диспластическая 
стигматизация, доброкачественная гипермобильность 
суставов, синдром ПМК, MASS-фенотип, элерсоподобный 
фенотип, марфаноидная внешность и неклассифицируемый 
фенотип. В научных исследованиях допускается 
использование классификации, разработанной Нью-
Йоркской ассоциацией кардиологов, где выделяется 
нозологическая форма соединительнотканной дисплазии 
сердца, а также каталога генов и генетических аномалий 
человека Mendelian Inheritance in Man, созданный V.A. 
McKusick и его командой. В этот каталог включены такие 
состояния, как синдром MASS (Mitral valve prolapse, Aortic 
root diameter at upper limits of normal for body size, Stretch 
marks of the skin, Skeletal conditions similar to Marfan 
syndrome (Mendelian Inheritance in Man 604 308), Mitral valve 
prolapse, familial ( Mendelian Inheritance in Man 157 700), 
Mitral valve prolapse, myxomatous 2, 3 ( Mendelian Inheritance 
in Man 607 829, 610 840) и др [ 4 ].  

Как результат вышеуказанных проблем, встает вопрос и 
об отсутствии четких представлений о диагностике ДСТ. В 
последние годы пересматриваются и уточняются даже 
общепринятые критерии диагностики известных 
наследственных синдромов. Основным стимулом для 
научных дискуссий служат новые данные молекулярно-
генетических исследований и переоценка значимости 
клинических признаков. Для диагностики НДСТ 
предлагаются различные варианты балльной оценки 
признаков дисморфогенеза, но встает вопрос о различной 
значимости тех или иных признаков, причем мнение 
исследователей о выделении основных и второстепенных 
признаков зачастую расходятся. Количество внешних 
фенов, необходимое для диагностики ДСТ постоянно 
оспаривается и у разных авторов варьируется от трех до 
шести, что подчеркивает их различную чувствительность, 
специфичность и диагностическую ценность. Так, по 
предложению профессора Яковлева В.М. и его 
последователей, для отнесения клинических проявлений к 
ДСТ необходимо обнаружение признаков не мене, чем в 
двух системах организма с последующим использованием 

процедуры последовательного распознавания Вальда. На 
основе суммирования диагностических коэффициентов и 
коэффициентов информативности возможно 
математическое подкрепление диагноза и оценка прогноза 
течения процесса у конкретного пациента. 

Все больше специалистов приходят к выводу, что 
формальный количественный подход к диагностике ДСТ 
может привести к гипердиагностике и стигматизации. В 
связи с этим возрастает и значимость качественного анализа 
фенотипических признаков дисморфогенеза. 

Исходя из анализа работ отечественных и зарубежных 
исследователей, можно прийти в выводу, что диагностика 
ДСТ должна основываться на всестороннем анализе 
клинических данных, генеалогической информации, 
результатов лабораторных исследований, 
инструментальных методов диагностики, 
морфологического, молекулярно-генетического анализа и 
математического моделирования [5]. 

Современные данные о частоте встречаемости ДСТ 
противоречивы. Дифференцированные формы ДСТ 
встречаются редко; например, частота синдрома Марфана 
составляет 2-3 :10 000. Однако распространенность 
недифференцированных форм ДСТ значительно выше. 
Наиболее достоверные на данный момент сведения 
указывают на зависимость частоты встречаемости ДСТ от 
возраста и пола обследуемых . По данным И.А. Викторовой 
( 2005 г), признаки ДСТ проявляются в течение жизни, 
начиная с младенческого возраста, в возрасте 4-5 лет 
начинают проявляться пролапсы клапанов сердца, а в 10-12 
лет формируется торакодиафрагмальный синдром, 
плоскостопие, миопия; критическим периодом становится 
подростковый возраст, так прирост количества признаков 
дисплазии от дошкольного до подросткового возраста 
может составлять около 300%. Это можно объяснить 
максимальным ростом организма в данный период жизни, и 
как следствие - значительным увеличением массы СТ. В 
возрастной группе старше 35 лет риск возникновения новых 
признаков минимален, но на первый план выходят 
осложнения сформированных диспластических синдромов, 
приводящие к инвалидизации и летальным потерям в 
группе. 

Представления о распространенности НДСТ можно 
сформировать лишь косвенно – по распространенности 
отдельных признаков дисморфогенеза и их сочетанию. 
Например, часто изучаемый признак – деформация грудной 
клетки зачастую сочетается с другими признаками 
дисплазий: гипермобильностью суставов, плоскостопием и 
др., прослеживается связь с наследственностью и с 
развитием сколиоза. 

В отличие от признаков дисплазии опорно-
двигательного аппарата, распространенность 
кардиоваскулярных синдромов неизвестна. Как наиболее 
изученный признак – пролапс митрального клапана (ПМК), 
встречается в популяции с частотой 0,6-5-15%, причем 
часто сочетается с деформациями грудной клетки и 
позвоночника,  по данным А.В. Клеменова (2006) в 18,6% 
случаев у мужчин,  в 11,6% у женщин, с миопией в 20,3% и 
30,2%, с гипермобильностью в 25,4% и 44,2% у мужчин и 
женщин соответственно. Недавно выявлено, что пролапс 
митрального клапана (ПМК) встречается у пациентов с 
синдромом Марфана реже, чем считалось ранее — всего в 
28% случаев. Миксоматозная дегенерация митрального 
клапана регистрируется в 5% общей популяции, в 25% 



ЖУРНАЛ КАРДИОРЕСПИРАТОРНЫХ ИССЛЕДОВАНИЙ | JOURNAL OF CARDIORESPIRATORY RESEARCH                                                                                       №2/3  |  2025 

29 

случаев - варикозное расширение вен, при этом 
отягощенный семейный анамнез по данной патологии 
встает в один ряд с другими факторами риска, такими как 
женский пол, возраст, беременность и ожирение. 

В практике для постановки диагноза применяется 
Международная классификация болезней десятого 
пересмотра. Важно учитывать, что для отражения 
полиорганности/полисистемности симптомов НДСТ , в 
разделе «Диагноз» сначала указывается основная причина 

обращения пациента за медицинской помощью, после чего 
приводится перечень всех обнаруженных патологий, 
характерных для недифференцированного ДСТ и имеющих 
соответствующий код по МКБ-10. Учитывая отсутствие 
единых четких критериев диагностики и классификации, 
для формулировки диагноза используется 
синдромологический подход, включающий выделение 
астенического, вертеброгенного, клапанного, сосудистого и 
других синдромов [6, 7 ].
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