
137

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2018. Т. 13. № 1.2

Medical news of north caucasus
2018. Vоl. 13. Iss. 1.2

© Российское научное медицинское общество терапевтов, 2018
УДК 616-018.2-053.8:575.1-07
DOI – https://doi.org/10.14300/mnnc.2018.13037
ISSN – 2073-8137

КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ РОССИЙСКОГО НАУЧНОГО 
МЕДИЦИНСКОГО ОБЩЕСТВА ТЕРАПЕВТОВ ПО ДИАГНОСТИКЕ, 
ЛЕЧЕНИЮ И РЕАБИЛИТАЦИИ ПАЦИЕНТОВ С ДИСПЛАЗИЯМИ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ (ПЕРВЫЙ ПЕРЕСМОТР)

GUIDELINES OF THE RUSSIAN SCIENTIFIC MEDICAL SOCIETY OF INTERNAL 
MEDICINE ON THE DIAGNOSIS, TREATMENT AND REHABILITATION  
OF PATIENTS WITH THE CONNECTIVE TISSUE DISPLASIA (FIRST EDITION)

Клинические рекомендации Российского научного медицинского общества терапевтов по диагностике, ле-
чению и реабилитации пациентов с дисплазиями соединительной ткани (первый пересмотр) утверждены на  
XII Национальном конгрессе терапевтов 22–24 ноября 2017 года.

Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, наследственные нарушения соединительной ткани, 
клинические рекомендации

Clinical guidelines of the Russian Scientific Medical Society of Internal Medicine on the diagnosis, treatment and 
rehabilitation of patients with the connective tissue dysplasia (first edition) approved by the XII National Congress of 
Internists on 22–24 November 2017.

Keywords: connective tissue dysplasia, hereditary connective tissue disorders, guidelines. 

Оргкомитет по подготовке текста
А. И. Мартынов 1 (президент РНМОТ), Г. И. Нечаева 1 (руководитель секции «Дисплазия соединительной тка-

ни» РНМОТ, член правления Российского кардиологического общества).

Члены рабочей группы по подготовке текста Рекомендаций
Е. В. Акатова 2, М. В. Вершинина 2, И. А. Викторова 2, Л. Г. Гольцова, О. А. Громова 2, Р. А. Делов, О. В. Дро-

кина, И. В. Друк 2, Г. С. Дубилей 2, Д. С. Иванова, И. Л. Иванова, И. Ю. Калинина, Н. Ю. Кононова, Е. Г. Кудинова,  
Ю. В. Лалов, О. В. Лисиченко, Е. Н. Логинова, Е. А. Лялюкова 2, В. Н. Максимов, Ю. В. Москвина, Т. А. Нагаева 2, 
Е. В. Надей, Е. И. Первичко, О. В. Плотникова, Д. А. Пономарева, В. В. Потапов, Е. А. Ряполова, И. В. Савельева,  
Н. Н. Свечникова, А. В. Селезнев, А. А. Семенкин 2, Е. В. Семенова, Т. Ю. Смольнова 2, В. Э. Смяловский,  
Ю. В. Терещенко, И. Ю. Трошин, А. В. Тюрин, Р. И. Хусаинова, А. Ю. Цуканов 2, О. И. Чиндарева, М. А. Шилова,  
М. И. Шупина.

1 Комитет по подготовке текста рекомендаций.
2 Комитет экспертов-рецензентов.

Комитет экспертов-рецензентов: 
профессор Е. В. Акатова (Москва), профессор В. Г. Анастасьева (Новосибирск), профессор В. В. Аникин 

(Тверь), профессор В. Г. Арсентьев (Санкт-Петербург), профессор Г. П. Арутюнов (Москва), академик РАН, 
профессор А. А. Баранов (Москва), профессор Е. Г. Бутолин (Ижевск), профессор Г. Н. Верещагина (Новоси-
бирск), профессор М. В. Вершинина (Омск), профессор И. А. Викторова (Омск), академик РАН, профессор  
М. И. Воевода (Новосибирск), профессор А. С. Галявич (Казань), профессор Н. П. Гарганеева (Томск), профес-
сор Г. Е. Гендлин (Москва), профессор Н. Н. Гладких (Ставрополь), профессор А. В. Глотов (Омск), профессор 
С. Ф. Гнусаев (Тверь), профессор В. Н. Горбунова (Санкт-Петербург), профессор Л. М. Гринберг (Екатеринбург), 
профессор О. А. Громова (Иваново), профессор Р. А. Давлетшин (Уфа), профессор Т. М. Домницкая (Москва), про-
фессор И. В. Друк (Омск), профессор Г. С. Дубилей (Омск), профессор М. Е. Евсевьева (Ставрополь), профессор  
Э. В. Земцовский (Санкт-Петербург), профессор Т. И. Кадурина (Санкт-Петербург), профессор М. А. Карпенко 
(Санкт-Петербург), академик РАН, профессор Р. С. Карпов (Томск), профессор Р. Р. Кильдиярова (Ижевск), профес-
сор А. В. Клеменов (Н. Новгород), профессор В. П. Конев (Омск), профессор В. И. Коненков (Новосибирск), про-
фессор А. В. Кононов (Омск), профессор Л. А. Кривцова (Омск), профессор В. А. Кузнецов (Тюмень), профессор 
А. М. Куликов (Санкт-Петербург), профессор Г. М. Кульниязова (Казахстан, Актобе), профессор О. В. Лисиченко 
(Москва), профессор Е. А. Лялюкова (Омск), профессор В. П. Медведев (Санкт-Петербург), профессор О. Н. Мил-
лер (Новосибирск), профессор А. П. Момот (Барнаул), профессор Т. А. Нагаева (Томск), профессор З. В. Нестерен-
ко (Санкт-Петербург), профессор С. Ю. Никулина (Красноярск), академик РАН, профессор Р. Г. Оганов (Москва), 
профессор В. А. Охлопков (Омск), профессор А. Ю. Павлов (Москва), профессор М. М. Петрова (Красноярск), 
профессор Ю. И. Пиголкин (Москва), профессор С. В. Попов (Томск), профессор А. С. Рудой (Беларусь, Минск), про-
фессор А. А. Семенкин (Омск), профессор А. Н. Семячкина (Москва), профессор Т. Ю. Смольнова (Москва), про-
фессор О. Б. Степура (Москва), профессор С. Н. Стяжкина (Ижевск), профессор А. Ф. Сулимов (Омск), профессор 
Е.  А.  Темникова (Омск), профессор Е. Л. Трисветова (Беларусь, Минск), профессор Е. В. Уварова (Москва), про-
фессор А. Ю. Цуканов (Омск), профессор Ю. Т. Цуканов (Омск), профессор В. В. Чемоданов (Иваново), профессор 
Т. Е. Чернышова (Ижевск), профессор А. М. Чернявский (Новосибирск), профессор Н. П. Шабалов (Санкт-Петербург), 
академик РАН, профессор Е. В. Шляхто (Санкт-Петербург), профессор А. В. Ягода (Ставрополь).



национальные  РЕКОМЕНДАЦИи national  reCOMMENDATIONS

138

Сокращения и условные обозначения.............................................................139

Термины и определения....................................................................................140

1.	Краткая информация.....................................................................................140

	 1.1.	 Определение..........................................................................................140

	 1.2.	 Этиология и патогенез...........................................................................140

	 1.3.	 Эпидемиология......................................................................................140

	 1.4.	 Кодирование по МКБ-10........................................................................140

	 1.5.	 Классификация......................................................................................140

2.	Диагностика ДСТ............................................................................................140

	 2.1.	 Жалобы и анамнез.................................................................................140

	 2.2.	 Физикальное обследование..................................................................142

	 2.3.	 Лабораторная диагностика...................................................................144

	 2.4.	 Инструментальная диагностика............................................................144

	 2.5.	 Иная диагностика...................................................................................144

3.	Лечение.......................................................................................................... 148

	 3.1.	 Консервативное лечение.......................................................................149

	 3.2.	 Хирургическое лечение.........................................................................150

	 3.3.	 Тактика ведения пациентов с отдельно  
		  выраженными синдромами ДСТ...........................................................150

		  3.3.1.	 Расстройства вегетативной нервной системы........................151

		  3.3.2.	 Бронхолегочный синдром.........................................................151

		  3.3.3.	 Синдром иммунологических нарушений.................................152

		  3.3.4.	 Косметический синдром............................................................153

		  3.3.5.	 Тромбогеморрагический синдром............................................154

		  3.3.6.	 Метаболическая кардиомиопатия............................................155

		  3.3.7.	 Клапанный синдром..................................................................155

		  3.3.8.	 Аритмический синдром.............................................................157

		  3.3.9.	 Синдром синкопальных состояний..........................................157

		  3.3.10.	 Торако-диафрагмальный синдром...........................................159

ОГЛАВЛЕНИЕ

		  3.3.11.	 Вертеброгенный синдром.........................................................160

		  3.3.12.	 Синдром патологии стопы........................................................161

		  3.3.13.	 Синдром патологии органа зрения..........................................162

		  3.3.14.	 Астенический синдром..............................................................162

		  3.3.15.	 Синдром торако-диафрагмального сердца.............................163

		  3.3.16.	 Синдром хронической артериальной гипотензии...................164

		  3.3.17.	 Синдром артериальной гипертонии.........................................164

		  3.3.18.	 Сосудистый синдром.................................................................165

		  3.3.19.	 Синдром патологии пищеварительной системы.....................167

		  3.3.20.	 Синдром патологии мочевыделительной системы................170

		  3.3.21.	 Синдром репродуктивных нарушений.....................................171

		  3.3.22.	 Синдром анемии.......................................................................173

		  3.3.23.	 Психические расстройства  
			   и расстройства поведения........................................................174

		  3.3.24.	 Синдром внезапной смерти......................................................174

		  3.3.25.	 Синдром гипермобильности суставов.....................................175

		  3.3.26.	 Синдром остеопатий.................................................................176

		  3.3.27.	 Синдром диспластической полиневропатии...........................176

		  3.3.28.	 Синдром протрузии и релаксации тазового дна.....................177

4.	Реабилитация.................................................................................................178

5.	Профилактика и диспансерное наблюдение...............................................178

6.	Дополнительная информация, влияющая  
	 на исход заболевания/синдрома..................................................................185

7.	Критерии оценки качества медицинской помощи.......................................188

Приложения
	 Приложение А..............................................................................................189

	 Приложение Б..............................................................................................190

	 Приложение В..............................................................................................191

	 Приложение Г..............................................................................................195

Литература/References......................................................................................197



139

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2018. Т. 13. № 1.2

Medical news of north caucasus
2018. Vоl. 13. Iss. 1.2

АВ	 –	атрио-вентрикулярный
АВМ	 –	артериовенозные мальформации
АГ	 –	артериальная гипертензия
АД	 –	артериальное давление
АР	 –	аномалии развития
АТК	 –	астенический тип конституции
АТФ	 –	аденозинтрифосфат
АРП	 –	активность ренина плазмы 
АРХ	 –	аномально расположенные хорды  
		  левого желудочка
БАД	 –	биологически активная добавка
БАК	 –	биохимический анализ крови
БДУ	 –	без дополнительных уточнений
ВДГК	 –	воронкообразная деформация  
		  грудной клетки 
ВПС	 –	врожденный порок сердца
БАК	 –	биохимический анализ крови
ВСС	 –	внезапная сердечная смерть
ВЭМ	 –	велоэргометрия
ГМС	 –	гипермобильность суставов
ГОП	 –	гидроксипролины 
ГЭРБ	 –	гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь
ДМЖП	 –	дефект межжелудочковой перегородки
ДМПП	 –	дефект межпредсердной перегородки
ДН	 –	дыхательная недостаточность
ДНК	 –	дезоксирибонуклеиновая кислота
ДПК	 –	двенадцатиперстная кишка
ДСТ	 –	дисплазия соединительной ткани
ЗСЛЖ	 –	задняя стенка левого желудочка
ИАА	 –	интракраниальные артериальные  
		  аневризмы
ИГКС	 –	ингаляционные глюкокортикостероиды
ИМВП	 –	инфекции мочевыводящих путей
ИМТ	 –	индекс массы тела
ИЦН	 –	истмико-цервикальная недостаточность 
ИЭ	 –	инфекционный эндокардит
КДГК	 –	килевидная деформация грудной клетки
КЖ	 –	качество жизни 
КУДИ	 –	комплексное уродинамическое исследование
ЛФК	 –	лечебная физкультура
МЖП	 –	межжелудочковая перегородка
МК	 –	митральный канал
ММП	 –	матриксные металлопротеиназы
МНО	 –	международное нормализованное  
		  отношение
МР	 –	митральная регургитация
МРТ	 –	магнитно-резонансная томография
МСКТ	 –	мультиспиральная компьютерная  
		  томография
МСЭ	 –	медико-социальная экспертиза
ННСТ	 –	наследственные нарушения  
		  соединительной ткани 
НО	 –	несовершенный остеогенез
НСС	 –	невропатический симптоматический счет

СОКРАЩЕНИЯ И УСЛОВНЫЕ ОБОЗНАЧЕНИЯ
НПВС	 –	нестероидные противовоспалительные  
		  средства
НССП	 –	неблагоприятные сердечно-сосудистые  
		  проявления 
ОАК	 –	общий анализ крови
ОАМ	 –	общий анализ мочи
ОГК	 –	органы грудной клетки
ОНМК	 –	острое нарушение мозгового  
		  кровообращения
ОФВ	 –	объем форсированного выдоха
ПГ	 –	пролапс гениталий
ПМК	 –	пролапс митрального клапана
ПНП	 –	полиневропатия 
ПСВ	 –	пиковая скорость выдоха
РКА	 –	расширение корня аорты
СГМС	 –	синдром гипермобильности суставов
СКФ	 –	скорость клубочковой фильтрации
СМ	 –	синдром Марфана
СМАД	 –	суточное мониторирование  
		  артериального давления
СП	 –	спонтанный пневмоторакс
ССР	 –	сердечно-сосудистый риск
СССУ	 –	синдром слабости синусового угла
СТ	 –	соединительная ткань
СЭД	 –	синдром Элерса – Данло
УЗДГ	 –	ультразвуковая допплерография
УЗИ	 –	ультразвуковое исследование
ФБС	 –	фибробронхоскопия
ФГДС	 –	фиброгастродуоденоскопия 
ФЖЕЛ	 –	форсированная жизненная ёмкость лёгких 
ФК	 –	функциональный класс
ФКС	 –	фиброколоноскопия 
ФП	 –	фибрилляция предсердий
ФР	 –	фактор риска
ХСН	 –	хроническая сердечная недостаточность
ЧДД	 –	частота дыхательных движений
ЧЛС	 –	чашечно-лоханочная система
ЧПЭС	 –	чреспищеводная электростимуляция
ЧСС	 –	частота сердечных сокращений
ЭАГ	 –	эссенциальная артериальная гипертензия
ЭКГ	 –	электрокардиография
ЭКС	 –	электрокардиостимуляция 
ЭНМГ	 –	электронейромиография 
ЭхоКГ	 –	эхокардиография
HADS	 –	госпитальная шкала тревоги и депрессии
MASS	 –	MASS-подобный фенотип (по первым  
		  буквам наиболее частых фенотипических  
		  признаков ДСТ – Mitral valve, Aorta,  
		  Skeleton, Skin)
MIM	 –	база данных Mendelian Inheritance in Man
OMIM	 –	база данных Online Mendelian genetics  
		  in Man
WPW	 –	Вольфа – Паркинсона – Уайта синдром
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Термины и определения

Распространенность наследственных нарушений 
соединительной ткани: несовершенный остеогенез 
1:10000; синдром Элерса – Данло  – 1:100000; син-
дром Марфана – 1:10 000–1:15 000.

Критическим периодом проявлений ДСТ является 
подростковый возраст, когда объем соединительной 
ткани увеличивается пропорционально росту и раз-
витию организма. Как правило, у абсолютного боль-
шинства пациентов с ДСТ в возрасте старше 35 лет 
основную проблему составляют осложнения диспла-
стических синдромов, определяющие инвалидизацию 
пациентов и летальные потери в группе [4–6, 10–12]. 

1.4. Кодирование по МКБ-10
На территории Российской Федерации диагноз вы-

ставляется по ведущему клиническому заболеванию, 
синдрому и/или симптому, соответствующему МКБ-
10 [13]. Для того чтобы подчеркнуть полиорганность/
полисистемность клинических проявлений ДСТ, в раз-
деле «Диагноз» необходимо указать нозологию обра-
щения за медицинской помощью и далее перечислить 
все выявленные патологические состояния, присущие 
ДСТ и имеющие код по МКБ-10, указав ДСТ как фо-
новое заболевание  – «Другие уточненные системные 
поражения соединительной ткани» (М35.8) [14]. На-
следственные нарушения соединительной ткани име-
ют свои собственные коды: синдром Марфана (Q87.4), 
синдром Элерса – Данло (Q79.6) и т. д. [13].

При выявлении макро- и микроэлементозов, ги-
повитаминозов необходимо указать коды МКБ-10: 
E59  – «Алиментарная недостаточность селена», E60  – 
«Алиментарная недостаточность цинка», E61.0 – «Недо-
статочность меди», E61.1 – «Недостаточность железа», 
E61.2  – «Недостаточность магния», E61.3  – «Недоста-
точность марганца», E61.8  – Недостаточность других 
уточненных элементов питания», E64.2 – «Последствия 
недостаточности витамина С», Е56.0  – «Недостаточ-
ность витамина E», Е56.8  – «Недостаточность других 
витаминов (витаминов группы В)», R79.0  – «Отклоне-
ния от нормы содержания минералов в крови» [13].

1.5. Классификация
В практической работе используется Международ-

ная классификация болезней 10-го пересмотра (МКБ-
10) [13]. В научных исследованиях можно пользоваться 
классификацией, предложенной Нью-Йоркской ассо-
циацией кардиологов, с выделением в нозологиче-
скую форму соединительнотканной дисплазии серд-
ца, а также каталогом генов и генетических нарушений 
человека Mendelian Inheritance in Man (MIM), создан-
ным и редактируемым V. A. McKusick и его коллегами, в 
который вошли такие состояния, как Marfanoid skeletal 
syndrome (MIM 134797.0023), Marfanoid hypermobility 
syndrome (MIM 154750), MASS syndrome (MIM 604308), 
Scoliosis, idiopathic, susceptibility to (MIM 181800), 
Mitral valve prolapse, familial (MIM 157700), Mitral valve 
prolapse, myxomatous 2, 3 (MIM 607829,610840), Joint 
laxity, familial (MIM 147900) и ряд других [5, 6, 8].

Дисплазия  (dysplasia; греч. dys- + plasis формирова-
ние, образование; син.  дисгенезия)  – неправильное 

1. Краткая информация

развитие тканей и органов независимо от времени и 
причины их возникновения [1, 2].

1.1. Определение
Дисплазии соединительной ткани (ДСТ) – это ге-

нетически детерминированные состояния, характери-
зующиеся дефектами волокнистых структур и основного 
вещества соединительной ткани, приводящие к нару-
шению формообразования органов и систем, имеющие 
прогредиентное течение, определяющие особенности 
ассоциированной патологии, а также фармакокинетики 
и фармакодинамики лекарственных средств.

Дисплазии соединительной ткани чаще всего со-
провождают пороки и аномалии развития органов 
[3–6]. 

1.2. Этиология и патогенез
В основе развития дисплазий соединительной ткани 

лежат мутации генов, ответственных за синтез/катабо-
лизм структурных белков соединительной ткани или фер-
ментов, участвующих в этих процессах [2, 4–9] (рис. 1).  

 
 

Изначально неполноценная cоединительная ткань  
(метаболически, морфофункционально) 

Генетические дефекты (полигенность) 

Внешние факторы (многофакторность) 

Антропогенные и абиотические 
экологические факторы в т. ч.: 
нерациональное питание  
(дефицит макро- и микроэлементов,  
гиповитаминозы, белково-
энергетическая  
недостаточность и пр.), 
несбалансированные физические 
нагрузки, 
загрязнение окружающей среды,  
стресс, изменение климата и пр. 

Ранние сроки 

Манифестация клинических 
проявлений ДСТ (признаки) 

Поздние сроки 

Прогрессирование 
клинических проявлений 
ДСТ (синдромы) 
Формирование  
осложнений 

Рис. 1. Схема развития ДСТ

Реализация генетических детерминант либо в наи-
большей степени определяется внешними условиями, 
как в случае дисплазий соединительной ткани (ДСТ, 
или недифференцированные дисплазии), либо мало 
зависит от внешних условий, как в случае наследствен-
ных нарушений соединительной ткани (дифференци-
рованные дисплазии). Наследственные нарушения 
соединительной ткани (ННСТ)  – гетерогенная группа 
моногенных заболеваний, обусловленных генетиче-
скими дефектами (синдром Марфана, синдром Элер-
са – Данло, несовершенный остеогенез и т. д.) [3–8]. 

Генетический дефект может проявляться в любом 
возрасте в соответствии с временными закономерно-
стями генной экспрессии.

1.3. Эпидемиология
Распространенность ДСТ  – 1:5. Отдельные внеш-

ние проявления дисморфогенеза соединительной 
ткани среди молодых – 85,4 %.

2. Диагностика ДСТ
2.1. Жалобы и анамнез
Жалобы пациентов с ДСТ обусловлены ведущими кли-

ническими синдромами, однако наиболее часто они каса-
ются сердечно-сосудистой и нервной систем (рис. 2).

С возрастом отмечается увеличение субъектив-
ной симптоматики вплоть до пожилого возраста [4–6, 
10].
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 Рис. 2. Ведущие жалобы пациентов с ДСТ

Рекомендации по сбору анамнеза 
Необходимо учитывать данные, свидетельствую-

щие о диспластикозависимых морфофункциональ-
ных изменениях органов и систем; возраст появления 
того или иного клинического проявления ДСТ; наслед-

ственную отягощенность: наличие клинических прояв-
лений ДСТ у родственников первой линии родства, а 
также наследственную отягощенность по ННСТ. 

Факторы риска неблагоприятного прогноза клини-
ческих проявлений ДСТ, ННСТ: 

l наличие ассоциированых аномалий и пороков 
развития;

l выраженные проявления клапанного, аритмиче-
ского, сосудистого синдромов;

l наследственная отягощенность по случаям ран-
ней или внезапной смерти; 

l реанимация или интенсивная терапия в анамнезе;
l хронические воспалительные заболевания; 
l курение;
l нерациональное питание; 
l гипотрофия;
l низкая физическая активность. 
Кроме того, следует учесть предшествующую тера-

пию, ее эффективность и переносимость, а также харак-
теристику трудоспособности (в динамике), данные, сви-
детельствующие о наличии сопутствующей патологии.

Временные особенности формирования син-
дромов ДСТ и ННСТ представлены в таблице 1.

Таблица 1
Календарь формирования клинических синдромов при ДСТ и ННСТ

Синдром при ДСТ Время проявления
Расстройства вегетативной 
нервной системы Начинают формироваться одним из самых первых, в раннем детском возрасте
Бронхолегочный синдром От рождения с максимальным проявлением в подростковом и молодом возрасте 
Синдром иммунологиче-
ских нарушений С раннего детского возраста с максимальным проявлением в подростковый период
Косметический синдром С рождения до окончания роста
Тромбогеморрагический 
синдром

С раннего детского возраста – чаще кровоточивость, однако воздействие стрессорных факторов 
(операция, беременность, авиаперелет и др.) повышает вероятность возникновения тромбогенных 
событий

Метаболическая кардио-
миопатия Формируются в широком возрастном диапазоне с 3 лет

Клапанный синдром Начинает формироваться в детском возрасте (4–5 лет), наиболее часто проявляется в 12–25 лет  
с последующим снижением по частоте выявления

Аритмический синдром
Проявляется с 5–6-летнего возраста, максимально прогрессируя в подростковый период, нарастая 
по частоте параллельно формированию клапанного синдрома, метаболической кардиомиопатии  
и повышения давления по МКК

Синдром синкопальных 
состояний Начиная с раннего детского возраста
Торако-диафрагмальный 
синдром

Начало формирования – 5–6 лет, отчетливые проявления – возраст 10–12 лет, максимальная вы-
раженность – 14–35 лет

Вертеброгенный синдром Развивается параллельно развитию торако-диафрагмального синдрома и синдрома ГМС
Синдром патологии стопы Начинает формироваться одним из самых первых, в раннем детском возрасте
Синдром патологии органа 
зрения

У большинства обследованных появляется в 5–6-летнем возрасте, прогрессируя в школьные годы 
(7–15 лет)

Астенический синдром Выявляется в дошкольном и особенно ярко – в школьном, подростковом и молодом возрасте
Синдром торако-диафраг-
мального сердца

Формирование торако-диафрагмального сердца происходит вслед за манифестацией и прогресси-
рованием деформации грудной клетки и позвоночника, на фоне клапанного, сосудистого и легоч-
ного синдромов

Синдром хронической  
артериальной гипотонии

Чаще всего выявляется в подростковом возрасте, нередко ассоциирован с астеническим синдро-
мом и расстройствами вегетативной нервной системы

Синдром артериальной 
гипертонии

Чаще всего ассоциирован с вертеброгенным, сосудистым синдромами, синдромом патологии моче-
выделительной системы

Сосудистый синдром Манифестирует в 8–9 лет, подростковом и молодом возрасте, прогрессируя в дальнейшем. Досто-
верное влияние возраста больных – в диапазонах 14–20 лет, 21–30 лет, 31–35 лет

Синдром патологии пище-
варительной системы Детский возраст
Синдром патологии моче-
выделительной системы Детский возраст
Синдром репродуктивных 
нарушений Подростковый, молодой, репродуктивный возраст
Синдром анемии Чаще всего в период полового созревания, чаще у лиц женского пола
Психические расстройства 
и расстройства поведения Наиболее часто – подростковый и молодой возраст
Синдром внезапной смерти Подростковый и молодой возраст
Синдром ГМС ГМС определяется в возрасте 13–14 лет, к 25–30 годам распространенность снижается в 3–5 раз
Синдром остеопатии В молодом возрасте, параллельно формированию гипотрофии, гипермобильного синдрома 
Синдром диспластической 
полиневропатии Молодой возраст
Синдром протрузии и ре-
лаксации тазового дна

Развитие пролапса гениталий в ближайшие 3–5 лет после неосложненных родов, прогредиентное 
течение
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Выявляемость всех признаков ДСТ максимальна в 
молодом и подростковом возрасте: средний прирост 
признаков ДСТ от дошкольного возраста к подростко-
вому (максимальное накопление соединительной тка-
ни в организме) составляет 319,91 %, от подростково-
го к молодому – 20,81 % [5, 10]. 

Возраст обнаружения симптомов ДСТ и их выра-
женность тесно связаны между собой (r=0,71, p<0,05): 
чем раньше регистрируются признаки ДСТ, тем более 
выраженными с возрастом становятся ее проявления, 
приводя в некоторых случаях к ранней инвалидности. 
Большая выраженность проявлений в возрасте 45–
74 года наблюдается при манифестировании призна-
ков ДСТ в возрасте до 25 лет (p<0,05). 

Частота выявления ДСТ у лиц среднего и пожило-
го возраста меньше по сравнению с подростками и 
молодыми лицами: 42,0  % против 53,5  % (χ2=8,254, 
p=0,004) [10]. Однако возникновение с возрастом но-
вых клинических синдромов усугубляет клиническое 
течение ДСТ.

2.2. Физикальное обследование 
Фенотипические проявления ДСТ делятся на груп-

пы в зависимости от вовлечения в диспластический 
процесс органов и систем. Перечисленные ниже от-
дельно взятые признаки не являются строго специ- 
фичными для ДСТ и нуждаются в клинической оценке 
и проведении уточняющего дифференциально-диа-
гностического поиска (табл. 2) [4–6]. 

Таблица 2
Основные группы фенотипических проявлений ДСТ

1. Костно-суставные изменения
Долихостеномелия: отношение верхнего сегмента  
туловища (до симфеза) к нижнему <0,86,  
размах рук/рост ≥1,05, отношение длина стопы/рост 
>15 %, отношение длина кисти/рост >11 %. 
Арахнодактилия (паучьи пальцы).
Симптомы запястья и большого пальца. 
Килевидная деформация грудной клетки. 
Воронкообразная деформация грудной клетки.
Сколиотическая деформация позвоночника.  
Кифоз.
Кифосколиоз.
Синдром «прямой спины».
Протрузия вертлужной впадины.
Ограничение выпрямления локтя до 1700 и менее.
«Арковидное» нёбо. 
Искривление носовой перегородки.
Деформации черепа (долихоцефалия, энофтальм, 
скошенные вниз глазные щели, гипоплазия  
скуловых костей, ретрогнатия).
Нарушение роста и скученность зубов. 
Ломкость костей. 
Гипермобильность суставов.
Подвывихи и вывихи, повторяющиеся в одном или 
более чем в одном суставе.
Медиальное смещение медиальной лодыжки. 
Плоскостопие. Hallus valgus.
Спондилолистез.
Спондилез.
Остеопатии. Ранний остеопороз

Расширение ствола легочной артерии в возрасте до  
40 лет при отсутствии периферического легочного сте-
ноза или любой другой очевидной причины. 
Расширение или расслоение стенки грудной или брюш-
ной аорты в возрасте до 50 лет.
Аневризмы, снижение диаметра и повышенная извитость 
артериальных сосудов.
Диссекция или разрыв сосуда с кровоизлиянием во вну-
тренние органы в молодом возрасте. 
Структурные изменения абдоминальной сосудистой сис- 
темы.
Хроническая гипотензия. 
Синдром артериальной гипертензии.
Варикозная болезнь вен нижних конечностей, вульвы, 
малого таза в молодом возрасте. 
Варикоцеле
4. Признаки ДСТ органа зрения
Миопия. 
Плоская роговица.
Увеличение длины оси глазного яблока по УЗИ.
Подвывих (вывих) хрусталика.
Гипопластическая радужная оболочка или гипопластиче-
ская мерцательная мышца, вызывающая миоз. 
«Голубые склеры»
5. Признаки ДСТ бронхолегочной системы
Трахеобронхиальная дискинезия (экспираторный 
коллапс трахеи и крупных бронхов). 
Апикальные буллы.
Спонтанный пневмоторакс
6. Признаки ДСТ верхних мочевых путей 
Нефроптоз, атония чашечно-лоханочной системы

2. Изменения кожи и мышц
Тонкая, легкоранимая, вялая, сухая, растяжимая (бо-
лее 3 см) кожа.
Атрофические стрии. 
Заживление в виде широких атрофических рубцов  
по типу «папиросной бумаги».
Келоидные рубцы.
Моллюскоидные псевдоопухоли и сфероидные образо-
вания в области локтей и колен. 
При проведении проб щипка, жгута и манжетки появ-
ление кровоподтеков, экхимозов, петехий.
Мышечная гипотония.
Гипотрофия мышц.
Грыжи и пролапсы органов малого таза и/или послео-
перационные грыжи. Диафрагмальная грыжа

7. Признаки ДСТ ЖКТ
Несостоятельность жомов ЖКТ (кардии желудка, бауги-
ниевой заслонки), моторно-тонические нарушения (реф-
люксы).
Нарушения фиксации органов (гастроптоз, колоно- 
птоз, птоз желчного пузыря). 
Изменения размеров и длины полых органов (удлинен-
ный желчный пузырь, перегибы желчного пузыря, мега-
колон, долихосигма и др.). 
Дивертикулы пищевода и различных отделов кишечника
8. Признаки ДСТ системы крови
Тромбоцитопатии, коагулопатии. Гемоглобинопатии
9. Признаки ДСТ нервной системы
Расстройства вегетативной нервной системы. Диспласти-
ческая полиневропатия3. Признаки ДСТ сердечно-сосудистой системы

Пролапсы клапанов. 
Миксоматозная дегенерация клапанных структур. 
Дилатация фиброзных колец. 
Пролабирование межжелудочковой перегородки.
Аневризма межпредсердной перегородки.
Расширение корня аорты.

10. Психические расстройства и расстройства по-
ведения
Невротические расстройства, депрессии, тревожность, 
ипохондрия, обсессивно-фобические расстройства, нерв-
ная анорексия. Соматоформные расстройства. Неврасте-
ния

Важно помнить, что любой из перечисленных при-
знаков может быть как изолированным дефектом раз-
вития соединительной ткани, который диагностирован 
на сегодняшний день (locus minоris resistencia), так и вы-
ступать проявлением системной патологии. Частота ас-
социированных синдромов представлена на рисунке 3.

Учитывая прогредиентность течения диспласти-
ческих процессов до 35-летнего возраста, нельзя 
быть категоричным в заявлении о единичном про-
явлении ДСТ, особенно если это сочетается с на-
рушением дерматоглифических рисунков [4–6,  
9]. 
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Рис. 3. Характеристика вовлеченности систем 

органов/тканей при ДСТ (n=547 (331 ♂), 
возраст 18–45 лет (28,86±9,69 лет)

Профессором В. М. Яковлевым и его учениками для 
верификации диагноза было предложено трактовать кли-
нические проявления пациентов как ДСТ при вовлечении 
в процесс не менее двух систем (опорно-двигательная, 
сердечно-сосудистая, бронхолегочная, пищеваритель-
ная, нервная, органа зрения и т. д.) с использованием 
процедуры последовательного распознавания Вальда 
[2]. На основании данных о частоте встречаемости при-
знаков ДСТ у подростков и молодых лиц были рассчи-
таны диагностические коэффициенты и коэффициенты 
информативности для определения «диагностического 
вклада» каждого признака в диагноз, возможности «ма-
тематического подкрепления» клинического диагноза и 
составления прогноза течения диспластического про-
цесса у конкретного пациента (табл. 3, 4) [2, 4, 15].

Таблица 3
Диагностический коэффициент и коэффициент информативности признаков ДСТ  у подростков и молодых лиц

№ 
п/п Признак ДСТ Диагностический 

коэффициент
Коэффициент 

информативности
1 Долихостеномелия 4,98 0,298
2 Арахнодактилия, МИ=8,1–8,5 4,42 0,220
3 Астеническая грудная клетка 3,99 0,467
4 Килевидная деформация грудной клетки II–III степени 15,17 2,685
5 Воронкообразная деформация грудной клетки I степени 7,08 0,484
6 Воронкообразная деформация грудной клетки II–III степени 9,28 1,960
7 Сколиоз позвоночника II–III степени 8,97 0,685
8 Синдром «прямой спины» 10,15 1,080
9 Гиперкифоз грудного отдела позвоночника 8,97 0,685
10 Гиперлордоз поясничного отдела позвоночника 7,14 0,331
11 Поперечное плоскостопие 6,42 1,933
12 Продольное плоскостопие 5,16 0,458
13 Полая стопа 5,56 0,322
14 Гипотрофия мышц 6,42 0,967
15 Гипотония мышц 3,75 0,315
16 Нарушения рефракции 2,89 0,333
17 Расширение пупочного кольца 5,70 0,344
18 Вентральные грыжи 9,55 0,424
19 Диастаз прямых мышц живота 3,51 0,340
20 Гипермобильность суставов 10,15 1,080
21 Вывихи в суставах 5,75 0,263
22 Индекс Варги меньше 1,5 4,74 0,678
23 Индекс Варги в диапазоне 1,5–1,7 3,29 0,475
24 Х-образное искривление конечностей 5,56 0,083
25 О-образное искривление конечностей 2,55 0,026
26 Неправильный прикус 3,42 0,205
27 Готическое нёбо 4,30 0,122
28 «Мятые» ушные раковины 6,53 0,127
29 Голубые склеры 5,56 0,083
30 Тонкая, просвечивающая кожа 4,57 0,520
31 Дряблая, вялая кожа 5,91 0,287
32 Гиперрастяжимая кожа 10,33 0,563
33 Атрофические стрии на коже 4,31 0,245
34 Заживление кожи в виде папиросной бумаги 6,68 0,406
35 Варикозное расширение вен нижних конечностей 5,83 0,680

Таблица 4
Информативность органных признаков ДСТ

№ п/п Признак ДСТ Диагностический коэффициент Коэффициент информативности
1 Пролапс митрального 

клапана 9,18 1,860
2 Миопия 6,48 1,120
3 Отслойка сетчатки 9,86 0,952
4 Трахеобронхиальная 

дискинезия 6,76 1,093
5 Расширение корня аорты 9,53 0,913
6 Спонтанный пневмоторакс 5,63 0,906
7 Астигматизм 7,04 0,638
8 Нефроптоз, птозы органов 7,67 0,207
9 Пролапс трикуспидального 

клапана 3,53 0,025

10 Расширение легочной 
артерии 1,31 0,003



НАЦИОНАЛЬНЫЕ  РЕКОМЕНДАЦИИ NATIONAL  RECOMMENDATIONS

144

 Группа эмалевых призм в норме Группа эмалевых призм при ДСТ

Рис. 4. ЗD-визуализация групп эмалевых призм у пациентов с ДСТ и без ДСТ

Процедура последовательного распознавания 
Вальда, адаптированная А. А. Генкиным и Е. В. Губле-
ром для медицинских исследований, позволяет при 
суммировании диагностических коэффициентов и до-
стижении диагностического порога +17 сделать заклю-
чение о наличии состояния «дисплазия соединитель-
ной ткани», при достижении диагностического порога 
+21–23 – прогнозировать благоприятное течение про-
цесса и при достижении порога более +23 – говорить о 
возможных осложнениях диспластических изменений, 
неблагоприятном прогнозе по инвалидизации пациен-
тов и продолжительности их жизни [2, 4, 15].

В целом фенотипические проявления ДСТ целесо-
образно рассматривать в контексте формирования со-
ответствующих клинико-функциональных синдромов: 
расстройства вегетативной нервной системы, брон-
холегочный синдром, синдром иммунологических на-
рушений, косметический синдром, тромбогеморра-
гический синдром, метаболическая кардиомиопатия, 
клапанный синдром, аритмический синдром, синдром 
синкопальных состояний, торако-диафрагмальный син-
дром, вертеброгенный синдром, синдром патологии 
стопы, синдром патологии органа зрения, астенический 
синдром, синдром торако-диафрагмального сердца, 
синдром хронической артериальной гипотензии, син-
дром артериальной гипертонии, сосудистый синдром, 
синдром патологии пищеварительной системы, син-
дром патологии мочевыделительной системы, синдром 
репродуктивных нарушений, синдром анемии, психиче-
ские расстройства и расстройства поведения, синдром 
внезапной смерти, синдром гипермобильности суста-
вов, синдром остеопатии, синдром диспластической 
полиневропатии [4–6]. У рожавших женщин выделен 
синдром протрузии и релаксации тазового дна [16–22].

2.3. Лабораторная диагностика 
n Представленные методы лабораторной диагно-

стики рекомендованы и зарегистрированы на терри-
тории Российской Федерации.

Класс I, уровень доказательности – С.
l Общий анализ крови (ОАК) и общий анализ мочи 

(ОАМ).
l Биохимический анализ крови (показатели бел-

кового, жирового, углеводного обменов; содержание 
микро- и макронутриентов; показатели метаболизма 
соединительной ткани) [4–6, 23].

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Предложены биохимические диагностические 

коэффициенты выявления ДСТ. Данные показатели 
можно использовать для расчета прогноза течения 
диспластического процесса – как самостоятельного 
состояния, так и влияния нарушения обмена веществ 
на течение ассоциированной патологии [15, 24].

Наиболее важными показателями при распаде колла-
гена в тканях являются гидроксипролины (ГОП) – свобод-
ный и пептидосвязанный, содержание которых исследу-
ют в условиях клинико-диагностических лабораторий. 
Наиболее доступна для практического применения био-
химическая оценка уровня гидроксипролина в биологи-
ческих жидкостях: кровь, моча, же-
лудочный сок, слюна и др. Уровень 
свободного ГОП служит маркером 
процессов деструкции коллагена; 
пептидосвязанный ГОП отражает как 
процессы распада, так и биосинтеза 
коллагена. Снижение концентрации 
свободного ГОП в крови в 2 раза и 
более следует рассматривать как по-
казатель угнетения процесса распада 
коллагена в соединительной ткани. 
Увеличение отношения концентрации 
пептидосвязанного ГОП к свободному 

свидетельствует о нарушении фибриллогенеза в повреж-
денных тканях [25, 26]. 

Кроме того, маркерами процессов распада про-
теогликанов и состояния обмена как коллагена, так и 
гликопротеинов при ДСТ могут служить гликозамино-
гликаны, а также фракции сиаловых кислот, фукозы, 
маннозы и соответственно их ферментов. Согласно 
исследованиям, при ДСТ преобладает катаболизм 
коллагена. Наиболее перспективно исследовать ме-
таболиты соединительной ткани крови, желудочного 
сока и слюны в качестве скрининг-диагностики, кон-
троля терапии [25, 26].

2.4. Инструментальная диагностика
n Представленные методы инструментальной диа-

гностики рекомендованы и зарегистрированы на тер-
ритории Российской Федерации.

Класс I, уровень доказательности – С.
l ЭКГ;
l эхокардиография (ЭхоКГ) (с обязательной оцен-

кой показателей диастолической функции);
l УЗИ-абдоминальное;
l пульсоксиметрия;
l осмотр офтальмолога; 
l Холтер-ЭКГ с оценкой вариабельности сердечно-

го ритма [4–7].
Класс IIa, уровень доказательности – С.
l ультразвуковая доплерография (УЗДГ) сосудов: 

нижних конечностей, крупных сосудов висцеральных 
органов, экстра- и интракраниальных сегментов цере-
бральных артерий;

l велоэргометрия (ВЭМ);
l коагулограмма, фактор Виллебранта, фибриноген, 

активированная агрегация тромбоцитов, гомоцистеин;
l стрессЭхоКГ;
l УЗДГ экстра- и интракраниальных сегментов це-

ребральных артерий с функциональными пробами;
l КТ органов грудной клетки, брюшной полости;
l спирометрия и проба с бронхолитиком;
l бодиплетизмография;
l фибробронхоскопия (ФБС);
l фиброколоноскопия (ФКС);
l суточное мониторирование АД (СМАД);
l исследование предсердного натрий-уретическо-

го пептида;
l коронарография;
l молекулярно-генетическое исследование [4–7].
2.5. Иная диагностика
Представленные методы иной диагностики реко-

мендованы и зарегистрированы на территории Рос-
сийской Федерации.

Диагностика ННСТ (приложение Г) [4–8]. 
Класс I, уровень доказательности – В.
Морфологическая диагностика
Класс IIa, уровень доказательности – С.
Одним из наиболее достоверных доказательств 

наличия ДСТ является выявление изменений зубной 
эмали с детского возраста (рис. 4) [27, 28].
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Качественная характеристика эмалевых призм 
при ДСТ отличается вариабельностью по форме: ар-
кообразные, квадратные, прямоугольные, остроко-
нечные. По строению эмалевые призмы имеют пя-
тигранное, шестигранное, семигранное строение. 
Показатели размера эмалевых призм как в горизон-
тальной, так и вертикальной плоскостях у лиц с ДСТ 
меньше. Количество эмалевых призм в единице объ-
ема при ДСТ больше за счет меньшего размера призм. 
При макроскопическом исследовании трубчатых и 
плоских костей – увеличение диафиза бедренной ко-
сти, истончение диафиза, увеличение кортикального 
индекса на 20–25 %. В плоских костях доказано изме-
нение кортикального индекса и размерных характери-
стик при ДСТ, которые могут быть легко получены при 
современных рентгеновских исследованиях. Кроме 
того, при денситометрии отмечается статистически 
значимое снижение минерализации в плоских и труб-
чатых костях пациентов с ДСТ. При этом фибриллы 
коллагена отличаются высокой вариабельностью раз-
мерных характеристик. Данные показатели отражают 
прочностные характеристики кости (рис. 5) [27, 28].

Медико-генетическое консультирование 
Класс IIa, уровень доказательности – С.
Специализированный вид медицинской помощи, 

который является наиболее распространённым видом 
профилактики наследственных болезней. Суть его за-
ключается в определении прогноза рождения ребёнка 
с наследственной патологией на основе уточнённого 
диагноза и помощи семье в принятии решения о де-
торождении. 

Показания для медико-генетического консульти-
рования:

l установленная или подозреваемая наследствен-
ная болезнь в семье;

l рождение ребёнка с врождённым пороком раз-
вития; 

l задержка физического развития или умственная 
отсталость у ребёнка;

l повторные спонтанные аборты, выкидыши, мерт-
ворождения; 

l выявление патологии в ходе просеивающих про-
грамм;

l кровнородственные браки;
l воздействие известных или возможных тератоге-

нов в первые 3 месяца беременности;
l неблагополучное протекание беременности [3–6].
Генеалогический и дерматоглифический ана-

лиз в семьях с дисплазиями соединительной ткани
Класс IIa, уровень доказательности – С.
Проведение генеалогического исследования с це-

лью установления возможностей прогнозирования при-
знаков ДСТ у потомства обязательно. При обследовании 

родственников 1-й линии родства (родители, братья, 
сестры, дети) и 2-й степени родства (бабушки, дедуш-
ки, тети, дяди, племянники) у 32 % отмечаются признаки 
ДСТ. Количество признаков у одного родственника коле-
блется от одного до пяти, в среднем  – 2,8±0,2 [4, 15]. 
Прогнозирование в семье признаков ДСТ на основании 
генеалогического анамнеза представлено на рисунке 6.

Легенда:

миопия
сколиоз
плоскостопие
вентральная 
грыжа

Рис. 6. Генеалогический анамнез. Накопление у пробанда 
признаков «миопия», «сколиоз», «плоскостопие»,  

«вентральная грыжа»

В нисходящих поколениях отмечается 
четкая тенденция к нарастанию степени вы-
раженности и числа признаков ДСТ (среднее 
число признаков ДСТ составило 3,1±0,2) или 
передача их по наследству в неизмененном 
виде. Нет случаев исчезновения или «сгла-
живания» признаков ДСТ у сибсов. Наибо-
лее часто встречается миопия (52  %), по-
ражение костно-мышечной системы (48 %), 
диспластические изменения клапанного ап-
парата сердца (32 %), желудочно-кишечного 
тракта (25 %), сосудов (22 %), кожи (18 %). 
Однако в 18,5 % случаев у лиц с признаками 
ДСТ среди родственников внешних призна-
ков ДСТ не отмечается [4, 15].

Дерматоглифический анализ использу-
ется с целью изучения роли наследствен-

ности как дополнительный генетический маркер, 
являющийся важным критерием подтверждения на-
следственного характера диспластического процесса 
у подростков и молодых лиц (табл. 5). Комплекс узоров 
сгибательной поверхности пальцев и ладоней детер-
минирован генетически и заканчивается к концу 4-го 
месяца внутриутробного развития вместе с закладкой 
костной ткани, сердца, кожи [4, 15].

При анализе дерматоглифограмм (табл. 6) отме-
чается снижение общего гребневого счета (р<0,05), 
преобладание частоты арок в фенотипах пальцевых 
рисунков (р<0,05), так же как частота фенотипа «пет-
ля – арка» – LA у женщин (p>0,05). Определяется сни-
жение гребневой ценности петли в фенотипе «LA» 
(p<0,001) и фенотипе «петля» – L (p<0,001). При дис-
плазиях соединительной ткани уменьшается интен-
сифицирующее влияние гена завитка на ген петли, а 
супрессорное действие гена арок при их явном преоб-
ладании увеличивается [4, 15].

В ладонных дерматоглифах имеет место сниже-
ние общего гребневого ав-счета (p<0,05), увели-
чение расстояния осевого трирадиуса на правой 
ладони, выраженное в процентах (p<0,05), и рас-
ширение угла осевого трирадиуса atd (табл. 6). Это 
обстоятельство связано с увеличением встречае-
мости промежуточных и дистальных осевых трира-
диусов у пациентов с ДСТ в отличие от контрольной 
группы, где преобладают проксимальные осевые 
трирадиусы, характеризующие генетически здоро-
вую популяцию.

Фибриллы и субфибриллы 
коллагена 1 типа в норме

Фибриллы и субфибриллы 
коллагена 1 типа при ДСТ

Рис. 5. Структура костной ткани при атомно-силовой микроскопии
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Таблица 5
Показатели пальцевой дерматоглифики у больных дисплазией  

соединительной ткани в сравнении с контрольной группой

Показатель
Пациенты с ДСТ Контрольная группа

женщины мужчины женщины мужчины
Общий 
гребневой 
счет, TRC 
(M±m)

131,80±3,92 132,19±3,86 154,50±4,04* 162,00±4,24**

Пальцевая 
формула 1>4>5>3=2 3>1>4>5>2 1=4>3>2=5 1>4>3=5>2

Фенотип в процентах
L 5,0 18,6 15,0 7,0
W 0 7,0 4,0 6,0
LW 70,0 43,9 60,0 52,0
LWA 10,0 11,6 14,0 20,0
LA 15,0 9,6 7,0 15,0
A 0 9,6 0 0*

Частота типов пальцевых узоров в процентах
L 66,0 54,4 64,7 58,3
W 29,0 29,8 31,4 35,7
А 5,0 15,8 3,9 8,0

Гребневая ценность в фенотипах, M±m
L 6,76±0,69 8,98±0,73 12,80±0,35 13,80±0,94***
LA 5,65±0,56 7,80±0,65 11,90±0,34 12,87±0,79***
LW 15,85±0,64 14,00±0,64 14,9±0,39 16,90±0,45

Примечание: * – p<0,05, ** – p<0,01, *** – p<0,001.

Таблица 6
Показатели ладонной дерматоглифики у лиц с дисплазией  
соединительной ткани в сравнении с контрольной группой

Показатель
Пациенты с ДСТ Контрольная группа

женщины мужчины женщины мужчины
Счет «ав» об-
щий (M±m) 73,80±1,57 73,95±1,56 80,60±1,30 78,50±1,15*

Расстояние 
осевого три-
радиуса на 
правой руке

19,85±1,00 21,12±0,70 14,55±1,26* 18,32±1,36

Тотальный 
индекс 55,80±0,78 55,23±0,67 54,00±0,47 53,70±0,68

Встречаемость 
четырехпаль-
цевой склад-
ки, % 

40,0 27,3 4,0*** 2,0***

Островковость 
папиллярных 
линий, % 

70,0 54,4 3,9*** 6,0***

Мелкобороз-
чатость, % 85,0 78,0 0 0

Радиальная 
асимметрия  
завитка на 4  
и 5 пальцах, %

25,0 41,7 2,0*** 6,9***

Узоры на те-
наре, % 20,0 22,5 4,0* 6,0*

Узоры на ги-
потенаре, % 25,0 29,5 7,0* 8,0*

Узоры на 2-м 
межпальцевом 
поле, %

15,0 15,9 2,0* 3,0

Узоры на 4-м 
межпальцевом 
поле, %

45,0 36,4 8,3*** 9,8**

Примечание: * – p<0,05, ** – p<0,01, *** – p<0,001.

Характерным признаком дерма-
тоглифов исследуемых больных яв-
ляется мелкоборозчатость, которая в 
норме не встречается или выражена 
очень слабо.

Таким образом, достоверные из-
менения пальцевой и ладонной дер-
матоглифики, а особенно выявление 
таких стигм, как дистальные и проме-
жуточные осевые трирадиусы, увели-
чение количества арок в фенотипах, 
встречаемость одинакового рисунка 
на 10 пальцах, мелкоборозчатость, 
островковость папиллярных линий, 
подтверждают генетически предо-
пределенный характер выявляемой 
патологии. Качественные изменения 
дерматоглифики при обследовании у 
конкретного пациента помогают пра-
вильно ориентироваться в характере 
выявляемой патологии [4, 15].

Молекулярно-генетическая  
диагностика ДСТ

Класс IIa, уровень доказательно-
сти – С.

Приоритетным направлением  
изучения ДСТ является молекулярно-
генетическая диагностика, которая в 
настоящий момент времени находит-
ся в стадии накопления и осмысле-
ния полученных фактов (табл. 7). 

Аллель *G локуса rs1544410 гена 
VDR является генетическим марке-
ром риска формирования висце-
роптозов и деформаций грудной 
клетки, а также формирования ДСТ 
в целом. Генотип *G*G данного ло-
куса является маркером риска фор-
мирования ДСТ тяжелой степени и 
коморбидного сочетания ДСТ и ОА. 
Также генотип *G*G является одним 
из предикторов, вошедших в модель 
диагностики риска развития ранне-
го полиостеоартроза. Генотип *G*T 
локуса rs7975232 гена VDR является 
маркером риска формирования ко-
морбидного сочетания ДСТ и ОА и 
одним из предикторов, вошедших в 
модель диагностики риска развития 
раннего полиостеоартроза.

Аллель *A локуса rs2276455 гена 
COL2A1 является генетическим 
маркером риска формирования ги-
пермобильности суставов, генотип 
*A*A  – артериальной гипотензии и 
геморрагического синдрома. Аллель 
*C локуса rs63118460 является гене-
тическим маркером риска формиро-
вания артериальной гипотензии и до-
лихостеномелии, аллель *T является 
одним из предикторов, вошедших в 
модель диагностики риска развития 
раннего гонартроза. 

Аллель *A локуса rs2252070 гена 
MMP13 является генетическим мар-
кером риска формирования вен-
тральных грыж, аллель *G  – ГЭРБ и 
гипермобильности суставов. Генотип 
*A*A является одним из предикторов, 
вошедших в модель диагностики ри-
ска развития раннего коксартроза. 
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Таблица 7
Молекулярно-генетическая диагностика ДСТ [23–28]

Локус Ассоциация Статистическая значимость Мощность  
исследования

VDR

rs1544410

Аллель *G с ДСТ в целом χ2=9,360, р=0,002; OR=1,77;  
95 % ДИ 1,22–2,56

54,3 %

Аллель *G с ДСТ легкой степени χ2=8,069, р=0,005; OR=1,78;  
95 % ДИ 1,19–2,66

52,6 %

Генотип *G*G с ДСТ тяжелой степени χ2=5,97, р=0,016; OR=2,76;  
95 % ДИ 1,19–6,39

58,4 %

Аллель *G с наличием висцероптозов χ2=6,62; р=0,01; OR=1,92; 
95 % ДИ 1,16–3,18

46,4 %

Аллель *G с наличием деформаций груд-
ной клетки

χ2=4,74; р=0,02; OR=3,09; 
95 % ДИ 1,16–8,22

44,1 %

Генотип *G*G с сочетанием ДСТ и остео-
артроза в целом

χ2=4,2; р=0,04; OR=0,500; 
95 % ДИ 0,26–0,99

54,3 %

Генотип *G*G входит в модель диагности-
ки риска развития раннего полиостео- 
артроза

χ2=41,89
P=0,000079
AUC=0,842

–

rs7975232

Генотип *G*T с сочетанием ДСТ и остео- 
артроза в целом

χ2=3,80; р=0,049; OR=1,9;  
95 % ДИ 1,01–3,63

54,3 %

Генотип *G*T входит в модель диагности-
ки риска развития полиостеоартроза

χ2=41,89
P=0,000079
AUC=0,842

–

COL2A1

rs2276455

Аллель *A с гипермобильностью суставов χ2=4,77; р=0,02; OR=1,89; 
95 % ДИ 1,05–3,37

31,7 %

Генотип *А*А с артериальной гипотензией χ2=4,71; р=0,029; OR=2,0; 
95 % ДИ 1,06–3,76

22,4 %

Генотип *А*А с геморрагическим синдро-
мом

χ2=3,99; р=0,045; OR=1,88; 
95 % ДИ 1,01–3,52

21,2 %

rs63118460

Аллель *С с артериальной гипотензией χ2=4,61; р=0,03; OR=1,44; 
95 % ДИ 1,01–2,02

32,7 %

Аллель *С с долихостеномелией χ2=6,93; р=0,008; OR=4,01; 
95 % ДИ 1,40–11,90

53,5 %

Аллель *T входит в модель диагностики 
риска развития раннего ГА

χ2=23,43
P=0,009

AUC=0,707

–

MMP13

rs2252070

Аллель *А с вентральными грыжами χ2=6,18; р=0,01; OR=2,3; 
95 % ДИ 1,2–4,55

46,2 %

Аллель *G с ГЭРБ χ2=5,87; р=0,01; OR=2,18; 
95 % ДИ 1,14–4,15

36,8 %

Аллель *G с ГМС χ2=46,0; р=0,001; OR=10,7;  
95 % ДИ 4,7–24,2

99,9 %

Генотип *A*A входит в модель диагности-
ки риска развития раннего КА

χ2= 16,93
P=0,039

AUC=0,686

–

GDF5

rs143383

Аллель *C с миопией χ2=4,55; р=0,032; OR=1,56; 
95 % ДИ 1,01–2,35

41,4 %

Генотип *С*С входит в модель диагности-
ки риска развития раннего гонартроза

χ2=23,43
P=0,009

AUC=0,707

–

Генотип *С*С входит в модель диагности-
ки риска развития раннего полиостеоарт- 
роза

χ2=41,89
P=0,000079
AUC=0,842

–

MMP3

rs35068180 Аллель *6A с ДСТ в целом χ2=4,94; p=0,026;
OR=1,35; 95 % ДИ 1,03–1,76

–

Аллель *6A с артериальной гипотензией χ2=3,93; p=0,04;
OR=1,33; 95 % ДИ 1,01–1,75

–

Аллель *6A с деформациями желчного 
пузыря

χ2=5,8; p=0,011;
OR=1,71; 95 % ДИ 1,12–2,63

–

Аллель *6A с миопией χ2=5,62; p=0,017;
OR=1,38; 95 % ДИ 1,15–1,88

–

Аллель *6A с хрустом суставов χ2=4,66p=0,03
OR=1,56; 95 % ДИ 1,03–2,35

–

Примечание: χ2 – критерий «хи-квадрат» Пирсона; p – уровень значимости, указаны только при наличии статистической 
значимости (при р<0,05) или тенденции; OR – относительный риск и 95 % доверительный интервал (ДИ), AUC – площадь под 
кривой при ROC-анализе.
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Аллель *C локуса rs143383 гена GDF5 является ге-
нетическим маркером риска формирования миопии, 
генотип *С*С является одним из предикторов, вошед-
ших в модель диагностики риска развития раннего го-
нартроза и полиостеоартроза.

Аллель *6A локуса rs35068180 гена MMP3 является 
генетическим маркером риска формирования арте-
риальной гипотензии, деформаций желчного пузыря, 

миопии, хруста суставов и также симптомокомплекса 
ДСТ в целом [29–34]. 

Клинико-генетические критерии и маркеры  
некоторых ННСТ

На сегодняшний день выявлены основные молеку-
лярно-генетические критерии и маркеры рисков фор-
мирования клинических проявлений ННСТ (табл. 8, 9) 
[4, 15].

Таблица 8
Клинико-генетические критерии некоторых ННСТ 

Мутации в генах коллагена  
I типа: COL1A1, COL1A2

Несовершенный остеогенез (НО) тип I–IV, НО с элерсоподобным фенотипом, син-
дром Элерса – Данло (СЭД) I, VIIA и VIIВ, аутосомно-рецессивный, остеопороз

Мутации в генах коллагена  
II типа: α1(II) = α3 (ХI)

Спондилоэпифизарная дисплазия врожденная / Струдвика, спондилоперифери-
ческая дисплазия; синдром Стиклера тип 1, синдром Вагнера тип 1

Мутации в генах коллагена  
III типа: COL3A1

СЭД тип III (синдром доброкачественной гипермобильности суставов), IV, абдо-
минальная аневризма, фибромышечная дисплазия, акрогерия

Мутации в генах коллагена  
IV типа: COL4A1/3/4/5/5+/6

Синдром Альпорта (аутосомно-рецессивный, Х-сцепленный), лейомиоматоз  
пищевода и гениталий с нефропатией, порэнцефалия семейная

Мутации в генах коллагена  
V типа: COL5A1, COL5A2 СЭД тип I (тяжелый, классический), II (мягкий классический)

Мутации в генах ферментов 
биосинтеза коллагена

Несовершенный остеогенез VIII, IIB, VII, СЭД тип VI (лизилгидроксилаза, гены 
PLOD1, PLOD2, PLOD3), VIIC (ген N-концевой протеиназы)

Таблица 9
Клинико-генетические маркеры ННСТ 

Нозологические формы,  
№ по каталогу Мак-Кьюсика

Ген или фермент и их хромосомная  
локализация. Тип мутации

Основные клинические  
критерии диагностики

Мутации в гене коллагена I типа
Остеогенез несовершенный
MIM: 166200,166210,
259400, 259420

CoLlal-17q21.3-q22
CoLla2-7q21.3-q22
Более 160 мутаций

Повышенная ломкость костей.  
Голубые склеры. Янтарные зубы.  
отосклероз

Синдром Элерса – Данло,  
тип 7, тип 7-А, тип 7-В
MIM: 130060

CoLlal-17q21.3-q22
CoLla2-7q21.3-q22
Миссенс-, нонсенс-, сплайсинговые му-
тации

Нанизм. Гипермобильность, вывихи су-
ставов. Гиперрастяжимость кожи

Синдром Марфана
MIM: 154700

CoLla2-17q21.3-q22
Более 100 мутаций

Скелетные аномалии. Аневризма аор-
ты, пролапсы створок клапанов. Выви-
хи и подвывихи хрусталика

Мутации в гене коллагена II типа
Ахондроплазия
MIM: 108800

CoL2al-12q13-q14
Миссенс-мутация ГЛИ→СЕР

Укорочение проксимальных отделов 
конечностей. Псевдогидроцефалия

Мутации в гене коллагена III типа
Синдром Элерса – Данло  
4 типа
MIM: 1130050; 225350; 225360

CoL3al-2q31
Более 200 мутаций: миссенс-, нонсенс-, 
сплайсинговые мутации

Кровотечения. Разрывы сосудов. Пер-
форации внутренних органов, рани-
мость кожи

Аортальная аневризма
MIM: 120180

CoL3al-12p-24.3-al-2q31
Миссенс-мутации

Аневризма аорты

3. Лечение
n Представленные методы лечения рекомендованы 

и зарегистрированы на территории Российской 
Федерации.

Класс I, уровень доказательности – С.
Основные принципы лечения пациентов с ДСТ:
1) ранняя диагностика;
2) преемственность ведения пациента: акушер-ги-

неколог  – педиатр – подростковый врач  – терапевт; 
или акушер-гинеколог  – педиатр  – врач общей вра-
чебной практики – терапевт; или акушер-гинеколог – 
семейный врач;

3) координирующая роль лечащего врача;
4) сотрудничество пациента и врача;
5) активное участие пациента в процессе лечения;
6) непрерывность и регулярность выполнения ре-

комендаций;
7) индивидуальный подход в зависимости от выяв-

ленных клинических синдромов;
8) ориентированность на семью.

Основные направления лечения пациентов  
с ДСТ:

1) консультирование и обучение;
2) подбор адекватного режима дня и двигательной 

активности;
3) рациональная диетотерапия;
4) восстановительное лечение: лечебная физкуль-

тура, лечебный массаж, физиотерапия, психотерапия, 
метаболическая медикаментозная терапия;

5) лечение выявленных синдромов [3–6].
С клинической и прогностической точек зрения 

группа пациентов с ДСТ неоднородна, что требует 
дифференцированного подхода к реализации ле-
чебно-профилактических технологий (Нечаева Г. И.,  
Друк И.  В., 2009). Для алгоритмизации ведения па-
циентов целесообразно проводить разделение их на 
группы наблюдения, исходя из клинической харак-
теристики, прогнозируемой динамики и содержания 
лечебно-профилактической работы (приложение Б.1).
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3.1. Консервативное лечение
Консультирование и обучение
Класс I, уровень доказательности – С.
Цель консультирования и обучения  – дать соот-

ветствующие знания, обучить необходимым навыкам 
и умениям, сформировать мотивацию к изменениям 
нездоровых привычек и поддержать стремление паци-
ента к выполнению рекомендаций и назначений врача. 
Консультирование и обучение пациентов может про-
ходить как в режиме индивидуального собеседования, 
так и в рамках Школы пациентов.

В каждом конкретном случае необходимо опреде-
лить индивидуальные психологические, поведенче-
ские особенности пациента, его готовность выполнить 
совет врача. Успешному консультированию способ-
ствуют взаимопонимание и чувство сопереживания, а 
также эффективная обратная связь (умение слушать, 
обсуждать, четко разъяснять цели обучения и пр.). Со-
веты воспринимаются лучше и действуют более убе-
дительно, если они проводятся с акцентом на положи-
тельные ассоциации, не содержат трудновыполнимых 
рекомендаций и не воспринимаются пациентами как 
что-то для них неестественное, требующее усилий и 
дополнительных средств [3–7, 9]. 

Желательно сопровождать советы выдачей пись-
менных рекомендаций, памяток, брошюр, рецептур 
рекомендуемых блюд, наглядных, хорошо иллюстри-
рованных таблиц, схем и т. д. (приложение В).

В процессе общения с пациентом лечащий врач 
должен предоставить ему следующую информа-
цию:

l что такое ДСТ и какие изменения в соединитель-
ной ткани при этом происходят; 

l какие признаки ДСТ есть у пациента;
l какие существуют методы лечения;
l какие действия относятся к нездоровому образу 

жизни и что возможно исправить;
l каковы особенности повседневной физической 

активности и лечебной физкультуры, что дают спор-
тивные тренировки и насколько они безопасны;

l как провести профилактику суставных болей и 
болей в спине, варикозной болезни, геморроя, пло-
скостопия, сколиоза; 

l каковы симптомы осложнений со стороны серд-
ца, крупных сосудов, глаз; 

l какие исследования и в какие сроки необходимо 
проводить в целях профилактики;

l каковы ограничения в профессиональном выборе;
l что такое выбор супруга по «генетическим пред-

почтениям» [3–6, 9].
Рекомендации по изменению образа жизни
Класс I, уровень доказательности – С.
Режим дня
Пациентам с ДСТ показаны общий режим, утрен-

няя гимнастика, чередование умственной нагрузки с 
физическими упражнениями, прогулками на свежем 
воздухе, полноценный ночной сон, короткий отдых 
днем [3–6, 9]. 

Характер двигательной активности
Необходимо правильно выбрать вид физической 

активности, адекватную нагрузку и темп тренировки. 
Помимо утренней гимнастики (приложение В.2), не-

обходимо выполнять физические упражнения аэроб-
ного типа 3 раза в неделю по 40–60 минут (плавание, 
ходьба или умеренный бег на беговой дорожке, езда на 
велосипеде/велотренажере, ходьба на лыжах в зимнее 
время, бадминтон, боулинг, настольный теннис). 

Нецелесообразны: занятия балетом, групповые 
игровые виды спорта, связанные с большой вероятно-
стью травм, игра на фортепиано и большинстве других 

музыкальных инструментов (длительное статическое 
напряжение).

Противопоказаны: тяжелая атлетика и деятель-
ность с резким изменением атмосферного давления 
(дайвинг), а также бесконтрольные растяжки, висы и 
вытяжения позвоночника.

Каждый пациент должен уметь самостоятельно 
оценивать адекватность физической нагрузки. Пульс 
во время тренировки не более 110 ударов в минуту, в 
случае приема бета-блокаторов – не более 100 ударов 
в минуту. 

Вопрос о возможности и безопасности занятия 
спортом на профессиональном уровне всегда решает-
ся индивидуально. 

Приведенные рекомендации носят общий харак-
тер. Подход к пациенту должен быть максимально пер-
сонифицирован: рекомендованные, нецелесообраз-
ные и противопоказанные физические нагрузки могут 
существенно различаться в зависимости от домини-
рующего синдрома ДСТ, общего клинического статуса 
пациента [3–6, 9]. 

Диетотерапия
Рекомендуется пища, обогащенная белком, со-

держащая значительное количество хондроитинсуль-
фатов. При снижении аппетита рекомендуется приме-
нение горечей. Всем пациентам с ДСТ рекомендуется 
употребление продуктов, обогащенных веществами, 
участвующими в метаболизме соединительной тка-
ни,  – витаминами С, Е, В6, D, Р и микроэлементами: 
магнием, медью, марганцем, цинком, кальцием, селе-
ном, серой (приложение В.3) [3–9]. 

Среди микроэлементов магний, медь и марганец 
особенно важны для поддержания физиологическо-
го метаболизма соединительной ткани [35–40]. Для 
структуры соединительной ткани крайне важна роль 
магния, который является одним из основных биоэле-
ментов, обеспечивающих физиологический метабо-
лизм соединительной ткани (рис. 7) [35–38].

Ускорение синтеза белков соединительной ткани 

Понижение активности 
лизилоксидазы

Нормализация поперечной 
сшивки коллагеновых волокон

Понижение активности  
трансглутаминазы

Стабилизация  
тРНК

Восполнение  
магния

Пониженная секреция  
(активность) металлопротеиназ 

волокон

Замедление деградации белков соединительной ткани

Рис. 7. Фундаментальные механизмы влияния магния  
на соединительную ткань

Курсы терапии, включающие прием препаратов 
магния, не связаны с побочными эффектами при ус-
ловии, что используются органические формы магния, 
причем в приемлемой дозировке. Важность магние-
вой дотации (диетической и фармакологической) осо-
бенно актуальна на фоне распространенного в России 
качественного голода по микронутриентам. В связи с 
этим всем пациентам с ДСТ могут быть рекомендо-
ваны препараты магния (Магне В6-форте, Магнерот, 
Диаспорал магний 300, Магнелис В6) [3–6, 36–40]. 
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Дефицит меди приводит к нарушению формирова-
ния сердечно-сосудистой системы, скелета, коллаге-
на и эластина. Нарушение метаболизма при недоста-
точности меди приводит к различным патологическим 
синдромам, нередко имеющим генетическую природу 
(синдром Марфана, СЭД и др.). Для дефицита меди 
считается характерным развитие дисплазии соедини-
тельной ткани, сопровождающейся повышенной рас-
тяжимостью кожи, гиперэластозом.

Ион меди является интегральной частью активного 
центра лизилоксидазы – фермента, обеспечивающего 
химическую модификацию коллагена и эластина со-
единительной ткани. Нарушения активности фермента 
при недостатке меди приводят к нарушениям метабо-
лизма соединительной ткани, проявляющимся в виде 
васкулита, эритемы, снижения эластичности кожи и т. д.

Марганец  – эссенциальный элемент и кофактор 
более чем 30 ферментов. Важнейшая роль марган-
ца  – антиоксидантная реализуется путем регуляции 
Mn-супероксиддисмутазы. Марганец участвует в об-
разовании костной и соединительной тканей через ре-
гулирование синтеза хондроитин-сульфата. Марганец 
входит в состав трехмерной структуры гиалуронансин-
тетазы, обеспечивающей синтез гиалуронана  – желе- 
образной основы соединительной ткани. Марганец вхо-
дит в состав ряда витаминно-минеральных комплексов.

Селен активизирует иммунную систему, повышая 
сопротивляемость организма, предупреждает образо-
вание и снижает количество свободных радикалов, раз-
рушающих клетки, контролирует жизнь и деятельность 
каждой клетки, предупреждает воспаления, эндокрин-
ные и сердечно-сосудистые заболевания. В комбина-
ции с витаминами Е и С существенно замедляет старе-
ние клеток. Селен также предохраняет от повреждений 
нуклеиновые кислоты. Селен влияет на работу половой 
сферы и сексуальную активность. Кроме того, отмече-
но снижение риска внезапной смертности грудных де-
тей. Дело в том, что селен и витамин Е в достаточном 
количестве содержатся в материнском молоке, но если 
ребёнка почему-либо кормят молоком от коровы, воз-
никает резкая нехватка этих необходимых элементов.

Цинк участвует в основных обменных процессах, 
являясь составной частью многих ферментов; повы-
шает устойчивость к инфекционным заболеваниям, 
способствует заживлению ран, ускоряет рост, повы-
шает работоспособность, улучшает память, препят-
ствует выпадению волос. Причиной дефицита цинка 
может быть недостаточное поступление его в орга-
низм или неправильное питание, несбалансирован-
ные диеты, нарушенное всасывание цинка (например, 
при кишечных заболеваниях) или усиленное выделе-
ние цинка, например при алкоголизме, приеме слаби-
тельных средств или других медикаментов. 

Сера в организме человека формирует простран-
ственную структуру молекул белка, являясь составной 
частью структурного белка коллагена. Обмен серы кон-
тролируют те же факторы, что и белковый обмен (гор-
моны половых желез, гипофиза, надпочечников, щито-
видной железы). Оберегает ткани, клетки и пути синтеза 
от процесса окисления. Обеспечивает в клетке процесс 
передачи энергии, перенося электроны. Принимает уча-
стие в транспорте и фиксации метильных групп (много 
во фруктах, овощах). В качестве компонента витаминов 
группы B (биотина и тиамина) содействует преобразо-
ванию жиров, углеводов, белков.  Участвует в синтезе 
желчных кислот, необходимых для усвоения жиров, осу-
ществляет детоксикационную роль [4, 6]. 
n Всем пациентам с ДСТ рекомендуется медика-

ментозная метаболическая терапия, зарегистриро-
ванная на территории Российской Федерации. 

Класс I, уровень доказательности – С.
профилактика
Пример курсовой медикаментозной метаболи-

ческой терапии 
Класс IIa, уровень доказательности – С.
1-й курс: Магне В6 в таблетках: взрослым рекомен-

дуется принимать по 6–8 табл/сут; детям старше 6 лет 
(массой тела более 20 кг) – 4–6 табл/сут.

Или Магне В6-форте, взрослым назначают 
3–4 табл/сут, разделенные на 2–3 приема.

Или Магнерот, назначают по 2 табл. 3 раза в день 
в течение 7 дней, затем  – по 1 табл. 2–3 раза в сут-
ки ежедневно. Продолжительность курса  – не менее 
4–6 нед. При необходимости Магнерот можно приме-
нять длительное время. При ночных судорогах икро-
ножных мышц рекомендуется принимать по 2–3 табл. 
вечером.

Аскорбиновая кислота (при отсутствии оксалату-
рии и семейного анамнеза мочекаменной болезни) – 
до 0,6 г в день – 4 недели; 

Милдронат – взрослым 5 мл раствора в/в на ауто-
крови или в/м № 10, далее по 250 мг 2 раза в день – 
4–6 недель. 

2-й курс: Цинкит  – по 1 таблетке 2 раза в день  – 
1,5  месяца или Селцинк плюс  – по 1 табл. 1 раз в 
день – 1 месяц;

Мексикор – 100 мг 2 % раствора в/в № 10, затем по 
1 капсуле 3 раза в день – 3 месяца.

3-й курс: препараты меди или сульфат меди – 1 % 
раствор, 10 капель на прием 3 раза в день – 4 недели + 
кальций-сандоз форте – 500 мг в сутки 1–2 месяца или 
кальцемин адванс – 1 таблетка 2 раза в сутки до 4 ме-
сяцев (индивидуально).

На фоне указанных курсов рекомендуется приме-
нение лимфотропных трав (корень шиповника, трава 
манжетки, кровохлебки) в виде отваров  – 2–3 раза в 
день – с заменой состава сбора каждые 2 недели [3–6].

3.2. Хирургическое лечение 
Хирургическое лечение проводится по показаниям 

в рамках ведущего синдрома. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

3.3. Тактика ведения пациентов с отдельно вы-
раженными синдромами ДСТ 

Несмотря на то что все клинические синдромы ДСТ 
характеризуются истинной коморбидностью, они мо-
гут требовать дополнительной, к базовому лечению 
ДСТ, терапии (рис. 8) [6]. 

Выявлены фенотипические признаки ДСТ

Обязательные  
исследования

По показаниям в зависимости 
от предполагаемого синдрома

Диагностирован синдром

Уточнение рекомендаций по образу жизни

Немедикаментозное лечение

Медикаментозное лечение

Хирургическое лечение

Рис. 8. Тактика ведения и лечения выявленных синдромов

Ниже приводятся уточнения по ведению пациентов 
с отдельно выраженными синдромами, имеющими 
код по МКБ-10 [4–6, 13]. 
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n Представленные методы лабораторной, инстру-
ментальной, иной диагностики и лечения рекомендо-
ваны и зарегистрированы на территории Российской 
Федерации.

3.3.1. Расстройства вегетативной нервной си-
стемы 

G90 Расстройства вегетативной (автономной) 
нервной системы 

G90.0 Идиопатическая периферическая веге-
тативная невропатия

Обморок, связанный с раздражением каротидного 
синуса 

G90.8 Другие расстройства вегетативной нерв-
ной системы 

G90.9 Расстройство вегетативной (автоном-
ной) нервной системы неуточненное

Жалобы и анамнез. Практически с рождения ха-
рактерны быстрая смена окраски кожи, потливость, 
метеотропность, зябкость, синдром Рейно и т. п. Па-
циентов с раннего юношеского возраста беспокоят 
длительные ноющие, колющие боли в области сердца, 
связанные с эмоциональной нагрузкой, исчезающие 
после приема седативных средств или отдыха. Наря-
ду с кардиалгическим синдромом пациенты предъ-
являют жалобы на тяжесть в голове, общую слабость, 
снижение артериального давления (более 50  %), го-
ловные боли, которые нередко приобретают сосуди-
сто-мигренозный характер, могут сопровождаться ор-
тостатическими проявлениями [5, 6, 41–45]. Одним из 
расстройств вегетативной нервной системы является 
гипервентиляционный синдром (дисфункциональное 
дыхание), который проявляется ощущением нехватки 
воздуха, неудовлетворенностью вдохом. Характерны 
периодические глубокие вдохи, зевота. Гипервенти-
ляционные расстройства часто сопровождаются озно-
боподобным гиперкинезом, мышечно-тетаническими 
спазмами, парестезиями [4–6]. Вегетативная дис-
функция, как правило, сочетается с невротическими и 
депрессивными расстройствами [4–6, 43–44]. 

В целом синдром вегетативной дисфункции фор-
мируется у значительного числа пациентов с ДСТ, 
регистрируется одним из первых в раннем детском 
возрасте и является обязательным компонентом 
диспластического фенотипа. Выраженность клини-
ческих проявлений синдрома нарастает параллель-
но тяжести ДСТ, при увеличении количества стигм, в 
случаях астенической конституции и дефицита массы 
тела [46]. В формировании вегетативных нарушений 
пациентов ДСТ, несомненно, имеют значение генети-
ческие факторы, приводящие к изменению функции 
гипоталамуса, гипофиза, половых желез, симпатико-
адреналовой системы, а также дисфункция лимбико-
ретикулярного комплекса. 

Физикальное обследование. Исследование пси-
ховегетативного статуса. При оценке исходного веге-
тативного тонуса у пациентов, как правило, выявляет-
ся симпатикотония, реже  – ваготония. Определение 
вегетативного индекса Кердо [4–6].

Инструментальные методы. Магнитно-резо-
нансная томография (МРТ) головного мозга, ду-
плексное сканирование экстракраниальных артерий, 
СМАД, КИГ [4–6, 42, 44]. Класс IIa, уровень доказа-
тельности – С.

Иная диагностика. Консультации невролога, пси-
хотерапевта при неэффективности лечения. Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Для коррекции име-
ющейся вегетативной дисфункции могут быть реко-
мендованы препараты, оптимизирующие метаболизм 
головного мозга с показанной эффективностью при 

синдроме вегето-сосудистой дистонии, антигипок-
сическим действием (кудесан, актовегин, мексидол 
и др.). Для коррекции неврозов и неврозоподобных 
состояний, помимо рациональной психотерапии, обо-
снованным является использование анксиолитиков 
(атаракс, грандаксин, адаптол, афобазол) [4–6, 41, 47, 
48]. Класс IIa, уровень доказательности – С.

3.3.2. Бронхолегочный синдром
J43 Эмфизема
J43.9 Эмфизема (легкого) (легочная)
J93 Пневмоторакс
J93.0 Спонтанный пневмоторакс напряжения 
J93.1 Другой спонтанный пневмоторакс 
J93.8 Другой пневмоторакс 
J93.9 Пневмоторакс неуточненный 
Жалобы и анамнез. Гетерогенность бронхолегоч-

ного синдрома определяет разнообразный характер 
жалоб. При наличии трахеобронхиальной дискинезии 
пациентов может беспокоить надсадный приступо-
образный кашель, признаки бронхообструктивного 
синдрома при отсутствии типичных приступов удушья 
и других проявлений бронхиальной астмы, одышка. 
Спонтанный пневмоторакс, осложняющий течение 
буллезного варианта бронхолегочного синдрома, про-
является приступообразной одышкой, болью в груд-
ной клетке различной степени выраженности. При 
присоединении воспалительного процесса возможно 
наличие продуктивного кашля с выделением мокроты 
по утрам [3–6, 49–54].

При ретроспективной оценке данных медицинской 
документации необходимо уточнить факт проведения 
респираторной поддержки в периоде новорожденно-
сти и частоту респираторных инфекций, в том числе 
пневмоний, в детском возрасте. 

При уточнении данных анамнеза у курящих паци-
ентов с ДСТ необходимо оценить статус курения и 
особенности курительного поведения, определяющие 
вероятность формирования бронхитического вариан-
та бронхолегочного синдрома. Даже при отсутствии 
характерных жалоб требуется активное исключение 
бронхиальной обструкции по данным спирометриче-
ских исследований.

Буллезный вариант диагностируется приблизи-
тельно у 25  % пациентов мужского пола и нередко 
осложняется эпизодом спонтанного пневмоторакса, 
наличие либо отсутствие которого необходимо ак-
тивно выяснить при сборе анамнеза. При отсутствии 
пневмоторакса буллезный вариант протекает бес-
симптомно и выявляется исключительно по данным 
мультиспиральной компьютерной томографии. Име-
ет значение и факт отягощенной наследственности, 
поэтому целесообразно уточнять наличие эпизодов 
спонтанного пневмоторакса у кровных родственни-
ков пациента.

При торако-диафрагмальном варианте бронхоле-
гочного синдрома пациенты активно предъявляют жа-
лобы на одышку только при значительном изменении 
геометрии грудной полости, поэтому основными кри-
териями для выделения данного варианта являются 
изменения функции внешнего дыхания по рестриктив-
ному типу.

Золотым стандартом диагностики гипервентиля-
ционного синдрома является Наймигенский опрос-
ник. В то же время повышенный уровень тревожности 
и проявления вегетативной дисфункции, в том числе 
дисфункционального дыхания, легко уточнить при 
сборе анамнеза и анализе медицинской документа-
ции [49–54]. 

Физикальное обследование. Изменение формы 
грудной клетки, тугоподвижность ребер, снижение 



национальные  РЕКОМЕНДАЦИи national  reCOMMENDATIONS

152

экскурсии органов грудной клетки. При пальпации 
грудной клетки часто выявляются изменения, харак-
терные для торако-диафрагмального синдрома: сни-
жение эластичности, локальная болезненность и т. д. 
Голосовое дрожание, как правило, не изменено. То-
пографическая перкуссия легких может отразить из-
менение положения органов средостения, высокое 
стояние диафрагмы. При сравнительной перкуссии 
изменение легочного звука с появлением коробочного 
оттенка свидетельствует о диффузной эмфиземе лег-
ких, возможно локальное изменение звука над участ-
ками порочного развития легкого или бронхоэктаза-
ми. При аускультации над верхушками легких и нижних 
отделах легких достаточно часто выслушивается осла-
бление везикулярного дыхания и крепитация, связан-
ные с механикой дыхания, определяемой основным 
патологическим процессом. Жесткое дыхание и про-
водные стридорозные хрипы могут свидетельство-
вать о поражении верхних дыхательных путей, в т. ч. 
трахеобронхиальной дискинезии. Рассеянные сухие 
свистящие хрипы при форсированном выдохе говорят 
о присоединении обструктивного синдрома. Локаль-
ные влажные хрипы характерны для бронхоэктазов.  
В большинстве случаев у молодых пациентов с ДСТ  
аускультативная картина не имеет специфических 
особенностей [4].

Инструментальные методы. МСКТ ОГК, ФБС, 
спирометрия, проба с бронхолитиком, бодиплетизмо-
графия, ЭхоКГ. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация пульмонолога, 
Наймигенский опросник. Класс I, уровень доказатель-
ности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Направления лечения бронхолегочного синдрома у 
пациентов с ДСТ: 

l отказ от табакокурения;
l управление кашлем: обучение правильной техни-

ке кашля, применение противокашлевых или муколи-
тических препаратов в зависимости от характера каш-
ля, комплексы дыхательной гимнастики с элементами 
кинезиотерапии; 

l управление одышкой: рекомендации по физиче-
ской активности, обучение приемам диафрагмального 
дыхания и дыхания с повышением сопротивления на 
выдохе.

Лечение бронхообструктивного синдрома: регу-
лярное применение бронхолитических препаратов, 
ИГКС по показаниям.

Повышение силы и выносливости дыхательных 
мышц: регулярное выполнение комплексов упражне-
ний, в том числе с дыхательными тренажерами.

Профилактика и лечение инфекционных обостре-
ний: вакцинация, рациональная антибактериальная 
терапия по показаниям. 

Буллезная эмфизема легких предполагает кор-
рекцию образа жизни (прекращение курения, огра-
ничение авиаперелетов, занятий дайвингом и т.  п.). 
Целесообразна плановая консультация торакального 
хирурга для уточнения показаний к оперативному ле-
чению [3–6, 49–54]. 

Хирургическое лечение. Класс I, уровень доказа-
тельности – С.

Пневмоторакс является неотложным состояни-
ем, требующим немедленной медицинской помощи. 
Врачебная помощь состоит в проведении пункции 
плевральной полости, эвакуации воздуха и восста-
новлении в полости плевры отрицательного давления. 
При закрытом пневмотораксе проводится аспирация 
воздуха через пункционную систему. При тотальном 

пневмотораксе во избежание быстрого расправления 
легкого и шоковой реакции пациента, а также при де-
фектах легочной ткани в плевральную полость уста-
навливается дренаж с последующей пассивной аспи-
рацией воздуха по Бюлау либо активной аспирацией 
посредством электровакуумного аппарата. При реци-
дивирующем спонтанном пневмотораксе показано хи-
рургическое лечение. 

После оказания неотложной медицинской помощи 
целесообразно направление пациента в лечебное уч-
реждение, специализирующееся на проблемах ДСТ, 
для дообследования и проведения медицинской ре-
абилитации. Базисными методиками реабилитацион-
ной программы являются направления, традиционно 
использующиеся при реабилитации пациентов с ДСТ: 
обучение и информирование, дозированные физиче-
ские нагрузки, респираторная гимнастика, рациональ-
ная психотерапия и метаболическая терапия [51–53]. 

3.3.3. Синдром иммунологических нарушений
D84.8 Другие уточненные иммунодефицитные 

нарушения
Жалобы и анамнез. Проявления вторичной им-

мунной недостаточности при ДСТ на клиническом 
уровне характеризуются наличием затяжных, хрониче-
ских либо часто рецидивирующих заболеваний инфек-
ционного генеза (бактериальной, вирусной, грибковой 
этиологии), торпидных к традиционной терапии [4–6, 
55, 56]. Перечень «болезней-масок» при этом может 
включать: заболевания ЛОР-органов (синуситы, от-
иты, фарингиты, тонзиллиты); поражения органов 
дыхания (пневмонии, плевриты, бронхоэктатическая 
болезнь); инфекции кожи и подкожной клетчатки (фу-
рункулы, абсцессы, пиодермии, парапроктиты и др.); 
грибковые заболевания кожи и слизистых оболочек, в 
том числе системные формы (кандидозы, аспергиллез 
и др.); паразитарные инвазии; хронические вирусные 
инфекции (герпетическая, ЦМВ, ВЭБ и др.); тубер-
кулез; аутоиммунные заболевания; онкопатология; 
лимфопролиферативные заболевания; частые ОРВИ 
(более 6 раз в год); хронические локализованные оча-
ги поражения (хронический пиелонефрит, аднексит, 
гастродуоденит, холецистит и др.); аллергические за-
болевания (крапивница, аллергический ринит, атопи-
ческий дерматит, бронхиальная астма) [4, 57].

Физикальное обследование. При осмотре об-
ращают внимание на состояние кожи, видимой сли-
зистой, периферических лимфатических узлов, общие 
физикальные данные по системам.

Лабораторная диагностика.  Общеклинические 
анализы крови и мочи; ревматесты; гормоны щитовидной 
железы; биохимические показатели крови;  исследова-
ние кала на гельминты; лабораторно-иммунологическое 
исследование (иммунный статус). При необходимости 
иммунологический мониторинг  – повторное исследо-
вание иммунного статуса на фоне или после проведен-
ного лечения. Класс IIa, уровень доказательности  – С.

Инструментальные методы. Компьютерная, 
рентгено- и УЗИ диагностика изменений размеров ти-
муса, селезенки, характеристика лимфатических уз-
лов. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика.  Консультация иммунолога-
аллерголога; специфическая диагностика с аллерге-
нами, консультация смежных специалистов. Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Ведение здорового образа жизни, лечение и про-
филактика бактериальных, грибковых, вирусных 
инфекций, паразитарных инвазий; иммунопрофи-
лактика (вакцины, сыворотки). В случае выявления 
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сенсибилизации к аллергенам проведение аллер-
генспецифической иммунотерапии. При наличии на-
рушений врожденного, гуморального, Т-клеточного 
звеньев иммунитета (подтвержденных иммунологи-
ческими показателями) проведение соответствующей 
иммунотерапии (по рекомендации иммунолога) в за-
висимости от нозологической формы заболевания, 
стадии процесса, возраста пациента [56, 58].

Хирургическое лечение. По показаниям (заклю-
чение смежных специалистов).

3.3.4. Косметический синдром
L90.6 Атрофические полосы 
L90.0 Келоидный рубец 
L98 Другие болезни кожи и подкожной клетчат-

ки, не классифицированные в других рубриках 
L90.9 Атрофическое изменение кожи неуточ-

ненное (морщины, трофические расстройства 
кожи и др.) 

Q67 Врожденные костно-мышечные деформа-
ции головы, лица, позвоночника и грудной клетки

Q67.0 Асимметрия лица
Q67.1 Сдавленное лицо
Q67.2 Долихоцефалия
Q67.3 Плагиоцефалия
Q67.4 Другие врожденные деформации чере-

па, лица и челюсти
Жалобы и анамнез. Косметический синдром при 

ДСТ включает в себя дефекты внешности, в тяжелых 
случаях значительные (высокий или низкий рост, до-
лихостеномелию, гипотрофию мышц, необычную 
форму головы, неправильный рост зубов, различные 
деформации грудной клетки, искривление позвоноч-
ника или ног, варикозно расширенные вены, раннее 
появление морщин и складок, преждевременное ста-
рение) [59–62].

Пациенты нередко предъявляют жалобы на об-
висание кожи, сухость кожи лица и всего тела, пло-
хозаживающие повреждения кожи, формирование 
рубцов, появление растяжек, стрий, не связанных с 
беременностью, изменением массы тела или локаль-
ным механическим воздействием. Возможно появле-
ние кровоподтеков, экхимозов, петехий при незначи-
тельном повреждении кожи. Перечисленные жалобы 
обязательно требуют уточнения времени появления 
признаков (в детском или юношеском возрасте), на-
личия их у других членов семьи [4, 59–65]. Возросшие 
эстетические требования к своему внешнему виду, 
особенно в молодом возрасте, причиняют психоло-
гический дискомфорт и вызывают социальную деза-
даптацию [63].

Физикальное обследование. При осмотре кожа 
тонкая (легко ранимая), просвечивающая, сухая, 
структура кожи вялая, рыхлая, возможны атрофи-
ческие стрии, не связанные с беременностью, из-
менением массы тела или локальным механическим 
воздействием, формирование келоидных или гипер-
трофических рубцов, а также в некоторых случаях 
возможно формирование особого типа заживления 
кожи – широкого атрофического рубца по типу «папи-
росной бумаги». Кроме того, при осмотре пациентов 
с ДСТ могут быть выявлены некоторые аномалии раз-
вития (табл. 10).

При проведении проб щипка, жгута и манжетки по-
явление кровоподтеков, экхимозов, петехий. Наличие 
гиперрастяжимости кожи (безболезненное оттягива-
ние кожи на 3 см в области тыла кисти, на лбу, в об-
ласти локтевых суставов, латеральных концах ключиц, 
возможность формирования складки кожи на кончике 
носа). Варикозно расширенные вены на любых участ-
ках тела без признаков воспаления [4].

Таблица 10
Аномалии развития, формирующие  

косметический синдром при ДСТ 

Признак %
Второй палец стопы больше первого 52,0
Сандалевидная щель (расстояние меж-
ду 1-м и 2-м пальцами стопы равно или 
больше ширины 2-го пальца)

52,0

Неправильный рост зубов 41,0
Клиндактилия (искривление одного 
пальца кисти) 26,0

Третий тип мочки уха (приросшая мочка 
уха) 22,0

Неправильный прикус 22,0
Низкий рост волос на лбу и шее 19,0
Дополнительные зубы 14,5
Гетерохромия радужной оболочки глаз 11,5
Короткая уздечка языка 10,5
Низко расположенные уши 8,0
Диастема (широкая щель между 
центральными резцами) 8,0

Уздечка верхней губы 8,0
Деформированные ушные раковины 7,5
Гипотелоризм (близко расположенные 
глаза) 7,0

Большие торчащие уши 7,0
Эпикант (кожная складка в медиальном 
углу глаза, прикрывающая слезное 
мясцо)

6,5

Экзофтальм 6,5
Энофтальм 6,0
Гипертелоризм глаз (увеличение 
расстояния между внутренними краями 
глазниц) 

5,0

«Мятые» ушные раковины 5,0
Гипертелоризм сосков 4,5
Камптодактилия (контрактура 
проксимальных межфаланговых 
суставов)

2,0

Брахидактилия 1,5
Политемия (количество сосков больше 
двух) 1,0

Визуальный метод регистрации места расположе-
ния морщин, определение вида, глубины и степени их 
выраженности с использованием клинической и ви-
зуальной шкал Лемперле: чаще всего определяются 
выраженные носогубные складки и носослезные бо-
розды, реже морщины в области глаз и морщины в об-
ласти лба [4, 66, 67].

Лабораторная диагностика. Специфических 
маркеров нет. В ротовой жидкости определяется уро-
вень магния [23]. В сыворотке крови – уровень вита-
мина D и кальцитриол. Класс IIa, уровень доказатель-
ности – С.

Инструментальные методы. При антропометри-
ческом исследовании чаще встречаются пациенты с 
высоким ростом, низким весом, долихостеномелией. 
При антропометрическом исследовании лица (изме-
рение поперечного размера головы, морфологиче-
ской высоты лица, скулового диаметра, наибольшей 
ширины лица; высоты и длины орбиты; расстояния 
между клыковыми точками; ширины зубной дуги с под-
счетом головного и лицевого индексов) преобладают 
пациенты с долихоцефалической формой головы [4, 
66]. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Для диагностики преждевре-
менного старения возможно определение биологи-
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ческого возраста по методике В. П. Войтенко и соавт. 
[68]. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Необходимо прово-
дить как можно раньше при появлении первых призна-
ков косметологического синдрома с целью коррекции 
возрастных изменений кожи. 

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Для улучшения микроциркуляции и трофики тканей 

проводится массаж или микротоковая терапия; для 
коррекции синтеза гликозаминогликанов и коллагено-
образования проводятся внутрикожные инъекции 1 % 
гиалуроновой кислоты с различными аминокислотами 
(пролин, лизин, глицин, цистеин), а также с витами-
ном С, глутатионом и янтарной кислотой [67, 69]. Воз-
можно использование рациональной психотерапии в 
рамках комплексного восстановительного лечения, 
при наличии признаков тревожно-депрессивных рас-
стройств возможно медикаментозное лечение (анкси-
олитики, ноотропы, тенотен) [4–6]. 

Репаративные способности соединительной тка-
ни дермы принципиально важны для заживления ран 
и ожогов, реабилитации после оперативных вмеша-
тельств, пилингов, мезотерапии и др. Перед опера-
тивным вмешательством пациентам необходимо на-
значать витамин D. Витамин D  – гормоноподобный 
витамин, оказывающий огромное влияние на организм 
человека. Действие витамина D неразрывно связано с 
кожей. Кератиноциты кожи уникальны в том смысле, 
что не только сами являются основным источником 
витамина D (вырабатывая его при достаточном уров-
не УФО), но и синтезируют ферменты (для биотранс-
формации витамина D в его активные метаболиты) и 
рецепторы витамина D (VDR), что позволяет им реа-
гировать на концентрацию кальцитриола в плазме [4]. 
Очень важно учитывать участие витамина D в иммуни-
тете кожи. Помимо влияния на уровень и активность 
таких цитокинов, как интерлейкины 1 и 6 и фактор не-
кроза опухолей (ФНО-альфа), витамин D способствует 
выработке антимикробных пептидов (АМП), например 
кателицидина, который является эндогенным «анти-
биотиком», способствуя заживлению ран. В эстетиче-
ской медицине наиболее перспективно использование 
активных форм витамина D, например альфакальцидо-
ла в составе препарата Альфа-D3. Активные формы ви-
тамина D стимулируют экспрессию гена, кодирующе-
го трансформирующий фактор роста-β. Этот и другие 
механизмы воздействия активных форм витамина D 
оказывают влияние на состояние и репаративные спо-
собности соединительной ткани кожи и имеют принци-
пиальное значение для ранозаживления и реабилита-
ции после оперативных вмешательств [4].

Хирургическое лечение. По показаниям при вы-
раженном птозе мягких тканей вокруг глаз, при чрез-
мерно выраженных носогубных складках, при опуще-
нии уголков рта, появлении «второго подбородка», 
провисании кожи в области шеи и нижней челюсти. 
Необходимость хирургического лечения должна быть 
хорошо продумана, с учетом высокого риска форми-
рования келоидных, гипертрофических рубцов и дру-
гих осложнений [4, 67, 69]. Класс IIa, уровень доказа-
тельности – С.

3.3.5. Тромбогеморрагический синдром 
D65 Диссеминированное внутрисосудистое 

свертывание (синдром дефибринации)
Афибриногенемия приобретенная, коагулопатия 

потребления, диффузная или диссеминированная 
внутрисосудистая коагуляция (DJC), фибринолитиче-
ская кровоточивость приобретенная. 

D69 Пурпура и другие геморрагические состо-
яния

D69.1 Качественные дефекты тромбоцитов
Тромбоцитопатия 
Жалобы и анамнез. Пациенты с ДСТ могут предъ-

являть жалобы на петехиальные кровоизлияния, лег-
кое образование гематом, кровоточивость десен, 
носовые кровотечения. Типичным признаком крово-
точивости микроциркуляторного типа при ДСТ явля-
ется интенсивное кровотечение во время и сразу по-
сле травмирующих вмешательств: экстракции зуба, 
аденотомии, подрезания уздечки языка; возможна по-
вышенная контактная ранимость слизистых оболочек 
при фиброгастроскопии, цистоскопии и других проце-
дурах [4, 5, 70–74]. 

Нарушения функции кроветворной системы при 
ДСТ клинически проявляются тромбогеморрагиче-
ским синдромом. С ранних лет у пациентов с ДСТ 
отмечаются геморрагические проявления [75, 76]. 
Однако и в отсутствии геморрагий определяются от-
клонения ряда показателей системы гемостаза [77].

Воздействие стрессорных факторов (операция, 
беременность, стресс, авиаперелет) повышает веро-
ятность возникновения у них же тромбогенных собы-
тий [74].

Перечень анамнестических данных, которые необ-
ходимо учесть при выявлении тромбогеморрагическо-
го синдрома:

1. Личный анамнез: указание на симптомы крово-
точивости или тромбогенные события вне и во время 
беременности (флеботромбоз, ТЭЛА, инфаркт мио-
карда, инсульт, мигрень с аурой, транзиторные ише-
мические атаки), тромбозы на фоне приёма комбини-
рованных оральных контрацептивов.

2. Семейный анамнез (геморрагические или тром-
богенные события, онкологические и эндокринные 
заболевания у ближайших кровных родственников 1 и 
2 степени родства).

3. Репродуктивный отягощённый анамнез: рас-
стройства менструаций с менархе, ранние и поздние 
репродуктивные потери при беременности (замершая 
беременность, антенатальная гибель плода), фето-
плацентарная недостаточность, кровотечения при бе-
ременности и родах, задержка развития плода, пре-
ждевременная отслойка нормально расположенной 
плаценты, маточные кровотечения в репродуктивном 
возрасте и перименопаузе.

4. Аномальные маточные кровотечения с менархе, 
обильные длительные менструации у женщин.

5. Продолжительные кровотечения после порезов, 
операций и в послеоперационном периоде; повышен-
ная кровоточивость в родах, склонность к гипотониче-
ским кровотечениям, повышенная кровоточивость при 
бытовых травмах, в месте инъекций. 

Физикальное обследование. Перечень клиниче-
ских проявлений кровоточивости у пациентов с ДСТ 
включает в себя:

1) спонтанную кровоточивость и рецидивы носо-
вых, десневых кровотечений;

2) спонтанную синячковость, экхимозы, телеанги-
эктазии, петехии или возникшие гематомы при малой 
травматизации.

Лабораторная диагностика. Определение пре-
дикторов риска кровотечений и/или тромбогенных со-
бытий:

1) агрегационная активность тромбоцитов (спон-
танная и с добавлением индукторов: аденозиндифос-
фат, адреналин, коллаген, ристомицин);

2) показатели оценки внутреннего и внешнего, ко-
нечного путей свёртывания крови (активированное 
парциальное тромбопластиновое время, протромби-
новое время, время самосборки фибрин-мономеров);
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3) уровень факторов свертывания (фибриноген, 
факторы VIII и XIII, активность фактора Виллебранда); 

4) параметры генерации тромбина (эндогенный 
тромбиновый потенциал, пиковая концентрация тром-
бина);

5) активность физиологических антикоагулянтов 
(антитромбин III, протеины С и S);

6) содержание маркеров тромбинемии и актива-
ции фибринолиза (растворимые фибрин-мономерные 
комплексы, D-димер);

7) при наличии редкой гомозиготы генов фермен-
тов, участвующих в метаболизме метионина – уровень 
гомоцистеина. 

Класс I, уровень доказательности – С.
Контроль лабораторных показателей системы ге-

мостаза и уровня гомоцистеина в сыворотке крови у 
пациентов с ДСТ и тромбогеморрагическим синдро-
мом следует проводить 1 раз в 6 месяцев, у женщин 
во время беременности в I (5, 8, 12 неделя), II (22, 
24–26 неделя) и III триместре (32–34, 36, 38–39 неде-
ли) и после родов в первые 30 дней. При гиперагре-
гационном синдроме контроль терапии антиагреган-
тами необходимо осуществлять 1 раз в 10 дней, при 
повышенной тромбинемии  – через 7–10 дней от на-
чала применения гепаринопрофилактики. Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Тактика ведения пациентов с ДСТ и тромбогемор-
рагическим синдромом включает нормализацию пара-
метров системы гемостаза и метаболизма коллагена. 
Проведение профилактических мероприятий должно 
осуществляться с учётом доминирующего типа изме-
нений в системе гемостаза. 

При геморрагическом варианте, сопутствующем 
ДСТ: гепатопротекторы, мембраностабилизаторы, по 
показаниям гемостатические препараты. При тромбо-
тическом варианте, сопутствующем ДСТ: применение 
гепаринов, ангиопротекторов, гепатопротекторов, 
мембраностабилизаторов [74, 75]. 

Диспансеризация пациентов с ДСТ и тромбоге-
моррагическим синдромом. 

Класс IIa, уровень доказательности – С.
I этап: отбор пациентов на основании выявления 

признаков ДСТ [72–75].
II этап: изучение семейного и личного анамнеза 

(соматического/репродуктивного), выявление преди-
кторов риска кровотечений и/или тромбогенных со-
бытий. 

III этап: коррекция нарушений системы гемостаза. 
IV этап: ведение с учётом геморрагического и/или 

тромботического варианта изменений в системе ге-
мостаза. 

V этап: динамическое наблюдение и профилакти-
ческие мероприятия нарушений в системе гемостаза.

3.3.6. Метаболическая кардиомиопатия
I43.1 Кардиомиопатия при метаболических на-

рушениях 
I43.8 Кардиомиопатия при других болезнях, 

классифицированных в других рубриках 
Жалобы и анамнез. Кардиомиопатия при ДСТ 

не имеет специфических субъективных симптомов и 
клинических проявлений. Проявляется кардиалгиями, 
возможно развитие аритмического синдрома [2–6, 78, 
79]. 

У пациентов с ДСТ и наследственными изменени-
ями обмена веществ происходит нарушение химиче-
ских, коллоидно-химических процессов, а также биоэ-
нергетических реакций, протекающих при сокращении 
мускулатуры, в том числе и мускулатуры сердца. 

Напряженное функционирование симпатического 
звена при ДСТ приводит к нарушению экономичности 
работы сердца, что ведет к нецелесообразному рас-
ходу ресурсов и истощению миокарда [6]. 

Наличие клапанного синдрома, ассоцированного 
с аномальными хордами ЛЖ, способствует локальной 
миокардиопатии, связанной с тракцией папиллярных 
мышц при пролабировании клапанного аппарата или 
натяжением аномальных хорд, препятствующим кро-
воснабжению миокарда. Присоединение регургита-
ции при клапанном синдроме увеличивает нагрузку на 
миокард, сопровождающуюся усугублением энерге-
тических расстройств [6]. 

Первые проявления на электрокардиографии 
(ЭКГ) начинают фиксироваться к 3–4 годам жизни 
пациента, с возрастом изменяя свою выраженность: 
1-я степень метаболических нарушений – увеличение 
амплитуды зубца T в отведениях V2–V3, синдром TV2 
> TV3; 2-я степень – инверсия зубца Т, смещение сег-
мента ST V2–V3 вниз на 0,5–1,0 мм; 3-я степень – ин-
версия зубца Т, косовосходящее смещение сегмента 
ST до 2,0 мм [2, 6, 15].

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, холтер-
ЭКГ, стресс-ЭхоКГ, велоэргометрия. Класс I, уровень 
доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация кардиолога. 
Класс I, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Курсовой прием лекарственных средств с кардио- 
энергетическим эффектом (Милдронат, Кудесан, Куде- 
вит), препаратов магния (Магне В6, Магне В6-форте, 
Диаспорал магний 300, Магнерот), антиоксидантов 
(Мексикор) [4–6, 80–88]. Фундаментальные и клини-
ческие исследования указывают на принципиальную 
важность обеспеченности организма омега-3 ПНЖК 
(Омакор) в комбинации с магнием для поддержания 
структуры соединительной ткани [4–6]. 

3.3.7. Клапанный синдром
I34.1 Пролапс [пролабирование] митрального 

клапана 
I35.1 Аортальная (клапанная) недостаточность 
I36.1 Неревматическая недостаточность трех-

створчатого клапана 
I37.1 Недостаточность клапана легочной артерии 
Жалобы и анамнез. Длительное время пациенты 

могут не предъявлять специфических жалоб, за ис-
ключением проявлений вегетативной дисфункции. 
Однако пролапс митрального клапана (ПМК) может 
манифестировать впервые возникшей фибрилляцией 
предсердий или тромбоэмболиями [89–92].

Часть пациентов обращаются за медицинской по-
мощью по поводу сердцебиения, атипичной боли в об-
ласти груди, которая редко напоминает стенокардию 
напряжения, одышки и утомляемости, однако ЭКГ и 
нагрузочные тесты не выявляют каких-либо наруше-
ний [6]. B. Bankier и A. B. Littman сообщают, что среди 
пациентов с различного рода фобиями часто реги-
стрируется ПМК, 45 % пациентов с паническими рас-
стройствами страдают ПМК; исследователи считают, 
что учащенное сердцебиение у пациентов с ПМК вза-
имосвязано с симптомами депрессии, алкогольной 
интоксикации, с низкой оценкой собственного здоро-
вья, потреблением кофе в большом количестве и от-
сутствием физической активности [3–6].

Клапанный синдром начинает формироваться в 
детском возрасте (4–5 лет). Частота выявления кла-
панных проявлений ДСТ у лиц молодого возраста 
(18–45 лет) достигает 51  % (Друк И. В., 2015), про-
являясь пролапсом митрального клапана (до 72  % с 
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преобладанием ПМК 1–2 степени) с функциональной 
недостаточностью (1–2 степени) или без таковой, мик-
соматозной дегенерацией клапанов (до 37 % случаев), 
изолированной или в сочетании с пролапсом. Чаще 
всего диагностируется ПМК – до 70 % среди пациен-
тов с ДСТ, реже – пролапс трикуспидального или аор-
тального клапанов [93]. 

Гемодинамически значимые поражения клапанов 
приводят к развитию хронической сердечной недо-
статочности, провоцируют развитие аритмического 
синдрома, являются фактором риска тромбоэмболи-
ческих поражений, инфекционного эндокардита. Ак-
тивно рекомендуется при опросе пациентов с ДСТ об-
ратить внимание на усталость, одышку или симптомы 
альвеолярного отека легких [94–99].

Аускультативные признаки ПМК выявляются в раз-
личном возрасте: от 4 до 34 лет, однако наиболее 
часто  – в возрасте 12–14 лет. Выявление в возрас-
те 7–14 лет у пациентов с ПМК систолического шума 
в сердце достаточно часто неправильно трактуется и 
расценивается как признак ревмокардита, по поводу 
которого проводится антиревматическое лечение и 
длительная бициллинопрофилактика. «Псевдоревмо-
кардит» обычно подтверждается наличием сопутству-
ющих артралгий и артритов, обусловленных гипермо-
бильностью суставов. 

При длительном наблюдении (в течение 12 лет) у 
пациентов с ПМК (53 %) неоднократно отмечается из-
менение аускультативных данных, связанных с пере-
несенными инфекциями, стрессовыми ситуациями, 
однако в некоторых случаях изменения происходят 
без видимой причины. 

Эхокардиографические данные также находятся 
в динамическом состоянии. У пациентов отмечается 
пролабирование одной или обеих створок различной 
глубины и формы с регургитацией различной степени 
или без нее [6]. 

Физикальное обследование. Аускультативно у 
пациентов с ДСТ отмечается усиление I тона, призна-
ки пролапса митрального клапана: внутрисистоличе-
ский щелчок, систолический шум на верхушке и в точ-
ке Боткина. Выслушиваемый «мягкий» систолический 
шум на верхушке сердца во II–III межреберье слева и 
реже справа от грудины, не связанный с тонами, ре-
гистрирующийся в различные периоды систолы на 
фоне тахикардии, по-видимому, связан с повышени-
ем тонуса симпатической нервной системы. 

У 2/3 пациентов с сердечными шумами выявляются 
АРХ ЛЖ различной локализации, которые клинически 
проявляются типичным систолическим шумом типа 
«хордального писка» в области верхушки сердца без 
экстракардиального проведения.

Среди лиц с ДСТ встречаются пациенты с врож-
денными пороками сердца (ДМЖП, ДМПП) с типичной 
аускультативной картиной – различной громкости си-
столический шум в области II–III межреберья слева от 
грудины, иногда с распространением в подмышечную 
область и ВПС – бикуспидальный аортальный клапан с 
мягким диастолическим шумом над аортальным кла-
паном [4, 6]. 

Лабораторная диагностика. В случае сомнения в 
этиологии ПМК необходимо исключить воспалитель-
ные заболевания миокарда. Класс IIa, уровень доказа-
тельности – С.

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ. Класс I, 
уровень доказательности – С.

Холтер-ЭКГ, стресс-ЭхоКГ, велоэргометрия [3–6]. 
Молекулярно-генетические исследования для ис-
ключения ННСТ. При необходимости  – МРТ сердца. 
Класс IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультации кардиолога, 
кардиохирурга [3–6]. Класс I, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

До настоящего времени не существует единого 
мнения о тактике ведения пациентов с ПМК, что мо-
жет быть связано с отсутствием единого мнения об 
этиологии и патогенезе этого заболевания. С одной 
стороны, имеется тенденция к отрицанию необходи-
мости какого-либо лечения и попытка оценки таких 
пациентов как практически здоровых людей. С дру-
гой стороны, учитывая снижение КЖ, опасность раз-
вития серьезных осложнений, инвалидизации и даже 
внезапной смерти у лиц трудоспособного возраста, 
становится понятной необходимость тщательного  
изучения этого вопроса и разработки превентивных и 
лечебных мероприятий [4–6].

Важная составляющая ведения бессимптомных 
пациентов с ПМК – динамическое наблюдение. В ряде 
случаев достаточно отказаться от таких стимуляторов, 
как кофеин, алкоголь и курение. Пациенты должны из-
бегать приема оральных контрацептивов [91].

Имеются литературные данные об эффективно-
сти препаратов магния при первичном ПМК (Марты-
нов А. И. и Акатова Е. В., 2010; Нечаева Г. И. и соавт., 
2007) [4–6, 89–91, 100]. Показано, что через шесть 
месяцев регулярного приема препарата магнерот не 
только нормализуется ЧСС и уровень АД, снижается 
число эпизодов нарушений ритма, но и достоверно 
уменьшается глубина пролабирования створок ми-
трального клапана. При динамическом эхокардио-
графическом наблюдении достоверно уменьшается 
степень митральной регургитации, размеры левого 
предсердия и частота МД створок. При исследовании 
холтеровского мониторирования ЭКГ отмечено дос
товерное снижение средней и максимальной ЧСС, 
количества эпизодов тахикардии, продолжительности 
интервала QTс и частоты пароксизмов суправентри-
кулярной тахикардии. Доказано влияние препаратов 
магния на различные параметры жизнедеятельности 
больных с ПМК: уменьшение выраженности синдро-
ма ВСД, сосудистых и геморрагических нарушений, 
психопатологических расстройств, значимое умень-
шение (на 50 % и более от исходного уровня) тяжести 
клинической картины [4–6, 89–91, 100]. Регулярное 
применение магниевой соли оротовой кислоты досто-
верно повышает КЖ (по шкалам «работа» и «социаль-
ная жизнь» – у 54,8 % лиц, по шкале «личная жизнь» – у 
45,2 %) [99]. 

Пациенты с пролапсом митрального клапана с жа-
лобами, обусловленными повышением тонуса или 
реактивности симпатической нервной системы (серд-
цебиение, кардиалгии, одышка), часто положительно 
реагируют на терапию бета-блокаторами, ивабрадином 
[91]. Для стимуляции коллагенообразования применя-
ются витамины группы В, витамины D, С, Р, препараты 
магния, меди, марганца, кальция, антигипоксанты. 

При кардиалгиях возможно применение анксиоли-
тиков.

У пациентов с ПМК и ФП выбор между терапией 
варфарином и новыми оральными антикоагулянтами 
определяется возрастом, наличием митральной регур-
гитации, наличием утолщения и избыточности створок 
МК, артериальной гипертензии и ХСН [91, 101].

Класс I, уровень доказательности – С.
Антибиотики для профилактики ИЭ всем пациен-

там с ПМК, имеющим миксоматозную дегенерацию 
створок при состояниях, сопровождающихся бакте- 
риемией.
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Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

 Хирургическое лечение показано при тяжелой ми-
тральной недостаточности, в особенности обуслов-
ленной разрывом хорд, приводящим к формированию 
«молотящей» створки митрального клапана [4–6, 91]. 

Реконструкция МК может быть успешно выполнена 
хирургами, имеющими опыт выполнения таких опера-
ций; при митральной регургитации вследствие ПМК она 
характеризуется хорошей отсроченной выживаемостью, 
которая спустя 10 и 20 лет остается выше, чем после 
протезирования МК. Реконструкция передней створки 
МК ассоциируется с более высоким риском повторной 
операции с последующей реконструкцией задней створ-
ки. Настоятельно рекомендуется направлять пациентов 
на комплексную реконструкцию МК в хирургические 
центры, имеющие опыт выполнения таких операций. 
При остаточной митральной регургитации в случае по-
вторной операции риск возрастает. На выбор способа 
оперативного лечения влияют: наличие диастоличе-
ской и систолической дисфункции ЛЖ, КДО и КСО ЛЖ, 
тяжесть МР, наличие или отсутствие нарушений ритма, 
фибрилляции предсердий, уровень давления в легоч-
ной артерии (в покое и при нагрузке), наличие клиниче-
ских симптомов сердечной недостаточности [6, 91, 94].

3.3.8. Аритмический синдром
I44 Предсердно-желудочковая (атриовентрику-

лярная) блокада и блокада левой ножки пучка Гиса
I44.0 Предсердно-желудочковая блокада первой 

степени
I44.1 Предсердно-желудочковая блокада второй 

степени
I44.2 Предсердно-желудочковая блокада полная
I45 Другие нарушения проводимости
I45.0 Блокада правой ножки пучка Гиса
I45.1 Другая и неуточненная блокада правой нож-

ки пучка Гиса
I45.2 Двухпучковая блокада 
I45.3 Трехпучковая блокада 
I45.4 Неспецифическая внутрижелудочковая 

блокада 
I45.5 Другая уточненная блокада сердца 
I45.6 Синдром преждевременного возбуждения
I46 Остановка сердца
I46.0 Остановка сердца с успешным восстанов-

лением сердечной деятельности 
 I46.1 Внезапная сердечная смерть, так описан-

ная 
I46.9 Остановка сердца неуточненная 
I47 Пароксизмальная тахикардия
I47.1 Наджелудочковая тахикардия
I47.2 Желудочковая тахикардия
I48 Фибрилляция и трепетание предсердий
I49 Другие нарушения сердечного ритма
I49.0 Фибриляция и трепетание желудочков 
I49.1 Преждевременная деполяризация пред-

сердий 
I49.2 Преждевременная деполяризация, исходя-

щая из соединения 
I49.3 Преждевременная деполяризация желу-

дочков 
I49.4 Другая и неуточненная деполяризация 
I49.5 Синдром слабости синусового узла 
I49.8 Другие уточненные нарушения сердечного 

ритма
Жалобы и анамнез. Жалобы на перебои в работе 

сердца, приступы сердцебиений, замирания сердца, 
неправильное биение сердца, сопровождающиеся 
резкой слабостью [4–6, 12, 78, 102–105]. Более яркой 
субъективной жалобой у пациентов с ДСТ являются 

перебои, толчки, «замирание» в работе сердца. Часто 
данные жалобы сопровождаются слабостью, нехват-
кой воздуха, головокружением, страхом смерти. Воз-
никают после провоцирующих факторов: волнения, 
физической нагрузки, приема пищи, кофе и т. д. У ча-
сти больных тахикардия провоцируется проведением 
гипервентиляционной пробы (43  %). Аритмии тесно 
связаны с психовегетативными проявлениями, хоро-
шо купируются седативными средствами [4–6].

Средний возраст выявления клинически значи-
мых, жизнеугрожающих нарушений ритма сердца при 
ДСТ – 25 лет. Выделены немодифицируемые факторы 
риска формирования клинически значимых наруше-
ний ритма: мужской пол, миксоматозная дегенерация 
клапанов сердца, сочетанные клапанные поражения, 
врожденные аномалии развития сердца; модифици-
руемые факторы  – дисбаланс вегетативной нервной 
системы (наличие сенситизации миокарда к катехо-
ламинам, аббераций реполяризации, отклонения цир-
кадного индекса, QTcD≥50 мс) [12], присутствие оча-
гов хронической инфекции [106, 107].

Физикальное обследование. При аускультации 
сердца часто выявляется тахикардия, могут опреде-
ляться различные нарушения ритма сердца, наиболее 
часто экстрасистолия [4].

Лабораторная диагностика. Оценка уровня бе-
та-адренорецепции организма методом изменения 
осморезистентности эритроцитов под влиянием бе-
та-адреноблокаторов. Класс IIa, уровень доказатель-
ности – С.

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, холтер-
ЭКГ, стресс-ЭхоКГ, ВЭМ, ЧПЭС. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Иная диагностика. Консультации кардиолога, 
аритмолога, кардиохирурга. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Устранение причин аритмического синдрома (ги-
помагниемия, гипокалиемия, гипоксия, легочная ги-
пертензия) [4–6, 12, 78, 102, 108, 109]. Медикаментоз-
ное лечение в зависимости от вида нарушения ритма 
в соответствии с действующими клиническими реко-
мендациями [101, 104, 105].

Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

Хирургическое лечение в зависимости от вида на-
рушения ритма в соответствии с действующими кли-
ническими рекомендациями [101, 104, 105].

3.3.9. Синдром синкопальных состояний
R55. Обморок [синкопе] и коллапс
Кратковременная потеря сознания и зрения. Поте-

ря сознания.
Жалобы и анамнез. Пациенты предъявляют жа-

лобы на эпизоды внезапной кратковременной потери 
сознания [110, 111].

Одним из прогностически значимых синдромов в 
любом возрасте считается наличие синкопальных и 
пресинкопальных состояний в анамнезе. При сравне-
нии частоты пресинкоп и синкоп у пациентов с призна-
ками ДСТ и без таковых показана статистически значи-
мая разница (3,9 % при ДСТ против 2,0 % без ДСТ) [6]. 

Существуют три основные причины преходящего 
снижения сердечного выброса. Первая – это рефлекс, 
вызывающий брадикардию, известный как рефлек-
торный обморок кардиоингибиторного типа. Вторая 
причина  – кардиоваскулярного генеза, вследствие 
аритмий и структурной патологии, включая эмболию 
сосудов малого круга кровообращения и легочную ги-
пертензию. Третья причина заключается в неадекват-
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ном венозном возврате вследствие снижения ОЦК или 
венозного депонирования [6]. 

У пациентов с ДСТ особое внимание следует об-
ратить на возможность вазо-вагальных обмороков 
вследствие эмоционального стресса, ситуационных об-
мороков, вследствие наличия трахеобронхиальной дис-
кинезии после физической нагрузки, потспрандиальные, 
вегетативной недостаточности и дефицита объема цир-
кулирующей крови в связи с присущим для них снижени-
ем объема минутного кровообращения. Но самое основ-
ное – это обмороки кардиогенного генеза [4, 110, 111]. 

Физикальное обследование. Первичное обсле-
дование пациента, перенесшего кратковременную по-
терю сознания, включает измерение артериального 
давления в положении сидя и стоя; ортостатические 
пробы (активная (переход из положения лежа в поло-
жение стоя) и пассивная) в случае, если синкопе ассо-
циируется с пребыванием в положении стоя или при по-
дозрении на рефлекторный механизм (табл. 11) [110].

Таблица 11
Диагностические критерии при первичной оценке 

синкопальных состояний 

Рекомендации
Класс 

рекомен-
даций

Уровень 
доказа-

тельности
Вазо-вагальное синкопе диагно-
стируется, если синкопе вызвано 
эмоциональной подавленностью 
или ортостатической нагрузкой 

I С

Ситуационное синкопе диагно-
стируется, если приступ случил-
ся во время воздействия триггер-
ных факторов, перечисленных в 
классификации синкопальных 
состояний, или сразу после него 

I С

Ортостатическое синкопе опре-
деляется при потере сознания 
при вставании или подтвержден-
ной ортостатической гипотензии

I С

Синкопе вследствие аритмии диа-
гностируется по показателям ЭКГ: 
– персистирующая брадикардия 
<40 уд/мин при пробуждении, 
или повторяющаяся синоаури-
кулярная блокада сердца, или 
синусовая асистолия 3 с и более 
– синдром Мобитц II или АВ-
блокада 3 степени
– альтернирующая правосторон-
няя или левосторонняя блокада 
ножки пучка Гиса (БНПГ)
– желудочковая пароксизмальная 
наджелудочковая тахикардия 
– непродолжительные эпизоды 
полиморфной желудочковой та-
хикардии или удлиненный или 
укороченный интервал QT
– нарушенная работа импланти-
рованного электродефибрилля-
тора или пейсмейкера

I С

Синкопе, ассоциированное с 
ишемией сердца, подтверждает-
ся ЭКГ-признаками острого пе-
риода ишемии в сочетании с ИМ 
или без него 

I С

Сердечно-сосудистое происхож-
дение синкопе, как правило, ха-
рактерно для пациентов с миксо-
мой предсердия, стенозом устья 
аорты, легочной гипертензией, 
легочной эмболией или острым 
расслоением аорты 

I С

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, холтер-
ЭКГ. Класс I, уровень доказательности – С.

Стресс-ЭхоКГ, ВЭМ, ЧПЭС, электрофизиологическое 
исследование, электроэнцефалография, компьютерная 
томография и МРТ головного мозга, исследование сосу-
дов мозга. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультации кардиолога, 
аритмолога, психотерапевта и невролога с целью 
оценки психического состояния и неврологического 
статуса. Класс IIa, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Лечение проводится в 
соответствии с действующими клиническими рекомен-
дациями [110, 111]. Класс I, уровень доказательности – С.

Общей основной целью лечения синкопе являются 
стратификация и идентификация специфических ме-
ханизмов, когда это возможно (рис. 9) [110].

Диагностика

Рефлексы и ортостатическая 
непереносимость

Патология  
сердца

Невыясненные причины
и высокий риск ВСС

Непрогнози-
руемые

и частые

Прогнози-
руемые

и частые

Аритмии Структурные 
нарушения 
(сердечные
или сердеч- 

но-легочные)

КАБ, ДКМП,
ГОКМП, 

АПЖКМП

В зависимости 
от результатов 
ЭКГ назначить 

специфиче-
скую терапию 
или отложить 

лечение

Подготовка 
пациентов, 
убеждение

их в том,
что избежание 

триггеров
обычно  

является  
достаточным

Специфиче-
ское лечение

аритмии

Лечение 
основного 

заболевания

Имплантация 
ИКД, лечение 

согласно  
показаниям 

ИКД

Рис. 9. Лечение синкопе

Примечание: АПЖКМП  – аритмогенная правожелу-
дочковая кардиомиопатия; ГОКМП  – гипертрофическая 
обструктивная кардиомиопатия; ДКМП  – дилатационная 
кардиомиопатия; ИКД – имплантируемый кардиовертер-де-
фибриллятор; КАБ – коронарная артериальная болезнь. 

Лечение рефлекторного синкопе представлено в 
таблице 12 [110].

Таблица 12
Лечение рефлекторных синкопе

Рекомендации
Класс 
реко-
мен-

даций

Уровень 
доказа-
тельно-

сти
Пояснение диагноза, моральная 
поддержка, объяснение риска реци-
дива проводятся всем пациентам

I C

Изометрические приемы физическо-
го противодавления демонстриру-
ются всем пациентам с продромаль-
ными симптомами

I B

ЭКС должна быть рассмотрена для 
больных с доминирующим СССУ IIa B

ЭКС должна быть рассмотрена у 
больных старше 40 лет, частыми 
рецидивами и эпизодами угнетения 
сердечной деятельности во время 
кардиомониторирования

IIa B

Мидодрин может быть назначен 
больным с вазо-вагальным синдро-
мом, рефрактерным к немедикамен-
тозному лечению

IIb B

Тилт-тест может быть полезен для 
обучения пациентов, получение 
долгосрочной пользы зависит от со-
гласия продолжать занятия

IIb B

ЭКС может быть рассмотрена у 
пациентов старше 40 лет с тилт-
индуцированным угнетением сер-
дечной деятельности, часто непред-
сказуемыми рецидивами и неэффек-
тивностью альтернативной терапии.

IIb C

ЭКС не рассматривается при отсут-
ствии задокументированных присту-
пов асистолии

III C

β-блокаторы не применяются при 
рефлекторных синкопе III A
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3.3.10. Торако-диафрагмальный синдром 
Q67.6 Впалая грудь
Врожденная воронкообразная грудь (грудь сапож-

ника)
Q67.7 Килевидная грудь
Врожденная куриная грудь
Q67.8 Другие врожденные деформации груд-

ной клетки
Врожденная деформация стенки грудной клетки 

БДУ
Q68 Другие врожденные костно-мышечные де-

формации
Жалобы и анамнез. Жалобы могут быть связаны 

с уменьшением объема грудной полости, гиперфунк-
цией дыхательных мышц и проявляться, главным об-
разом, болевым синдромом [2–6, 15]. Торако-диа-
фрагмальный синдром формируется при наличии 
деформации грудной клетки (воронкообразной, ки-
левидной), позвоночного столба (сколиозы, гиперки-
фозы, гиперлордозы и т.  д.), изменения хода ребер, 
положения диафрагмы с ограничением ее экскурсии, 
гиперфункции дыхательной мускулатуры.

Килевидная деформация грудной клетки (КДГК) 
характеризуется симметричным или асимметричным 
искривлением кпереди грудины и сочленяющихся с 
ней ребер. КДГК вызывает у детей только космети-
ческий дефект; при функциональном обследовании 
не выявляется каких-либо отклонений от возрастных 
норм. Однако у подростков и у взрослых КДГК может 
вызывать функциональные расстройства (снижение 
жизненной емкости легких, повышение минутного 
объема дыхания, снижение коэффициента потребле-
ния кислорода и др.), обусловленные снижением под-
вижности ребер, нахождением всего грудино-ребер-
ного комплекса в состоянии «постоянного вдоха».

Воронкообразная деформация грудной клетки пред-
ставляет собой различное по форме и глубине искрив-
ление грудины и передних отделов ребер, приводящее 
к уменьшению объема грудной клетки, сдавлению и 
смещению органов средостения, вызывающее функ- 
циональные нарушения со стороны сердечно-сосуди-
стой и дыхательной систем, проявляющееся различной 
степенью выраженности косметическими дефектами.

У пациентов с воронкообразной деформацией 
грудной клетки (ВДГК) раньше всего страдает вен-
тиляционно-респираторная функция легких из-за 
нарушения дренажа бронхиального дерева, наблю-
даются частые бронхиты и пневмонии. Значительные 
изменения наблюдаются со стороны сердечно-сосу-
дистой системы – помимо субъективных симптомов, 
выражающихся в жалобах на быструю утомляемость, 
одышку при быстрой ходьбе и беге, колющие боли в 
области сердца, неправильное биение сердца, серд-
цебиения.

Наличие торако-диафрагмального синдрома опре-
деляет уменьшение объема плевральных полостей, 
дыхательной поверхности легких, снижение емкости 
сосудистого русла легких, смещение и ротацию серд-
ца, сосудистых стволов [15].

Уменьшение емкости сосудистого русла легких 
способствует повышению давления в системе малого 
круга кровообращения, диастолической дисфункции 
сердца, возникновению аритмий сердца [15].

Начальные признаки скелетных деформаций у 
большинства пациентов формируются в 5–6 лет. С воз-
растом выраженность и количество костно-мышечных 
признаков нарастает, деформации позвоночника ста-
новятся фиксированными [15, 112, 113].

Физикальное обследование. Изменение формы 
грудной клетки, позвоночного столба, редукция дви-

жения диафрагмы, уменьшение объема плевральных 
полостей, снижение жизненной емкости легких, не-
правильное положение сердца в грудной клетке [15].

Выделяют три типа КДГК: манубриокостальный, 
корпорокостальный и костальный (Баиров Г. А. и Фо-
кин А. А., 1983). Манубриокостальный тип характери-
зуется изгибом вперед рукоятки грудины и 2–3  соч-
леняющихся с ней реберных хрящей. Тело грудины и 
мечевидный отросток чаще смещены кзади. При кор-
порокостальном типе грудина либо косо направлена 
вниз и вперед по прямой линии с максимальным вы-
пячиванием в области нижней трети, либо дугообраз-
но выгнута вперед в области средней и нижней трети. 
Хрящевые отделы ребер нередко искривлены внутрь. 
Костальный тип обусловлен изгибом вперед реберных 
хрящей. Искривления грудины не выражены и чаще 
носят ротационный характер.

Для определения степени ВДГК применяют индекс 
Гижицкой, который рассчитывают как отношение наи-
меньшего поперечного размера грудной клетки к наи-
большему (Gyzicka, 1962). По характеру деформации 
отдельно выделяют плосковороночную форму (или 
«плоскую вогнутую грудь»)  – равномерно запавшую 
грудную клетку в виде тарелки, а не воронки, отлича-
ющуюся отсутствием ротации и искривления грудины.  
В результате даже на компьютерной томографии труд-
но определить, где место наибольшего, а где наимень-
шего размера для расчета индекса Гижицкой [15]. 
Класс IIa, уровень доказательности – С.

В нашей стране наиболее распространена класси-
фикация В. К. Урмонаса и Н. И. Кондрашина, предло-
женная в 1983 году. Удобство данной классификации в 
том, что в ней предусматривается разделение больных 
по клиническому течению заболевания, форме и сте-
пени выраженности деформации (табл. 13). Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Таблица 13
Классификация ВДГК по В. К. Урмонасу,  

Н. И. Кондрашину

Критерии Разделение по критериям
Форма де-
формации Обычная Плосковороночная

Вид де-
формации Симмет- 

ричная
Асимметрич-
ная право-
сторонняя

Асимметрич-
ная левосто-

ронняя
Разновид-
ность ис-
кривления 
грудины

Типичная Винтовидная Седловидная

Степень 
деформа-
ции

Первая Вторая Третья

Стадия за-
болевания

Компенси- 
рованная

Субкомпен-
сированная

Декомпенси-
рованная

Сочетание 
с другой 
патоло-
гией

Несочетанная Сочетанная

При осмотре области сердца может определяться 
смещение верхушечного толчка правее его нормаль-
ного расположения у лиц с астеническим типом кон-
ституции и вертикальным положением сердца либо 
смещение верхушечного толчка влево при выраженной 
воронкообразной деформации грудной клетки. Вслед-
ствие широких межреберных промежутков у лиц с 
астеническим типом конституции верхушечный толчок 
может быть высоким и разлитым. Могут выявляться до-
полнительные пульсации. Истинная пульсация в эпига-
стрии обусловлена вертикальным положением сердца 
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и низким положением диафрагмы у астеников. Ложная, 
или передаточная, пульсация в эпигастрии обусловле-
на пульсацией брюшной аорты, более хорошо видна 
у лиц со сниженной массой тела. Отличить истинную 
пульсацию от ложной можно, попросив больного на-
дуть живот. При надувании живота усиливается истин-
ная пульсация и ослабевает ложная. В редких случаях 
при наличии выраженной трикуспидальной недоста-
точности вследствие пролапса клапана в эпигастрии 
может выявляться печеночная пульсация. Обычно она 
сочетается с систолической пульсацией яремных вен. 
В этом случае при надавливании в правом подреберье 
на печень отмечается усиление пульсации вен шеи. 

У больных во всех возрастных группах наблюда-
ются функциональные нарушения: шумы в сердце, 
приглушение тонов, акцент второго тона на легочной 
артерии, тахикардия, изменение артериального и ве-
нозного давления [4–6].

Инструментальные методы. Индекс Гижицкой 
по рентгенограммам грудной клетки, выполненным в 
боковой проекции, определение амплитуды движения 
диафрагмы, МСКТ органов грудной клетки, МРТ от-
делов позвоночника, ЭхоКГ, оценка функции внешне-
го дыхания, анализ газового состава крови. Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация ортопеда, то-
ракального хирурга. Класс IIa, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Направлено на сни-
жение прогрессирования торако-диафрагмального 
синдрома. Общие рекомендации соответствуют реко-
мендациям при вертеброгенном синдроме (комплекс 
консервативных мероприятий). 

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Консервативные методы лечения и реабилитации:
l комплекс немедикаментозных мероприятий: ле-

чебная физкультура (приложение В.2), массаж груд-
ной клетки и позвоночника, плавание и другие водные 
процедуры, психотерапия;

l медикаментозная метаболическая терапия и сти-
муляция коллагенообразования (см. выше);

l лечение сопутствующей патологии со стороны 
дыхательной и сердечно-сосудистой систем;

l лечение осложнений (легочная гипертензия, сер-
дечная и дыхательная недостаточность) [4–6, 15, 114].

Хирургическое лечение. Определяется показа-
ниями по деформациям грудной клетки, позвоночного 
столба и сопутствующей патологии [4–6, 114]. 

Класс IIa, уровень доказательности – С.
При выраженной деформации грудной клетки воз-

можно принятие решения об оперативном лечении. 
Приоритет хирургического лечения воронкообразной 
деформации грудной клетки признается большин-
ством хирургов и ортопедов. Показания к торакопла-
стике имеют тенденцию к расширению, кроме того, 
уменьшается возраст оперируемых больных. 

Класс I, уровень доказательности – С.
Абсолютными показаниями к хирургической кор-

рекции воронкообразной деформации грудной клетки 
являются: 

l деформация III ст.; 
l деформация II cт. в сочетании с воронкообразной 

грудной клеткой и синдромом «плоской спины» или 
резко выраженным сколиозом; 

l наличие гипертрофии правого желудочка сердца, 
нарушений гемодинамики малого круга кровообра- 
щения. 

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Косметические показания к оперативному лечению 

сводятся к желанию пациента, даже при отсутствии у 

него функциональных отклонений в кардио-респира-
торной системе, избавиться от дефекта грудной клетки.  
В группу косметических показаний можно добавить нема-
ловажные, а порой и выступающие на первый план соци-
ально-психологические факторы. Проявление этих фак-
торов чаще относится к подросткам, когда они начинают 
испытывать дискомфорт в отношении со сверстниками.

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Ортопедическими показаниями к хирургическому 

лечению считается наличие у больного изменений в 
позвоночнике. Это различные степени сколиотиче-
ской деформации, усиление грудного кифоза, упло-
щение поясничного лордоза, юношеский кифоз, ос- 
теохондроз. 

Считается, что оптимальный возраст для выполне-
ния операции – от 4 до 14 лет. 

Хирургическое лечение нередко позволяет добить-
ся хороших косметических результатов, что приводит 
к улучшению психологического состояния больных и 
уменьшению некоторых жалоб. Тем не менее в про-
гностическом отношении наиболее важным является 
вопрос о влиянии оперативного лечения на состояние 
сердечно-сосудистой и дыхательной систем [6, 15, 
114]. 

3.3.11. Вертеброгенный синдром
М40.3 Синдром прямой спины 
М40.0 Кифоз позиционный 
М40.1 Другие вторичные кифозы 
М41 Сколиоз. Кифосколиоз 
М41.1 Юношеский идиопатический сколиоз 
М.41.2 Другие идиопатические сколиозы 
М41.3 Торакогенный сколиоз 
М41.8 Другие формы сколиоза 
М50.3 Другая дегенерация межпозвоночного 

диска шейного отдела 
М50.4 Другие поражения межпозвоночного 

диска шейного отдела 
М51.3 Другая уточненная дегенерация меж-

позвоночного диска 
М51.8 Другое уточненное поражение межпоз-

воночного диска 
M42.1 Остеохондроз позвоночника у взрослых
M47.0 Синдром сдавления передней спиналь-

ной или позвоночной артерии (G99.2*)
M54.1 Радикулопатия
M54.2 Цервикалгия
M54.5 Боль внизу спины
M54.6 Боль в грудном отделе позвоночника
M54.8 Другая дорсалгия
M54.9 Дорсалгия неуточненная
Боль в спине БДУ
Жалобы и анамнез. Особенностями вертебро-

генной симптоматики являются ночные и утренние 
боли в шейном и поясничном отделах позвоночника, 
усиление болевого синдрома при ходьбе по асфаль-
ту, при длительном удержании позы в неудобном по-
ложении. Гипермобильность в области позвоночника 
ведет к формированию функционального болевого 
синдрома с характерной анамнестической и объектив-
ной клинической картиной. Повышенная эластичность 
связок при ДСТ способствует формированию спонди-
лолистеза (смещение позвонка относительно нижеле-
жащего) и остеохондроза [3–6].

В отличие от взрослых наличие жалоб на боли в 
спине нехарактерно для сколиозов детей и подрост-
ков. Стойкие, длительностью более 2 недель, боли в 
спине у пациентов этого возраста должны служить по-
водом к поиску органических причин их возникнове-
ния, и только в случае их исключения сколиоз может 
быть признан причиной болевого синдрома [3–6].
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Деформации позвоночника могут выявляться в до-
школьном возрасте, но наиболее часто  – в возрасте 
10–15 лет. 

Физикальное обследование. В плане определе-
ния прогноза прогрессирования сколиоза с формиро-
ванием сколиотических дуг, превышающих 50°, можно 
ориентироваться на данные, представленные в табли-
це 14 (Казьмин А. И. и соавт., 1981).

Таблица 14
Вероятность формирования сколиотической дуги

Сроки первичного 
выявления

Вероятность формирования 
сколиотической дуги >50, %

До 3 лет 100
От 7 до 10 лет 26
От 10 до 12 лет 12
Старше 12 лет 8

I. E. Lonstein, J. M. Carlson (1984) при оценке риска 
прогрессирования сколиоза, помимо сроков выявле-
ния, учитывают степень начальной деформации по-
звоночника (табл. 15).

Таблица 15
Вероятность формирования сколиотической дуги 
в зависимости от степени начальной деформации 

позвоночника

Возраст выявления 
деформации

Процент прогрессирующих 
деформаций

5–190 20–290

До 10 лет 45 100
11–12 лет 23 61
13–14 лет 8 37
Старше 15 лет 4 16

Инструментальные методы. Рентгенография от-
делов позвоночника, МРТ, миелография, КТ. Класс IIa, 
уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация ортопеда. 
Класс I, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Рекомендации по особенностям двигательной ак-
тивности, комплекс упражнений для укрепления мышц 
спины и живота, советы по рациональной организации 
рабочего места (предупреждение длительного стати-
ческого напряжения). 

Целью консервативной терапии является останов-
ка прогрессирования и прочная стабилизация дефор-
мации позвоночника. Комплекс консервативных меро-
приятий лечения ранних форм сколиоза включает: 

l соблюдение ортопедического разгрузочного ре-
жима  – лечение положением, ношение ортопедиче-
ского корсета (непродолжительное время);

l общее оздоровление организма: рациональное 
питание и закаливание; 

l выработка индивидуального статико‑динамиче-
ского режима, исключаются неудобные позы, ведется 
наблюдение за соблюдением оптимальной двигатель-
ной активности и т. п. (приложение В.2);

l функциональное исправление деформации по-
звоночника и грудной клетки с помощью лечебной 
гимнастики, плавания и электростимуляции мышц 
[3–6].

Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

Показаниями к хирургическому лечению у паци-
ентов с вертеброгенным синдромом являются про-
грессирующие, несмотря на систематическое консер-

вативное лечение, тяжелые сколиозы III–IV степени  
(с углом искривления >50°); присутствие у больного 
начальных или выраженных нарушений функций сер-
дечно‑сосудистой и дыхательной систем и незакон-
ченный рост позвоночника. 

Прогрессирующими считаются сколиозы, при ко-
торых последовательно сделанные рентгенограммы 
показывают увеличение деформации более чем на 15° 
в год, несмотря на проведенное консервативное ле-
чение. Довольно трудно точно определить, при какой 
степени нарушения функции внешнего дыхания пока-
зано оперативное лечение, так как у детей в возрасте 
до 14 лет уменьшение жизненной емкости легких не 
более чем на 20 % от нормы является относительным 
показателем к операции. Нижняя граница функции как 
противопоказание к операции определяется индиви-
дуально и зависит от общего состояния пациента, на-
личия или отсутствия у него резервов [3–6].

Противопоказания к оперативному лечению ско- 
лиозов:

1.  Непрогрессирующий или малопрогредиентный 
сколиоз I и II степени у больных любого возраста. 

2.  Врожденные сколиозы шейного отдела позво-
ночника (типа болезни Клиппеля – Фейля), а также 
сколиозы, возникающие на почве некоторых нейромы-
шечных заболеваний (болезнь Дюшенна, миопатия). 

3.  При сочетанной грубой патологии со стороны 
внутренних органов (пороки сердца, патологические 
изменения в печени и т. д.), у ослабленных и истощен-
ных больных. 

4.  Врожденные пороки органов дыхания и сер-
дечно‑сосудистой системы в стадии декомпенса-
ции (декомпенсация сердечно‑сосудистой системы 
III степени и снижение показателей функции внешнего 
дыхания более 70 % от возрастной нормы). 

5. Ранее не леченные тяжелейшие ригидные кифо-
сколиозы IV степени при наличии длительного анамне-
за (8–10 лет) [3–6].

Показания и противопоказания к хирургическому 
лечению сколиозов изложены в клинических рекомен-
дациях [114]. 

3.3.12. Синдром патологии стопы
Q66.2 Варусная стопа 
Q66.3 Другие врожденные варусные деформа-

ции стопы 
Q66.5 Врожденная плоская стопа [pes planus] 
Q66.6 Другие врожденные вальгусные дефор-

мации стопы 
Q66.7 Полая стопа [pes cavus] 
Жалобы и анамнез. Пациенты предъявляют жа-

лобы на боли в подошве, центре свода стопы, на тыле 
стопы в центральной части, между головками пред-
плюсневых костей. Обычно боли нарастают к вечеру 
после длительного пребывания на ногах и ослабева-
ют после отдыха. Характерны трудности с подбором  
обуви. В результате изменения биомеханики, перена-
пряжения мышц и фасций, компенсаторного гипер-
лордоза у этих пациентов отмечаются боли в мышцах 
голени, коленном и тазобедренном суставах, бедре, 
области поясницы [3–6].

Физикальное обследование. Нередко наблюда-
ется пастозность стоп, отечность в области наружной 
лодыжки. Наиболее часто встречается поперечно-
распластанная стопа (поперечное плоскостопие), в 
части случаев сочетающаяся с отклонением 1-го паль-
ца кнаружи (hallux valgus) и продольное плоскостопие 
с пронацией стопы (плосковальгусная стопа).

Инструментальные методы. Плантография. 
Рентгенография суставов стопы. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.
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Иная диагностика. Консультация ортопеда. 
Класс I, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс I, уровень дока-
зательности – С.

Рекомендации по подбору обуви, упражнениям для 
укрепления мышц стопы (приложение В.2), массажу, 
физиотерапии [3–6]. 

Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

При выраженных клинических изменениях Halluх 
valgus, плоскостопии показано оперативное лече-
ние.

3.3.13. Синдром патологии органа зрения
Q12.1 Врожденное смещение хрусталика
Q13.2 Другие пороки развития радужки
Анизокория врожденная
Q13.5 Голубая склера
Q13.9 Врожденная аномалия переднего сег-

мента глаза неуточненная
H43.0 Выпадение стекловидного тела (про-

лапс)
H52 Нарушения рефракции и аккомодации
H52.0 Гиперметропия 
H52.1 Миопия 
H52.2 Астигматизм
H52.5 Нарушения аккомодации
Жалобы и анамнез. Кроме жалоб на снижение 

зрения пациентов беспокоит чувство давления, дис-
комфорта в области глазных яблок, головная боль, 
связанная с длительным напряжением глаз [3–6, 115–
117]. 

Самым распространенным проявлением патоло-
гии зрения при ДСТ является миопия (68 %). Миопия 
проявляется в различные периоды жизни, у большин-
ства обследованных  – в школьные годы (8–15 лет) и 
прогрессирует до 20–25 лет.

В части случаев миопия сопровождается наличием 
астигматизма (отсутствие единого фокуса лучей на 
сетчатке вследствие наличия разной кривизны опти-
ческих систем глаза). Частота встречаемости астигма-
тизма при ДСТ составляет 17 %. Ясного изображения 
предметов на сетчатке не происходит. Большинство 
случаев астигматизма зависят от неправильности кри-
визны роговицы.

При дисплазии соединительной ткани вывих и 
подвывих хрусталика встречаются в 12 %. Выявление 
данной патологии играет важную роль в постанов-
ке ННСТ [3–6, 115–117]. Показана высокая частота 
встречаемости точечных помутнений хрусталика, 
задней капсулы и передней части коры, катаракты 
швов [118].

Физикальное обследование. Определение 
остроты зрения по таблице Головина – Сивцева.

Инструментальные методы. Скиаскопия, био-
микроскопическое исследование. Класс I, уровень до-
казательности – С.

Иная диагностика. Консультация офтальмолога. 
Класс I, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Наблюдение и лече-
ние у офтальмолога. Класс I, уровень доказательно-
сти – С.

Показания и противопоказания к выполнению фи-
зических упражнений при миопии представлены в та-
блице 16 [117].

Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

При тяжелой миопии, вывихах и подвывихах хру-
сталика, отслойке сетчатки показано оперативное 
вмешательство в объеме, соответствующем тяжести 
процесса [115, 117]. 

Таблица 16
Показания и противопоказания к выполнению  

физических упражнений при миопии 

Рекомендуется

Ходьба
Бег в медленном темпе
Прогулки на лыжах
Катание на коньках
Плавание
Велосипед
Настольный теннис
Туризм

Ограничить Нагрузку на зрительный анализатор

Не рекоменду-
ется

Поднятие тяжестей
Прыжки 

3.3.14. Астенический синдром
R53 Недомогание и утомляемость
Астения БДУ; слабость: БДУ, хроническая, невро-

тическая. Общее физическое истощение, летаргия, 
усталость 

Z73.0 Переутомление
Состояние истощения жизненных сил
Жалобы и анамнез. Пациентов беспокоят сниже-

ние работоспособности, ухудшение переносимости 
физических и психоэмоциональных нагрузок, повы-
шенная утомляемость, вялость, общая слабость, осо-
бенно по утрам, раздражительность, общая истоща-
емость, снижение концентрации внимания, памяти, 
плохой сон, апатия, ослабление самообладания, не-
терпеливость, неусидчивость, нарушение сна, утрата 
способности к длительному умственному и физиче-
скому напряжению, непереносимость громких звуков, 
яркого света, резких запахов [3–6, 119, 120].

Астенический синдром выявляется в дошкольном 
и особенно ярко  – в школьном, подростковом и мо-
лодом возрасте, сопровождая пациентов с ДСТ на 
протяжении всей жизни. Отмечается зависимость вы-
раженности клинических проявлений астении от воз-
раста больных: чем старше пациенты, тем больше 
субъективных жалоб [3–6, 120]. 

Физикальное обследование. Чаще всего это па-
циенты с пониженной массой тела, снижением толе-
рантности к физической нагрузке.

Лабораторная диагностика. Магний, ТТГ, ОАК, 
сывороточное железо, ферритин.

Класс IIa, уровень доказательности – С.
Инструментальные методы. ВЭМ, ЭхоКГ с опре-

делением типа гемодинамики.
Класс IIa, уровень доказательности – С.
Иная диагностика. Консультация психотерапев-

та при выраженной симптоматике и/или отсутствии 
эффекта от лечения. Класс IIa, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Комплексные мероприятия общего характера  – ле-
чебная физкультура, диета, режим сна-бодрствования и, 
при необходимости, психотерапия [3–6]. При недоста-
точной эффективности возможно курсовое применение 
антиастенических препаратов (энерион, кудесан и др.), 
адаптогенов (когитум, цитруллин, аргинин, бемитил), 
ноотропов (пирацетам), тонизирующих средств (жень-
шень, элеутерококк, лимонник и др.), атипичных анкси-
олитиков (грандаксин, адаптол, афобазол), антитела к 
мозгоспецифическому белку s-100 (тенотен) (IIa, кате-
гория C) [6]. Патогенетическим лечением астенического 
синдрома являются препараты для митохондриальной 
протекции (кудесан, препараты магния, элькар) [4–6].
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3.3.15. Синдром торако-диафрагмального 
сердца

I27.1 Кифосколиотическая болезнь сердца 
I27.2 Другая вторичная легочная гипертензия 

(Для указания основного заболевания используйте 
дополнительный код, при необходимости). 

I27.8 Другие уточненные формы легочно-сер-
дечной недостаточности 

R79.8 Другие уточненные отклонения от нормы 
химического состава крови

Нарушение газового равновесия крови
Жалобы и анамнез. Чаще всего пациентов беспо-

коит боль в области сердца, перебои в работе сердца, 
сердцебиение, одышка [2, 4–6]. 

Торако-диафрагмальное сердце – комплекс изме-
нений геометрической конфигурации сердца и внутри-
сердечной гемодинамики, отражающих динамический 
процесс адаптивного ремоделирования камер серд-
ца при ДСТ, развивающийся вследствие длительного 
влияния прогрессирующего течения диспластикоза-
висимых деформаций грудной клетки и/или позвоноч-
ника, сосудистых и клапанных изменений, энергетиче-
ских нарушений в миокарде.

Астенический вариант торако-диафрагмального 
сердца характеризуется уменьшением размеров ка-
мер сердца при неизмененной толщине стенок и нор-
мальном показателе миокардиальной массы («малое 
сердце»). Псевдоконстриктивный вариант торако-ди-
афрагмального сердца («перикардитоподобное серд-
це») формируется в условиях сдавления сердца между 
грудиной и позвоночником, характеризуется макси-
мальным уменьшением размеров сердца с изменени-
ем геометрии полостей. 

Ложностенотический вариант торако-диафраг-
мального сердца развивается в результате выражен-
ной деформации грудной клетки при смещении серд-
ца, когда оно «уходит» от механических воздействий 
костяка грудной клетки, ротируя и сопровождаясь 
«перекрутом» основных сосудистых стволов. 

Псевдодилатационный вариант торако-диафраг-
мального сердца в основном наблюдается у пациен-
тов с килевидной деформацией грудной клетки 2-й и 
3-й степени, при увеличении устьев аорты и/или ле-
гочной артерии, метаболических изменениях в мио-
карде, зависящих от степени тяжести деформации, 
наличия клапанной регургитации, степени диастоли-
ческой дисфункции миокарда. Изменения геометрии 
сердца сопровождаются выраженными нарушениями 
гемодинамики, изменением размеров левого/правого 
желудочков в систолу или диастолу. 

Торако-диафрагмальное легочное сердце развива-
ется при сочетании выраженных деформаций грудной 
клетки и позвоночника в результате формирования ге-
модинамических расстройств по малому кругу крово-
обращения и характеризуется компенсаторным сни-
жением периферического сосудистого и неуклонным 
ростом легочного сосудистого сопротивления [2–6, 15].

Наличие торако-диафрагмального синдрома, 
уменьшение дыхательной поверхности легких, дис-
пластикозависимые изменения бронхолегочной си-
стемы ведут к гиповентиляции участков легких и мо-
гут повлечь за собой повышение давления в системе 
малого круга кровообращения [6, 15].

Длительное повышение давления в системе легоч-
ной артерии ведет к постепенному утолщению стенок 
дилатированных артерий с сужением их просвета, 
склерозу легочной паренхимы, ухудшению кровообра-
щения [6, 121, 122]. 

Рост давления в малом круге кровообращения 
(«пассивная» гипертония) является одной из причин 

повышения периферического сопротивления в ре-
зультате рефлекторного воздействия с сосудов мало-
го круга на сосуды большого. Необходимость увеличе-
ния мощности сокращения правого желудочка на фоне 
редукции диафрагмального движения и уменьшения 
эластической тяги легких приводит к систолическому 
типу венозного притока к сердцу. По мере формиро-
вания конституциональных особенностей организма 
(от астенического строения до патологического тора-
ко-диафрагмального синдрома с вариациями степени 
деформации грудины и позвоночника) сердце претер-
певает динамику от истинно малого до торако-диа-
фрагмального легочного сердца, от состояния при-
способления, компенсации, декомпенсации [6].

Физикальное обследование. При перкуссии вы-
является смещение границ сердца в зависимости от 
его положения в грудной клетке. При аускультации ча-
сто выслушивается систолический шум на верхушке, 
отмечается внутрисистолический щелчок (56 %), рас-
щепление II тона (70  %) над легочной артерией. При 
комбинированных пролапсах клапанов (АК, ТПК, реже 
клапан легочной артерии) возможно присоединение 
аускультативных проявлений.

У пациентов с ДСТ с наибольшим ростом при наи-
меньшем весе и наибольшей длине ног, узкой грудной 
клетке, явно евнухоидным типом физического раз-
вития в молодом возрасте отмечается уменьшение 
объемов камер сердца при нормальных показателях 
миокардиальной массы – истинное малое сердце. По 
мере прогрессирования диспластических изменений 
грудной полости, клапанных и сосудистых структур 
сердца происходит модификация его геометрии и 
функций, определяющих вид торако-диафрагмаль-
ного сердца.

В целом у пациентов с ДСТ определяется гипоки-
нетический тип гемодинамики. При индивидуальном 
анализе выявляются все три ее разновидности. Наи-
более редко встречается эукинетический и гиперкине-
тический типы гемодинамики [4, 6]. 

Лабораторная диагностика. Натрий-уретиче-
ский пептид, электролитный состав крови, белково-
углеводный комплекс, функциональные пробы печени. 
Класс IIa, уровень доказательности – С.

Инструментальные методы. МСКТ органов груд-
ной клетки, ЭКГ в динамике, ЭхоКГ в динамике с опре-
делением давления по малому кругу кровообращения 
до нагрузки и после нагрузки, ХМТ-ЭКГ, СМАД, стресс-
ЭхоКГ, велоэргометрия, оценка функции внешнего ды-
хания, анализ газового состава крови [6, 123]. Класс 
IIa, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. При необходимости 6-минут-
ная шаговая проба; молекулярно-генетические ис-
следования для исключения дифференцированных 
форм ДСТ; консультации кардиолога, кардиохирурга, 
сосудистого хирурга. Класс IIa, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Направление лечения определяется размерами 
сердца, наличием внутрикардиальных клапанных из-
менений, перегрузки правых отделов сердца, форми-
рованием легочной гипертензии и сердечной недоста-
точности [6, 15]. Лечение проводится в соответствии с 
действующими клиническими рекомендациями [122, 
124].

Хирургическое лечение. Класс IIa, уровень дока-
зательности – С.

Хирургическое лечение зависит от выраженности 
сохранности структуры клапанов, регургитации, брон-
хо-сосудистого компонента [6, 122].
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3.3.16. Синдром хронической артериальной 
гипотензии

I95.8. Синдром хронической артериальной ги-
потензии

Жалобы и анамнез. Слабость, сонливость, раз-
дражительность, чувствительность к погодным из-
менениям, эмоциональная неустойчивость, апатия, 
рассеянность, ухудшение памяти, вялость по утрам, 
повышенная потливость, нарушение терморегуляции 
(холодные кисти и стопы), чувствительность к смене 
климатических условий, одышка и сильное сердцеби-
ение при физических нагрузках, бледность, головная 
боль, обычно тупая, стягивающая, распирающая или 
пульсирующая чаще в лобно-височной или лобно-те-
менной области, головокружения, склонность к укачи-
ванию, тошнота. Кроме того, при гипотонии возможны 
обмороки, которые чаще всего случаются в душных 
и жарких помещениях, а также при езде в городском 
транспорте, особенно когда гипотоник находится в вер-
тикальном положении. При головокружении и предчув-
ствии обморока гипотонику необходимо либо принять 
горизонтальное положение, либо сесть так, чтобы го-
лову положить на колени. Гипотония приводит к днев-
ной сонливости и нарушениям ночного сна (расстрой-
ство засыпания и ритма сна), отчего утомляемость и 
слабость только усиливаются. Гипотоникам требуется 
больше времени для сна, даже после долгого сна ощу-
щения бодрости и свежести обычно не бывает.

Синдром формируется с детского возраста, парал-
лельно развитию синдрома вегетативной дисфункции. 

Физикальное обследование. Снижение артери-
ального давления более чем на 20 % от возрастных зна-
чений или в абсолютных цифрах – ниже 90/60 мм рт. ст.

Лабораторная диагностика. ОАК, ОАМ, ТТГ, FT3 и 
FT4. Класс IIa, уровень доказательности – В.

С целью исключения хронической надпочечнико-
вой недостаточности – уровень кортизола, АКТГ в сы-
воротке (в 8.00); уровень глюкозы, калия, натрия, ре-
нина (активность ренина плазмы  – АРП) в сыворотке 
крови. В условиях стационара забор крови для изме-
рения ренина, АРП проводят лежа, после ночного сна 
пациент не должен принимать вертикальное положе-
ние до момента забора крови или лежать в течение 2 ч 
перед процедурой забора крови [125].

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, ХМТ-
ЭКГ, СМАД, УЗДГ БЦА, УЗИ абдоминальное, УЗИ щито-
видной железы. Класс I, уровень доказательности – В.

Консервативное лечение. Класс IIa, уровень до-
казательности – С.

Здоровый образ жизни  – лучший способ профи-
лактики гипотонии. Это рациональное питание, фи-
зические нагрузки, полноценный отдых и процедуры, 
укрепляющие сосуды (массаж, контрастный душ, ги-
дромассаж, плавание). Следует избегать стрессов. 
Важно получать удовольствие от жизнедеятельности, 
чувствовать себя нужным и незаменимым и в жизни, и 
в семье. Отрицательные эмоции для гипотоника часто 
становятся решающим фактором, провоцирующим 
резкое и сильное снижение артериального давления. 
Гипотензию можно уменьшить повышением потре-
бления жидкости и соли, ношением компрессионного 
белья, в тяжелых случаях – приемом минералокорти-
коидов [6]. 

Рекомендуется самостоятельно контролировать 
уровень артериального давления и проходить регу-
лярные профилактические осмотры у кардиолога.

3.3.17. Синдром артериальной гипертонии
I15.8 Другая вторичная гипертензия 
Жалобы и анамнез. Ведущими жалобами для лиц 

с ДСТ и АГ являются головная боль различной лока-

лизации, неприятные ощущения или боль в прекар-
диальной области, сердцебиения, перебои в работе 
сердца [6, 126–130]. В качестве условий для возник-
новения субъективных симптомов пациентами назы-
ваются физические нагрузки и психоэмоциональное 
напряжение, в основе которого большинство пациен-
тов с АГ отмечают ощущение напряженности, волне-
ние, тревогу, переживание обиды, страх.

В качестве причины головной боли можно рас-
сматривать не только изменение тонуса сосудов на 
фоне АГ, но и патологию позвоночника и позвоночных 
артерий, связанных с ДСТ [6]. На сегодняшний день 
признано, что дебют артериальной гипертензии (АГ) 
при ДСТ наблюдается значительно раньше, чем при 
эссенциальной АГ (ЭАГ): в 8–9 лет у мальчиков и 10–
12 лет – у девочек. Ко второму десятилетию жизни АГ 
у молодых людей с ДСТ закрепляется [130]. В группах 
больных с ЭАГ, уже имеющих сердечно-сосудистое 
заболевание, инсульт, ИБС, диабет или существенно 
проявленные отдельные факторы риска, оценка обще-
го сердечно-сосудистого риска (ССР) представляет 
собой довольно простую задачу согласно действую-
щим клиническим рекомендациям [131, 132]. Одна-
ко большое число больных АГ при ДСТ не входит ни в 
одну из вышеупомянутых категорий. По этой причи-
не отнесение больных АГ при ДСТ в группы низкого, 
среднего, высокого или очень высокого суммарного 
ССР с использованием общепринятых моделей оцен-
ки (SCORE и т. п.) не всегда оправдано. Тем более что 
частота факторов риска, таких как ожирение, дислипи-
демия, курение, среди пациентов с ДСТ существенно 
ниже, чем среди лиц с ЭАГ. Соответственно, среди лиц 
с АГ при ДСТ выше численность пациентов с низким 
(40–50 %), средним (38–45 %) суммарным риском. На 
долю лиц с ДСТ и высоким ССР приходится не более 
15 % [128]. Тем не менее нельзя считать течение АГ у 
пациентов с ДСТ прогностически более благоприят-
ным. Повышение АД при ДСТ – самостоятельная фор-
ма симптоматической АГ, которая протекает на фоне 
первичного поражения при ДСТ всех органов мише-
ней, в силу чего имеет свои особенности. Поэтому при 
ведении пациентов с АГ при ДСТ ограничиваться экс-
траполяцией результатов исследований, полученных 
при ЭАГ, недостаточно. 

Факторы, определяющие манифестацию АГ при 
ДСТ: 

l семейный анамнез АГ документирован у 83,5  % 
пациентов с ДСТ с явным преобладанием по линии 
матери (60 %) [129, 130];

l нейроинфекции, травмы черепа, почек, позво-
ночника, перенесенные с первых лет жизни;

l патология позвоночного столба (сколиоз, остео-
хондропатии, юношеский остеохондроз и т.  д.), шей-
ного отдела позвоночника (платибазия, базилярная 
импрессия, конвексобазия, ассимиляция атланта, 
конкресценция двух и более шейных позвонков) часто 
сопровождается компрессией вентральных отделов 
мозга. 

Нарушение статической и динамической функций 
шейного отдела позвоночника рано приводит к разви-
тию остеохондроза. При нарушении нормальных взаи-
моотношений между костными и нервно-сосудистыми 
структурами головного и спинного мозга возможна 
постоянная травматизация позвоночных артерий и 
окружающих их нервных сплетений, что приводит к 
ангиоспастическим расстройствам. Часто выявляется 
и непосредственная компрессия артерий аномаль-
ными костно-мышечными структурами. Следствием 
синдрома позвоночной артерии является ишемизация 
головного мозга, способствующая развитию гипер-
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тонии центрального генеза. Клинические проявления 
могут возникать в любом возрасте, чаще – в периоды 
увеличения нагрузок на организм и присоединения 
сосудистой недостаточности мозга. Патология ниж-
негрудного и поясничного отделов может привести к 
нейрогенной дисфункции мочевой системы, наруше-
нию пассажа мочи и развитию ренопаренхиматозных 
заболеваний [128, 130]. Поражение позвоночника ве-
дёт также к раздражению вегетативных ганглиев, нахо-
дящихся вдоль позвоночного столба с последующим 
повышением тонуса симпатической нервной системы, 
рефлекторного спазма периферических сосудов.

Патология почек (нефроптоз, ассоциированный с 
аномалиями и пороками развития почек и почечных 
сосудов) наблюдается у значительного числа (80  %) 
пациентов с ДСТ [133]. При сочетании нарушений по-
чек и позвоночного столба в два раза вырастает часто-
та АГ и в четыре раза утяжеляется ее течение. 

В формировании артериальной гипертензии име-
ют место прогрессирование диспластических измене-
ний сердца (ПМК, миксоматозная дегенерация, регур-
гитация), тахикардия, удлинение восстановительного 
периода при нагрузках; увеличение общего перифе-
рического сопротивления сосудов [15]. 

Патология брахеоцефальных артерий (гемодина-
мически значимые изгибы позвоночных артерий в ка-
нале поперечных отростков, гипоплазии позвоночных 
артерий, асимметрии внутренних диаметров позво-
ночных артерий, ассоциированных с высоким вхож-
дением позвоночных артерий в канал поперечных от-
ростков на уровне С4, С5 позвонка) может вызывать 
ишемию головного мозга с рефлекторным повышени-
ем АД [134]. При ДСТ имеет место сочетание практи-
чески всех указанных факторов риска (ФР). Различия 
могут быть в хронологии и степени выраженности того 
или иного ФР.

Одной из причин раннего возникновения гиперто-
нических реакций с последующей стабилизацией по-
вышенного АД у молодых пациентов с ДСТ является 
эндотелиальная дисфункция, определяемая, в част-
ности, у лиц с наличием «гипертонии белого халата» 
[107, 135, 136]. 

Физикальное обследование. Измерение окруж-
ности талии, оценка ИМТ, АД на верхних и нижних ко-
нечностях, определение границ сердца, аускультатив-
ных проявлений ремоделирования сердца (акценты 
тонов, шумы).

Лабораторная диагностика. Общий анализ кро-
ви (развернутый), общий анализ мочи, глюкоза крови 
натощак и тест толерантности к глюкозе, липидный 
спектр, креатинит и расчет скорости клубочковой 
фильтрации (СКФ), коагулограмма, тиреотропный 
гормон, мочевина, мочевая кислота, анализ мочи на 
альбуминурию [6, 122, 123]. Класс I, уровень доказа-
тельности – В.

Инструментальные методы. ЭКГ, Холтер-ЭКГ 
мониторирование, СМАД, эхокардиография, КИГ, УЗИ 
органов брюшной полости (стоя и лежа), УЗИ сосудов 
шеи с функциональными пробами, УЗИ сосудов почек, 
МРТ головного мозга. Класс I, уровень доказательно-
сти – В.

Иная диагностика. Консультации специалистов 
(по показаниям): офтальмолог, невролог, эндокри-
нолог, нейрохирург. Класс IIa, уровень доказательно-
сти – В.

Консервативное лечение. Класс I, уровень дока-
зательности – В.

Лечение пациентов с АГ проводится согласно со-
временным рекомендациям по лечению АГ всерос-
сийского научного общества кардиологов (2010), а 

также европейского общества гипертонии и европей-
ского общества кардиологов (2013) [122, 123].

3.3.18. Сосудистый синдром
I28.1 Аневризма легочной артерии 
I60 Субарахноидальное кровоизлияние
I60.0 Субарахноидальное кровоизлияние из 

каротидного синуса и бифуркации
I62 Другое нетравматическое внутричерепное 

кровоизлияние
I67 Другие цереброваскулярные болезни
I67.0 Расслоение мозговых артерий без раз-

рыва
I67.1 Аневризма мозга без разрыва
I71 Аневризма и расслоение аорты
I71.0 Расслоение аорты (любой части) 
Расслаивающая аневризма аорты (разорван-

ная) (любой части)
I71.1 Аневризма грудной части аорты разо-

рванная 
I71.2 Аневризма грудной части аорты без упо-

минания о разрыве 
I71.3 Аневризма брюшной аорты разорванная 
I71.4 Аневризма брюшной аорты без упомина-

ния о разрыве 
I71.5 Аневризма грудной и брюшной аорты ра-

зорванная 
I71.6 Аневризма грудной и брюшной аорты без 

упоминания о разрыве 
I71.8 Аневризма аорты неуточненной локали-

зации разорванная 
I71.9 Аневризма аорты неуточненной локали-

зации без упоминания о разрыве 
I72 Другие формы аневризмы
I73 Другие болезни периферических сосудов
I73.0 Синдром Рейно
I78 Болезни капилляров
I83 Варикозное расширение вен нижних конеч-

ностей
I83.0 Варикозное расширение вен нижних ко-

нечностей с язвой
I83.1 Варикозное расширение вен нижних ко-

нечностей с воспалением 
I83.2 Варикозное расширение вен нижних ко-

нечностей с язвой и воспалением 
I83.9 Варикозное расширение вен нижних ко-

нечностей без язвы или воспаления 
I84.0 Внутренний тромбированный геморрой
I84.1 Внутренний геморрой с другими ослож-

нениями
I84.3 Наружный тромбированный геморрой
I84.5 Наружный геморрой без осложнения
I84.9 Геморрой без осложнения неуточненный
I85 Варикозное расширение вен пищевода
I85.0 Варикозное расширение вен пищевода с 

кровотечением 
I85.9 Варикозное расширение вен пищевода 

без кровотечения 
I86 Варикозное расширение вен других лока-

лизаций
I86.0 Варикозное расширение подъязычных вен 
I86.1 Варикозное расширение вен мошонки 
I86.2 Варикозное расширение вен таза 
I86.3 Варикозное расширение вен вульвы 
I86.4 Варикозное расширение вен желудка 
I86.8 Варикозное расширение вен других уточ-

ненных локализаций
I87.2 Венозная недостаточность (хроническая) 

(периферическая)
Жалобы и анамнез. Клинические проявления ар-

териального сосудистого синдрома могут длительное 
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время отсутствовать, манифестацией может стать 
диссекция или разрыв сосуда [2–6, 12, 15, 78, 137]. 
Сосудистый синдром в виде разрыва аневризм аор-
ты и других сосудов может быть основной причиной 
смерти в 10  % случаев внезапной смерти молодых 
людей (15–39 лет) с ДСТ. Развитие диссекции аорты 
сопровождается возникновением выраженного боле-
вого синдрома вдоль позвоночного столба.

Пациенты с диспластикозависимой патологий вен 
могут предъявлять разнообразные жалобы, соответ-
ствующие локализации и выраженности патологии 
(нижние конечности, малый таз) [3–6, 12, 78, 137]. 

В целом сосудистый синдром при ДСТ проявляет-
ся аневризмообразованием артерий (аневризма/дис-
секции аорты, сосудов шеи, церебральных сосудов), 
уменьшением ширины, гипоплазией сосудов, пато-
логической извитостью артерий, спонтанным форми-
рованием фистул, артерио-венозных мальформаций, 
расширением и патологической извитостью вен раз-
личного калибра и локализации [6, 78, 137].

Структурно-функциональные изменения сосудов 
у лиц с ННСТ и ДСТ формируются прогредиентно: в 
случае ДСТ – в течение длительного времени; в случае 
ННСТ, как правило, в более ранние сроки. Сосудистые 
поражения наиболее полно описаны при известных 
ННСТ  – синдроме Марфана (СМ), Элерса – Данло и 
др. По данным ретроспективных исследований, у 35 % 
пациентов с синдромом Марфана расширение корня 
аорты выявляется к 5 году жизни, у 70 % пациентов – 
до 20-летнего возраста и, как минимум, у 80 % паци-
ентов – к 40 годам [6]. При ДСТ частота выявления со-
судистого синдрома составляет около 70 % среди лиц 
молодого возраста [12]. До 20  % аневризм грудной 
аорты являются проявлением именно ННСТ, до 19 % – 
ДСТ. По некоторым данным, при ДСТ расширение кор-
ня аорты (РКА) чаще выявляется у пациентов с киле-
видной деформацией грудной клетки [2–6]. По данным 
И. В. Друк (2015), повышают риск формирования рас-
ширения/аневризмы аорты при ДСТ мужской пол, на-
личие диспластикозависимой патологии кожи, позво-
ночных артерий, вен, диагностический коэффициент 
ДСТ по В. М. Яковлеву и Г. И. Нечаевой ≥23, сочетание 
ДСТ с двустворчатым аортальным клапаном, с артери-
альной гипертензией, профессиональными занятиями 
спортом, тяжелым физическим трудом [12, 78]. 

Другим вариантом изменений аорты при ДСТ яв-
ляется уменьшение ее диаметра, патологическая из-
витость ее ветвей. В 25  % случаев регистрируются 
разнообразные локальные структурные изменения 
сосудов брюшного отдела аорты и их основных вет-
вей: уменьшение диаметра сосудов чревного ствола, 
деформации сосудов, патологическая извитость, ас-
социированные со стенозом сосудов чревного ствола 
(Лялюкова Е.  А., 2015). На сегодняшний день темпы 
прогрессирования расширения аорты при ДСТ точно 
не известны. По некоторым данным, темпы прогрес-
сирования расширения грудной аорты при ДСТ могут 
быть сопоставимы с таковыми при синдроме Марфана 
(1,9–2,3 мм в год) (Друк И. В., 2015). Темпы прогрес-
сирования при наличии двустворчатого аортального 
клапана  – 0,2–1,9  мм/год. В редких случаях при ДСТ 
может выявляться и расширение ствола легочной ар-
терии [12]. 

Аневризмы синусов Вальсальвы при ЭхоКГ прояв-
ляются несимметричным расширением корня аорты, 
систолическим выпячиванием расширенного синуса.

Диаметр корня аорты является ключевым параме-
тром для прогнозирования дальнейших неблагопри-
ятных событий. Так, риск внезапной смерти или дис-
секции аорты при СМ зависит от диаметра аорты: при 

диаметре <40 мм частота неблагоприятных событий – 
0,09 %/год, при диаметре 45–49 мм – 0,3 % и 1,33 % – 
при диаметре 50–54 мм. Риск внезапной смерти/дис-
секции аорты возрастает в 4 раза при диаметре аорты 
≥ 5 см. При ДСТ распространенность РКА составляет 
7–27 % [6, 12, 78].

Изменения сосудов шеи и мозга, выявляемые при 
ДСТ, включают неклассические варианты строения 
виллизиева круга, избыточную извитость, гипопла-
зию артерий, спонтанную диссекцию артерий, анев-
ризмообразование, формирование артериовенозных 
мальформаций (АВМ). Истинная распространенность 
неизвестна, так как церебро-васкулярная патология 
часто протекает бессимптомно. Течение АВМ и интра-
краниальных артериальных аневризм (ИАА) при ДСТ 
характеризуется более частой манифестацией суба-
рахноидального кровоизлияния. Независимыми фак-
торами риска формирования симптомных АВМ и ИАА 
у лиц молодого возраста с ДСТ являются полностью 
разомкнутый виллизиев круг, диспластикозависимая 
патология кожи и патология вен (Друк И. В., 2015) [12].

Значительная роль в формировании сосудистых 
расстройств при ДСТ (помимо структурных наруше-
ний) принадлежит раннему возникновению у этих 
пациентов дисфункции эндотелия, составляющей 
основу многих системных нарушений (дисрегуляции 
АД, возникновения аритмий и т.  д.) [138, 139, 140, 
141] и включающей аномальные сосудистые реакции 
на внешние воздействия. При этом происходит ис-
тощение и обеднение эндотелия коллагеном, пере-
распределение в каркасе крупных сосудов отдельных 
регуляторов эндотелиальной функции [142]. Развитие 
ряда структурных аномалий сосудов, в частности рас-
ширение аорты, также имеет в своей основе функцио-
нальную несостоятельность эндотелия, вызывающую 
при участии гиперпродукции Е-селектина нарушение 
состава экстрацеллюлярного матрикса [8, 143, 144].

Физикальное обследование. Наиболее частыми 
клиническими проявлениями сосудистого синдрома 
являются венозная патология и патология позвоноч-
ных артерий, реже встречается патология аорты и 
интракраниальных артерий [12]. При аневризматиче-
ском расширении грудного отдела аорты при перкус-
сии может быть выявлено расширение сосудистого 
пучка, чаще вправо. При смещении сердца вследствие 
деформаций грудной клетки может определяться 
смещение сосудистого пучка без его расширения.  
В этом случае при осмотре шеи определяется смеще-
ние трахеи от срединной линии в сторону смещения 
сосудистого пучка, связанное со смещением в целом 
органов средостения. При наличии расширения аорты 
или формирования аневризмы может выслушиваться 
диастолический шум над аортальным клапаном. 

Лабораторная диагностика. Коагулограмма, 
D-димер [4, 6]. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, УЗДГ со-
судов головы, шеи, конечностей, грудной и брюшной 
полости [4, 6, 145–151]. Класс I, уровень доказатель-
ности  – В. Холтер-ЭКГ, СМАД, МРТ с контрастирова-
нием сосудов головного мозга. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

В отечественных и международных рекомендациях 
для диагностики РКА по данным ЭхоКГ используется 
алгоритм, предложенный M. J. Roman и соавт. (1989), 
который предполагает расчет индивидуальных долж-
ных размеров корня аорты (ДДКА) и указание пределов 
«нормальности». Данный метод позволяет учитывать 
возраст и площадь поверхности тела пациентов. Кроме 
того, существуют другие способы выявления РКА, ко-
торые также позволяют учитывать пол пациента. При-
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веденные методы были получены при обследовании 
условно здоровой популяции, потенциально включав-
шей лиц с ДСТ и ННСТ [146, 148]. В связи с этим целесо- 
образно определение РКА с помощью недавно опубли-
кованного отечественного способа, разработанного на 
условно здоровой популяции, не включавшей лиц с лю-
бой формой ДСТ и их родственников (Семенкин А. А., Не-
чаева Г. И., 2016) [149–151]. Расчет должного диаметра 
корня аорты проводится согласно следующей формуле:

ДДКА = 1,925+0,009×возраст+0,574×ППТ –  
0,193×пол (1 или 2),

где ДДКА  – должный диаметр корня аорты (см); воз-
раст  – возраст пациента (годы); ППТ  – площадь по-
верхности тела (м2), рассчитанная по формуле Дюбуа 
и Дюбуа; пол – пол пациента: 1 для мужчин, 2 для жен-
щин; при этом за нормальный диаметр корня аорты 
принимают любое цифровое значение, находящееся в 
пределах ±0,44 см от рассчитанного ДДКА [149–151]. 
Класс IIа, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Молекулярно-генетические 
исследования для исключения ННСТ, консультации 
кардиолога, сосудистого хирурга, кардиохирурга по 
показаниям [4, 6]. Класс IIа, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

На сегодняшний день бета-блокаторы являются 
наиболее изученной группой препаратов для лечения 
пациентов с расширением аорты.

Бета-блокаторы применяются с целью коррекции 
гемодинамической нагрузки на аорту, уменьшения вы-
раженности морфологических изменений сосудистой 
стенки в ответ на действие деструктивных гемодина-
мических стрессоров и, тем самым, для замедления 
прогрессирования дилатации. 

Бета-блокаторы демонстрируют снижение арте-
риального и пульсового давления в случае предпола-
гаемой или диагностированной диссекции аорты (IIa, 
категория C). Кроме того, предполагается наличие 
прямых эффектов препаратов на внеклеточный ма-
трикс, что пока не было убедительно продемонстри-
ровано [6]. 

При использовании бета-блокаторов снижается 
вероятность повторного оперативного вмешательства 
на аорте после проведенной операции по поводу дис-
секции [152]. В последние годы появились работы, 
демонстрирующие перспективы применения ингиби-
торов ангиотензинпревращающего фермента (иАПФ) 
и блокаторов рецепторов ангиотензина II при расши-
рении аорты у пациентов с СМ [153–156].

Варикозное расширение вен нижних конечностей 
требует выполнения рекомендаций по образу жизни и 
двигательной активности (избегать длительных стати-
ческих нагрузок, ношение удобной обуви, использова-
ние компрессионного трикотажа, лечебная физкуль-
тура), а также курсовое применение венотонических 
лекарственных средств (детралекс, венорутон), вено-
тонических мазей, кремов, гелей, фитотерапии (ман-
жетка обыкновенная, конский каштан, корень шипов-
ника) [157].

Хирургическое лечение. Класс IIа, уровень дока-
зательности – С.

Показания к операции при дилатации аорты наи-
более точно разработаны для синдрома Марфана: 
дилатация аорты ≥5 см; в случае меньших размеров  
(≥45 мм)  – при наличии факторов риска (семейный 
анамнез диссекции аорты, увеличение диаметра рас-
ширение >2 мм/год, выраженная аортальная регурги-
тация, планируемая беременность) [158]. В отноше-
нии пациентов с марфаноподобными проявлениями 

ДСТ должна применяться та же тактика. Для пациен-
тов с бикуспидальным аортальным клапаном реше-
ние о хирургической коррекции в случае аортального 
диаметра ≥5 см должно основываться на комплексной 
оценке возраста, размеров тела, сопутствующей пато-
логии, типа операции и наличия дополнительных фак-
торов риска (семейный анамнез, артериальная гипер-
тензия, коарктация аорты или увеличение диаметра 
расширение >2 мм/год). При диаметре аорты ≥5,5 см 
оперативное лечение показано вне зависимости от 
степени аортальной регургитации.

При выявлении неразорвавшейся аневризмы со-
судов головного мозга, шеи и удовлетворительном 
состоянии больного целесообразна хирургическая 
тактика (клипирование «шейки» аневризмы, выключе-
ние аневризмы наложением двух клипс дистальнее и 
проксимальнее аневризмы, орошение пластическим 
составом, эндоваскулярное введение баллона или 
платиновой спирали). Если по каким-либо причинам 
оперативное лечение невозможно, необходима кор-
рекция управляемых факторов риска (артериальной 
гипертензии, физических нагрузок) [4, 6].

После консультации сосудистого хирурга опреде-
ляются показания к хирургическому лечению варикоз-
ного расширения вен нижних конечностей.

3.3.19. Синдром патологии пищеварительной 
системы

K07 Челюстно-лицевые аномалии (включая 
аномалии прикуса)

K07.0 Основные аномалии размеров челюстей 
K07.1 Аномалии челюстно-черепных соотно-

шений 
K07.2 Аномалии соотношений зубных дуг 
K07.3 Аномалии положения зубов 
K07.4 Аномалия прикуса неуточненная 
K07.6 Болезни височно-челюстного сустава
K22 Другие болезни пищевода
K22.4 Дискинезия пищевода
K22.5 Дивертикул пищевода приобретенный
K30 Диспепсия
K31.4 Дивертикул желудка
K40 Паховая грыжа
K40.0 Двусторонняя паховая грыжа с непрохо-

димостью без гангрены
K40.1 Двусторонняя паховая грыжа с гангреной
K40.2 Двусторонняя паховая грыжа без непро-

ходимости или гангрены
K40.3 Односторонняя или неуточненная пахо-

вая грыжа с непроходимостью без гангрены
K40.4 Односторонняя или неуточненная пахо-

вая грыжа с гангреной 
K40.9 Односторонняя или неуточненная пахо-

вая грыжа без непроходимости или гангрены 
K41 Бедренная грыжа
K41.1 Двусторонняя бедренная грыжа с гангре-

ной 
K41.2 Двусторонняя бедренная грыжа без не-

проходимости или гангрены 
K41.3 Односторонняя или неуточненная бе-

дренная грыжа с непроходимостью без гангрены 
K42 Пупочная грыжа
K42.0 Пупочная грыжа с непроходимостью без 

гангрены
K43 Грыжа передней брюшной стенки
K44 Диафрагмальная грыжа
K57 Дивертикулярная болезнь кишечника
K57.0 Дивертикулярная болезнь тонкой кишки 

с прободением и абсцессом 
K57.1 Дивертикулярная болезнь тонкой кишки 

без прободения и абсцесса 
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K57.2 Дивертикулярная болезнь толстой кишки 
с прободением и абсцессом 

K57.3 Дивертикулярная болезнь толстой кишки 
без прободения и абсцесса 

K57.4 Дивертикулярная болезнь и тонкой, и 
толстой кишки с прободением и абсцессом 

K57.5 Дивертикулярная болезнь и тонкой, и 
толстой кишки без прободения или абсцесса 

K57.8 Дивертикулярная болезнь кишечника, 
неуточненной части, с прободением и абсцессом 

K57.9 Дивертикулярная болезнь кишечника, 
неуточненной части, без прободения и абсцесса 

K58 Синдром раздраженного кишечника
K58.0 Синдром раздраженного кишечника с 

диареей 
K58.9 Синдром раздраженного кишечника без 

диареи 
K59 Другие функциональные кишечные нару-

шения
K59.0 Запор 
K59.1 Функциональная диарея 
K59.3 Мегаколон, не классифицированный в 

других рубриках
K63.4 Энтероптоз
Q43 Другие врожденные аномалии [пороки 

развития] кишечника
Q43.8 Другие уточненные врожденные анома-

лии кишечника
Q44 Врожденные аномалии [пороки развития] 

желчного пузыря
Q44.1 Другие врожденные аномалии желчного 

пузыря
K82.8 Дискинезия желчного пузыря
E40–E46 Недостаточность питания
Жалобы и анамнез. При грыже пищеводного от-

верстия диафрагмы могут беспокоить давящие, сжи-
мающие боли в эпигастральной области, которые 
отдают в нижнюю часть грудины, плечо, левую руку и 
иногда напоминают боли, возникающие при стено-
кардии. Эти боли часто начинаются в положении лежа 
на спине, особенно после переедания, при натужива-
нии, подъеме тяжестей. Пациент может жаловаться на 
вздутие живота, ощущение инородного тела в верхней 
части живота. Боль уменьшается или проходит в вер-
тикальном положении тела [4].

При опущении желудка может быть ощущение тя-
жести в области желудка или ноющие боли в верхней 
половине живота. В некоторых случаях отмечается 
иррадиация болей в область сердца. Иногда боли 
возникают после бега, прыжков за счет растяжения 
связок желудка. Такие болевые ощущения обычно 
быстро проходят. При значительном опущении боли 
возникают чаще после еды, уменьшаются в положе-
нии лежа, так как связки, поддерживающие желудок 
в этом положении, перестают натягиваться. У паци-
ента обычно снижен аппетит и часто возникает тош-
нота. 

При правостороннем птозе толстой кишки отмеча-
ется боль преимущественно в правых отделах живота, 
усиливающаяся во второй половине дня, после физи-
ческой нагрузки.

При левостороннем птозе толстой кишки паци-
енты жалуются на хронический запор и боль преиму-
щественно в левых отделах живота. Акт дефекации 
мучительный, болезненный, длительный, что часто 
обусловливает появление трещин, геморроя или вы-
падения слизистой оболочки прямой кишки.

При общем птозе толстой кишки больные жалуются 
на хронический запор, отрыжку, вздутие живота, боль 
в животе и поясничной области.

При гепатоптозе могут ощущаться тяжесть или давя-
щие боли в правом подреберье, чаще связанные с физи-
ческой нагрузкой, возможна их иррадиациия в область 
позвоночника, лопатки и плеча. Обычно боли уменьша-
ются или даже исчезают в горизонтальном положении 
тела. При птозе желчного пузыря больные могут предъ-
являть жалобы, обусловленные его дисфункцией, такие 
как приступообразные боли схваткообразного характе-
ра в правом подреберье, связанные с приемом пищи, 
купирующиеся спазмолитиками.

При наличии недостаточности сфинктеров жалобы 
обусловлены рефлюксными проявлениями: изжога, 
кислый привкус, горечь во рту.

При дивертикулах пищевода могут возникать жалобы 
на першение в горле, ощущение сухости, покашливание, 
осиплость голоса, дисфагию, срыгивание после глота-
ния, загрудинные боли, сердцебиение и одышку после 
еды, неприятный запах изо рта. При дивертикулезе тол-
стого кишечника больных может беспокоить боль, кото-
рая чаще всего локализуется в левой подвздошной обла-
сти и в левом мезогастрии и носит спастический характер, 
усиливаясь по мере наполнения толстой кишки каловыми 
массами. После дефекации боль обычно уменьшается.  
В период между спазмами у части больных отмечается 
тупая ноющая боль в тех же отделах. Кроме того, могут 
иметь место жалобы на нарушение стула обычно в виде 
запора, реже – чередование запора и жидкого стула; чув-
ство неполного опорожнения кишки и вздутие живота.

При долихоколон могут беспокоить боли, локали-
зующиеся чаще в левой подвздошной области и ме-
зогастрии, дистензионного характера и метеоризм, 
исчезающие после освобождения кишечника. Неред-
ки запоры, может отмечаться снижение рефлекса на 
дефекацию [4]. 

Сегментарный колит, связанный с дивертику-
лезом или трансверзоптозом. Ишемия вследствие 
анатомических изменений брыжейки и сосудов, а 
также изменения в бактериальной флоре могут вы-
звать воспалительный ответ в стенке кишки. Ос-
новные жалобы – диарея и/или боль в животе. Про-
воцируются поднятием тяжестей или запорами. 
Поражение печеночного или селезеночного изги-
бов петли толстой кишки протекает с болями, ко-
торые могут симулировать соответственно картину 
острого или обострения хронического холецистита 
и панкреатита. Воспаление слепой кишки нередко 
ошибочно рассматривают как острый аппендицит. 
Снижение массы тела [4]. 

Физикальное обследование. У пациентов может 
выявляться дефицит массы тела. Состояние питания 
оценивается по индексу массы тела (ИМТ) в соответ-
ствии с таблицей 17 [4]. 

Таблица 17
Оценка состояния питания в зависимости от ИМТ

Состояние питания
ИМТ

18–25 лет 26 лет и старше
Нормальное 19,5–22,9 20,0–25,9
Повышенное питание 23,0–27,4 26,0–27,9
Ожирение I степени 27,5–29,9 28,0–30,0

II степени 30,0–334,9 31,0–35,9
III степени 35,0–39,9 36,0–40,9

IV степени 40,0 и 
выше 41,0 и выше

Пониженное питание 18,5–19,4 19,0–19,9
Гипотрофия I степени 17,0–18,4 17,5–18,9

II степени 15,0–16,9 15,5–17,4
III степени Ниже 15,0 Ниже 15,5
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При осмотре живота у молодых пациентов часто 
обнаруживают его втянутость, вследствие малых раз-
меров, связанных с недостатком питания. В верти-
кальном положении может отмечаться его отвислость.

При поверхностной пальпации нередко обнаружи-
вается расхождение прямых мышц живота и расшире-
ние пупочного кольца. Пациента просят на фазе вдоха 
натужить живот. Небольшие вентральные грыжи белой 
линии (из апоневроза) крепитируют при надавливании 
пальцами в области грыжи. Диастаз прямых мышц жи-
вота и расширение пупочного кольца диагностируют как 
предикторы грыж. Для этого просят в положении лежа 
на спине приподнять максимально голову и верхнюю по-
ловину туловища. Если обнаруживается видимое выпя-
чивание по средней линии живота от пупка до мечевид-
ного отростка, то это свидетельствует в пользу диастаза 
прямых мышц живота. Расширение пупочного кольца 
определяется пальпаторно в случае, если палец иссле-
дующего входит в пупочное кольцо и можно с внутрен-
ней стороны исследовать края. Паховые грыжи обычно 
видны визуально при натуживании в паховой области в 
виде припухлости, проверяется ее вправляемость [4].

Гастроптоз может быть выявлен методом «шума-
шороха» или пальпаторно. При этом большая кривиз-
на желудка и привратник пальпируются ниже своего 
физиологического расположения. В некоторых случа-
ях при значительном опущении может пальпироваться 
малая кривизна желудка. При первой степени гастроп-
тоза нижняя граница желудка находится на 2 см выше 
линии между гребнями подвздошной кости (гребеш-
ковой линии), при второй степени  – нижняя граница 
желудка совпадает с уровнем гребешковой линии, 
при третьей степени нижний край желудка опускается 
ниже гребешковой линии.

При левостороннем птозе толстого кишечника сле-
пая кишка при пальпации значительно подвижна, опу-
щена в малый таз, восходящий отдел ободочной киш-
ки удлинен и находится на крыле подвздошной кости, 
причем типичный правый изгиб отсутствует, в связи 
с чем кишка переходит прямо или с незначительным 
изгибом из правой подвздошной области в попереч-
ный отдел ободочной кишки. Проксимальный участок 
последней находится у входа в малый таз, а дисталь-
ный – поднимается в левое подреберье. 

При левостороннем птозе толстой кишки отмеча-
ется провисание дистального участка поперечного от-
дела ободочной кишки, при котором в некоторых слу-
чаях кишка достигает входа в малый таз. Левый изгиб 
ободочной кишки опущен вниз, нисходящий отдел ее 
находится на крыле подвздошной кости; сигмовидная 
кишка имеет 2–3 петли.

При общем птозе толстого кишечника пальпаторно 
определяется опущение всех его отделов.

При долихоколон могут пальпироваться расширен-
ные отделы толстого кишечника, соответственно уров-
ню поражения, чаще в левых отделах живота. При при-
соединении воспалительных изменений определяется 
болезненность кишки при пальпации.

При гепатоптозе нижний край печени при перкус-
сии может определяться ниже края реберной дуги, при 
этом ее размеры, определенные по Курлову, остаются 
нормальными. Данные изменения лучше определяют-
ся в положении больного стоя. При пальпации нижний 
край печени не изменяется, он ровный, эластичный, 
легко подгибается, безболезненный [4]. 

Полученные данные обусловлены диспластико-
завистимыми изменениями органов пищеварения:

l диспластикозависимые нарушения фиксации 
органов (птоз органов): гастроптоз, колоноптоз, гепа-
топтоз;

l диспластикозависимые изменения размеров, 
длины полых органов (приобретенные в течение жиз-
ни): мегаколон, долихосигма, удлиненный желчный 
пузырь;

l диспластикозависимые изменения стенки полых 
органов с развитием дивертикулов (приобретенные в 
течение жизни): дивертикулы пищевода, желудка, тон-
кого и толстого кишечника;

l диспластикозависимые изменения сфинктерно-
го аппарата с развитием недостаточности сфинктеров 
и различных рефлюксов;

l диспластикозависимые моторно-тонические на-
рушения полых органов, обусловленные синдромом 
вегетативной дисфункции [159–163].

Лабораторная диагностика. Биохимическая диа-
гностика функций печени, поджелудочной железы, вы-
явление синдрома избыточного бактериального роста 
в кишечнике. Класс I, уровень доказательности – В.

Инструментальные методы. Фиброгастроско-
пия, фиброколоноскопия, ирригоскопия или виртуаль-
ная колоноскопия, ультрасонография, рентгеноскопия 
желудка, суточная pH-метрия [4, 159–162]. Класс IIа, 
уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация гастроэнтеро-
лога. Класс I, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Консервативная терапия включает: 
l коррекцию моторно-тонических нарушений орга-

нов пищеварения;
l нормализацию желчеотделения;
l восстановление микробиоценоза кишечника; 
l заместительную ферментную терапию; 
l коррекцию белково-энергетической недостаточ-

ности, гиповитаминоза, дефицита микроэлементов.
Всем пациентам рекомендуется: диета с частым 

дробным питанием. При наличии спланхноптоза – но-
шение лечебного бандажа.

Для устранения гипомоторно-гипокинетических 
расстройств показаны прокинетики (тримебутин, ито-
прид), в стандартных дозах длительностью до 1 меся-
ца, курсами 2–3 раза в год. При наличии запоров – сла-
бительные препараты. 

При наличии аномалий желчного пузыря, гипо-
моторной дискинезии желчевыводящих путей це-
лесообразно применение препаратов урсодезок-
сихолевой кислоты (10 мг/кг массы тела). Помимо 
холеретического действия, препараты нормализуют 
биохимические свойства желчи, конкурентно сни-
жая всасывание гидрофобных (токсичных) желчных 
кислот в кишечнике, повышают фракционный обо-
рот при энтерогепатической циркуляции, увеличи-
вают концентрацию желчных кислот в желчи угнетая 
рост протеолитической кишечной флоры, усиливают 
желудочную и панкреатическую секрецию, актив-
ность липазы, уменьшая проявления относительной 
панкреатической недостаточности. Образование не-
токсичных смешанных мицелл снижает повреждаю-
щее действие желудочного рефлюктата на клеточ-
ные мембраны при билиарных дуодено-гастральных 
и гастроэзофагеальных рефлюксах. При дискинезии 
желчевыводящих путей по гипокинетическому типу (и 
отсутствии диареи) средняя суточная доза – 10 мг/кг 
в 2 приема в течение от 2 недель до 2 месяцев, кур-
сами. При билиарном рефлюкс-гастрите и рефлюкс-
эзофагите  – по 250 мг/сут перед сном. Лечение от 
10–14 дней до нескольких месяцев, курсами.

Сегментарный колит – препараты 5-аминосалици-
ловой кислоты (месалазин –1,6–2,4 г/сутки; ципроф-
локсацин, метронидазол или рифакксимин в стандарт-
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ных дозах 7 дней, курсами; восстановление моторики 
и микробиоценоза кишечника).

При птозах – ношение бандажа, исключение под-
нятия тяжестей.

Наличие синдрома избыточного бактериального 
роста в кишечнике является обоснованием для на-
значения антибактериальных препаратов (рифакси-
мин 200 мг 3–4 раза в сутки 7 дней). Угнетение роста 
протеолитической флоры сопровождается снижением 
процессов гниения, подавлением избыточной про-
дукции бактериальных метаболитов, уменьшением 
выраженности вторичной панкреатической недоста-
точности. После антибактериальных препаратов на-
значаются про- и пребиотики. У пациентов с синдро-
мом запора целесообразно назначение лактулозы. 
При наличии диареи – про- и пребиотики в стандарт-
ных дозах. Про- и пребиотики обладают трофическим 
(стимулируют ферментативную активность кишечных 
дисахаридаз) и иммуномодулирующим действием. 
Критериями эффективности терапии являются: улуч-
шение общего состояния, купирование метеоризма, 
нормализация стула и микробиологических показате-
лей [4, 160–161].

Наличие проявлений относительной панкреатиче-
ской недостаточности, дефицит массы тела, диарея, 
диспепсические расстройства являются показанием 
для назначения поликомпонентных ферментных пре-
паратов. Для коррекции диспепсических проявлений, 
как правило, достаточно использование невысоких 
доз (3,5–10 тыс. ЕД липазы) с каждым приемом пищи 
продолжительностью 2 недели, затем  – по требова-
нию. 

Наличие синдрома мальабсорбции обосновывает 
применение препаратов для дополнительного энте-
рального питания (после нормализации моторно-то-
нических нарушений и коррекции микробиоциноза 
кишки). Предпочтительным является использование 
полуэлементных смесей, состоящих из белковых ги-
дролизатов-олигопептидов, ди- и моносахаридов, 
триглицеридов с длинными и средними углеводо-
родными цепочками, микроэлементов, витаминов [4, 
160].

Хирургическое лечение. Класс IIа, уровень дока-
зательности – С.

Снижение прочности мышечно-апоневротического 
слоя передней брюшной стенки и поперечной фасции 
живота, снижение сопротивляемости к повышению 
внутрибрюшного давления способствуют у пациентов 
с ДСТ грыжеобразованию. 

Для лечения применяются аутопластические и ал-
лопластические способы пластики передней брюшной 
стенки. Из аутопластических способов наиболее часто 
используются методы Сапежко, Мейо, простое ушива-
ние апоневроза без создания дубликатуры.

Однако более чем у 50  % больных применяется 
аллопластика: комбинированные методы пластики с 
расположением протеза поверх ушитого апоневроза 
(«onlay»), ушивание апоневроза над уложенным про-
тезом («sublay») и ненатяжной метод без ушивания 
апоневроза с фиксацией сетки по периметру дефекта 
(«inlay»). 

Осложнения в раннем послеоперационном перио-
де наблюдаются у каждого второго больного (53,2  % 
пациентов): серомы, нагноения, гематомы, инфиль-
траты. На вероятность развития местных осложнений 
оказывает влияние выраженность ДСТ, которая увели-
чивает как частоту осложнений со стороны раны, так 
и утяжеляет течение послеоперационного периода. 
Заживление раны обычно происходит вторичным на-
тяжением [164–168].

У больных с развившимся рецидивом грыжи при-
сутствовало, как правило, более шести признаков ДСТ. 
Всё это необходимо учитывать при выборе оптималь-
ного способа герниопластики у конкретного пациен-
та. При выявлении 6 и более признаков ДСТ показана 
аллогерниопластика. Учитывая большую вероятность 
развития местных раневых осложнений, появления 
грубых рубцов после пластики сетчатым экспланта-
том, при выявлении менее 6 признаков ДСТ, низкой 
степени коморбидности и благоприятных анатомиче-
ских особенностях грыжевого выпячивания, рекомен-
дуется пластика местными тканями [164–168].

При ведении пациентов с дивертикулитами, при 
развитии осложнений по показаниям применяется хи-
рургическое лечение [169, 170].

3.3.20. Синдром патологии мочевыделитель-
ной системы

N06 Изолированная протеинурия с уточненным 
морфологическим поражением 

N18 Хроническая болезнь почек
N28.8 Другие уточненные болезни почек и мо-

четочника
Нефроптоз 
Жалобы и анамнез. Нередко у пациентов с ДСТ, 

помимо диспластикозавистимых изменений органов 
мочевыделительной системы (нефроптоз, гипотония 
чашечно-лоханочной системы, ортостатическая про-
теинурия), отмечаются аномалии и пороки развития 
почек [4–6, 171–173]. При нефроптозе пациенты с 
ДСТ предъявляют жалобы на ноющую, тупую непо-
стоянную боль в поясничной области, усиливающу-
юся при физической нагрузке и исчезающую в покое 
или в горизонтальном положении тела. Боль носит 
рефлекторный характер и возникает вследствие на-
тяжения нервных ветвей ворот почки и ее ложа. С 
увеличением степени смещения почки боль может 
усиливаться, локализоваться по всей брюшной по-
лости (в том числе в области подвздошной кости 
или в подреберьях) и иррадиировать в поясницу. 
При подвздошной дистопии почки боль в животе мо-
жет носить рефлекторный характер, сопровождаясь 
тошнотой, рвотой. Обычно это наблюдают при ги-
дронефрозе, воспалительных поражениях или кам-
нях дистопированной почки.

При пиелонефрите боль в поясничной области 
чаще двусторонняя, тупая, тянущая, постоянная 
(реже – приступообразная, по типу почечной колики), 
средней интенсивности, может сопровождаться дизу-
рическими явлениями, такими как полиурия, появле-
нием мутной мочи, гематурии.

На фоне хронического пиелонефрита, осложняю-
щего течение нефроптоза, гидронефроза, аномалий 
развития мочевыводящих путей у пациентов с ДСТ 
может развиваться мочекаменная болезнь, прояв-
ляющаяся появлением почечной колики, при этом 
острая спастическая боль в животе (по ходу мочеточ-
ников) или в поясничной области может возникать 
после подъема тяжестей, тряской езды, обильного 
приема жидкости, т.  е. факторов, способствующих 
перемещению конкремента. Боль чаще односторон-
няя, интенсивная, носит схваткообразный, режущий 
характер, может иррадиировать в подреберье, бе-
дро, промежность, половые органы, не зависит от 
положения тела, купируется или уменьшается при 
применении тепла, спазмолитиков. Почечная колика 
может сопровождаться дизурическими явлениями, 
такими как учащенное болезненное мочеиспускание, 
ложные позывы, гематурией, иногда рефлекторны-
ми проявлениями со стороны ЖКТ (тошнота, рвота, 
вздутие живота, задержка стула и газов). 



171

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2018. Т. 13. № 1.2

Medical news of north caucasus
2018. Vоl. 13. Iss. 1.2

При воспалительном поражении почек больные 
могут предъявлять жалобы на отеки, которые обычно 
появляются или усиливаются по утрам, чаще локали-
зуются на лице, веках [4].

При диагностическом поиске необходимо исклю-
чить пролапс гениталий и недержание мочи, обуслов-
ленное пролапсом гениталий и синдромом протрузии 
и релаксации тазового дна [16, 17, 19]

Физикальное обследование. При осмотре обла-
сти почек у лиц с ДСТ, как правило, изменений не выяв-
ляется. При отсутствии патологии почек они, обычно, 
не пальпируются. Однако у астеников иногда удает-
ся нащупать нижний полюс правой почки, которая в 
норме расположена ниже левой почки. Почки стано-
вятся доступными для пальпации, главным образом, 
при нефроптозе, дистопии почки или при увеличении 
размеров органа не менее чем в полтора-два раза. 
Нефроптоз, как и «блуждающая почка», может быть 
одно- или двусторонним. Почки при этом лучше все-
го пальпируются в положении больного стоя со слег-
ка наклоненным вперед туловищем. Для улучшения 
результатов пальпации больного просят сделать глу-
бокий вдох «животом», не напрягая мышц брюшного 
пресса. При этом могут прощупываться нижний полюс 
или вся почка округлой бобовидной формы, с гладкой 
поверхностью, плотноэластической консистенции, 
безболезненная. Перкуссия почек позволяет опреде-
лить болезненность при поочередном поколачивании 
поясничной области с обеих сторон в месте проекции 
почек (симптом Пастернацкого). Симптом бывает по-
ложительным у больных нефроптозом, осложненным 
пиелонефритом, паранефритом. Однако данный сим-
птом неспецифичен, поскольку нередко отмечается 
также при поясничном миозите и радикулите. Аускуль-
тация почечных артерий у лиц с ДСТ обычно малоин-
формативна [4]. 

Лабораторная диагностика. ОАК, ОАМ, оценка 
альбуминурии (альбумин/креатинин мочи мг/г), посев 
мочи на микрофлору с определением чувствительно-
сти к антибактериальным препаратам. Биохимический 
анализ крови: определение уровня электролитов, мо-
чевины, мочевой кислоты, креатинина (с обязатель-
ным расчетом СКФ по методу CKD-EPI) [156]. Класс I, 
уровень доказательности – В.

Инструментальные методы. УЗИ почек с при-
менением допплерографии с целью оценки внутрипо-
чечной гемодинамики. Определение суточного ритма 
спонтанного мочеиспускания, ретроградная цисто-
манометрия, цистография, экскреторная урография, 
микционная цистография. МСКТ с контрастировани-
ем, МРТ (предпочтительна при беременности и не-
переносимости контрастного вещества),  при недер-
жании мочи, обусловленном синдромом протрузии и 
релаксации тазового дна  – комплексное уродинами-
ческое исследование [16, 17, 19, 172–174]. Класс IIа, 
уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультации уролога, нефро-
лога, акушера-гинеколога. Класс IIа, уровень доказа-
тельности – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Лечебное питание при остром и хроническом пи-
елонефрите (диеты № 5 и № 7 по Певзнеру соответ-
ственно) направлено не только на устранение воспали-
тельного процесса в чашечно-лоханочных структурах 
почек, но и на предотвращение потери микроэлемен-
тов плазмы крови [175, 176]. Усиленное питание реко-
мендуется с целью увеличения массы околопочечной 
жировой клетчатки и профилактики возникновения/
прогрессирования нефроптоза при патологическом 

дефиците массы тела, а также после быстрого поху-
дания больного. При сохранении энерго-нутритивного 
дисбаланса, дефицита массы тела обосновано приме-
нение препаратов для дополнительного энтерального 
питания [4–6, 173]. Кроме того, всем пациентам реко-
мендована базовая терапия, направленная на укре-
пление компонентов соединительной ткани (повыше-
ние синтеза коллагена, предупреждение деградации 
белков) [4–6].

Неосложнённый нефроптоз I–II степеней лечат кон-
сервативно – ношение специального бандажа, избега-
ние натуживаний. Лечебная гимнастика направлена на 
укрепление мышц передней и задней брюшной сте-
нок, что обеспечивает нормализацию внутрибрюшно-
го давления и ограничение смещаемости почек [177].

Этиотропная терапия острого неосложненного пи-
елонефрита на фоне ДСТ проводится в амбулаторно-
поликлинических условиях согласно общепринятым 
принципам и стандартам лечения инфекций моче-
выводящих путей (ИМВП) [178, 180]. Эмпирическая 
антибактериальная терапия назначается сразу по-
сле установления диагноза (если планируется посев 
мочи, то терапия назначается после посева) в течение 
7–14 дней. 

Лечение обострения хронического пиелонефрита, 
а также острого пиелонефрита у беременных с ДСТ 
должно проводиться в стационаре, адекватно степени 
тяжести заболевания, под наблюдением уролога, не-
фролога, в соответствии с современными принципами 
лечения ИМВП.

К альтернативным препаратам для профилакти-
ки обострений пиелонефрита относятся УроВаксом, 
СолкоУровак, пробиотики, фитопрепараты и употре-
бление клюквенного сока. 

Санаторно-курортное лечение рекомендовано в 
Железноводске, Кисловодске, Ессентуках и др. «пи-
тьевых» курортах [4–6, 176].

Хирургическое лечение. Класс IIа, уровень дока-
зательности – С.

Нефроптоз III и IV степеней, а также при развитии 
осложнений (микрогематурия, рецидивирующая ин-
фекция, нефролитиаз, артериальная гипертензия) 
подлежит оперативному лечению (через малый до-
ступ, лапароскопический доступ), заключающемуся в 
фиксации почки с сохранением физиологической под-
вижности.

Современные лечебные возможности при пузырно-
мочеточниковом рефлюксе включают в себя физиоте-
рапевтические воздействия (физиолечение, нейромо-
дуляция) и хирургическое вмешательство (введение 
объем-образующих веществ, пластические операции 
на мочеточнике), направленное на устранение причи-
ны рефлюкса и ликвидацию его последствий.

Показанием к эндоскопическому способу коррек-
ции рефлюксов верхних мочевых путей является не-
эффективность консервативной терапии в сроки от 6 
до 12 месяцев. В целом решение о тактике ведения 
пациента с рефлюксами и атонией ЧЛС принимается 
коллегиально, с привлечением детского уролога (учи-
тывая частое возникновение данной патологии в ран-
нем детском возрасте), уролога, нефролога. После 
хирургической коррекции (даже в случае её успеха) 
пациент должен быть на диспансерном наблюдении и 
проходить периодическое профилактическое лечение 
[173]. 

3.3.21. Синдром репродуктивных нарушений
N92.0 Обильные и частые менструации при ре-

гулярном цикле
N92.1 Обильные и частые менструации при не-

регулярном цикле
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N92.2 Обильные менструации в пубертатном пе-
риоде

N94.4–6 Дисменорея
N96 Привычный викидыш
O20.0 Угрожающий аборт
O20.8 Другие кровотечения в ранние сроки бе-

ременности
O20.9 Кровотечение в ранние сроки беремен-

ности неуточненное
О26.2 Медицинская помощь женщине с при-

вычным выкидышем
O60 Преждевременные роды (угроза)
O42 Преждевременный разрыв плодных обо-

лочек
O36.3 Признаки внутриутробной гипоксии пло-

да, требующие предоставления медицинской по-
мощи матери

O36.5 Недостаточный рост плода, требующий 
предоставления медицинской помощи матери

O43.8 Другие плацентарные нарушения
P04 Поражения плода и новорожденного, обус- 

ловленные воздействием вредных веществ, про-
никающих через плаценту или грудное молоко

P01.1 Поражения плода и новорожденного, об-
условленные преждевременным разрывом плод-
ных оболочек

P02.2 Поражения плода и новорожденного, об-
условленные неуточненными и другими морфоло-
гическими и функциональными аномалиями пла-
центы

P05 Замедленный рост и недостаточность пи-
тания плода

P05.0 «Маловесный» для гестационного воз-
раста плод

P05.1 Малый размер плода для гестационного 
возраста

P05.2 Недостаточность питания плода без упо-
минания о «маловесном» или маленьком для ге-
стационного возраста

P05.9 Замедленный рост плода неуточненный
P07 Расстройства, связанные с укорочени-

ем срока беременности и малой массой тела при 
рождении, не классифицированные в других ру-
бриках

Жалобы и анамнез. Нарушения функции репро-
дуктивной системы при ДСТ клинически проявляются 
дисгармоничным половым и физическим развитием, 
расстройствами менструаций с менархе, нарушения-
ми менструального цикла в репродуктивном возрасте 
и перименопаузе, выпадением матки и влагалища, сни-
жением или увеличением секреции гонадотропинов, 
пролактина и бесплодием у мужчин и женщин, репро-
дуктивными потерями, осложнённым течением бере-
менности на ранних и поздних сроках, родов и послеро-
дового периода (травмы родовых путей, кровотечения), 
особенно на фоне ассоциированной патологии (пороки 
развития матки и влагалища) [16, 20, 21, 74, 181].

У девочек-подростков и женщин с ДСТ наблюдаются 
характерные расстройства менструаций по типу оли-
гоменореи и симптомы гипоталамической дисфункции 
[181–183]. В этом случае у пациенток с ДСТ отмечены 
нейроэндокринные расстройства в виде нарушений 
менструального цикла и предменструального синдро-
ма, высокая частота гипоэстрогенного гормонального 
фенотипа и овариальные дисфункции. При преимуще-
ственном повреждении звеньев системы гемостаза у 
пациенток наблюдаются аномальные маточные крово-
течения, ведущая роль в которых принадлежит микро-
циркуляторно-тромбоцитарному звену. При патологиче-
ском формировании стромально-сосудистых элементов 

эндо- и миометрия у пациенток с ДСТ появляются сим-
птомы дисменореи, характеризующиеся болезненными 
менструациями и снижением повседневной активности 
на фоне вегетативных симпатических или парасимпати-
ческих вегетативных реакций (головная боль, утомляе-
мость, тошнота, диарея) [181, 184].

У мужчин с ДСТ отмечены признаки гипоталамо-
гипофизарной недостаточности, влияющей на форми-
рование эректильной дисфункции и нарушение выра-
ботки эякулята.

ДСТ ассоциирована с высокой частотой воспали-
тельных заболеваний половых органов вирусно-бак-
териальной природы в пубертатном и репродуктивном 
возрасте [185]. 

Пациентки с ДСТ угрожаемы по прерыванию бе-
ременности: угрожающий и начальные выкидыши, 
привычный выкидыш, угроза преждевременных ро-
дов, преждевременные роды, преждевременное из-
литие околоплодных вод [19, 20, 181, 183]. Во время 
беременности при ДСТ также возрастает частота фе-
то-плацентарных нарушений, что ведет к рождению 
маловесных детей, отеков, а в родах  – акушерскому 
травматизму и кровотечениям, в связи с чем пациент-
ки с ДСТ составляют группу высокого риска по мате-
ринской и перинатальной заболеваемости и смерт-
ности [17, 19–21, 186, 187]. Во время беременности 
у пациенток с ДСТ установлено инфицирование пла-
центы и плодных оболочек, задержка внутриутробного 
развития плода, аномалии прикрепления плаценты, в 
родах – аномалии родовой деятельности, акушерские 
кровотечения, в послеродовом периоде флеботром-
боз и тромбоэмболические осложнения [188].

При ведении пациентов с ДСТ необходимо учи-
тывать репродуктивный отягощённый анамнез: у 
женщин  – расстройства менструальной функции с 
менархе, ранние и поздние репродуктивные потери 
(неразвивающаяся беременность, невынашивание 
беременности, преждевременные роды, несвоевре-
менное излитие околоплодных вод, фето-плацентар-
ную недостаточность), склонность к кровотечениям 
в родах и послеродовом периоде, бесплодие; у муж-
чин  – снижение либидо, выработки эякулята, эрек-
тильная дисфункция, отклонения в фертильности 
спермы [17, 19–21, 76, 186, 187].

Физикальное обследование. Согласно приказу 
№ 572н МЗ РФ от 12.11.2012 [189]. 

Лабораторная диагностика. Тактика ведения 
пациентов с ДСТ и синдромом репродуктивных нару-
шений включает диагностику отклонений параметров 
гормонов центральных и периферических звеньев ре-
продуктивной системы, эхографию репродуктивных 
органов, молочных и щитовидной желёз [186, 188]. 

Определение уровней поражения центральной и 
периферической репродуктивной систем, вовлечен-
ных в процесс патологического коллагенообразова-
ния, выявление носительства бактериально-вирусных 
инфекций в репродуктивных органах, фоновых забо-
леваний половых органов. Класс IIа, уровень доказа-
тельности – С.

Инструментальные методы. Согласно приказу 
№ 572н МЗ РФ от 12.11.2012  [189]. Класс IIа, уровень 
доказательности – В.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Лечение осуществляется с учетом нормализа-
ции метаболизма коллагена, параметров гормонов 
и функционирования репродуктивных органов, мо-
лочных, щитовидной желёз, системы гемостаза, вос-
полнения дефицита макро- и микронутриентов крови, 
элиминации бактериально-вирусных возбудителей с 
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контролем обсеменённости 1 раз в 6 месяцев и вос-
становлением биотопа [76].

Проведение профилактических мероприятий на-
рушений функции репродуктивной системы должно 
осуществляться с учётом доминирующего типа из-
менений в репродуктивных органах (гипер-, нормо-, 
гипогонадотропные состояния) [76]. Коррекция гор-
монального фона осуществляется на фоне нормали-
зации метаболизма коллагена и кровоснабжения ре-
продуктивных органов. 

При нерегулярном менструальном цикле вслед-
ствие нестабильной флюктуации ЛГ и ЛГ/ФСГ, ги-
перпластическом процессе эндометрия на фоне от-
носительной гиперэстрогении предпочтение следует 
отдать препаратам прогестеронового ряда (с 16-го 
по 25-й  день менструального цикла): идентичных на-
туральным (прогестерон масляный, микронизирован-
ный и т.  д.) или производным прегнадиена (дидроге-
стерон) [190]. 

При регулярных меноррагиях следует оценить со-
стояние первичного звена (сосудисто-тромбоцитар-
ного) и коагуляционного звена гемостаза. Терапия 
должна быть направлена на гемостатический эффект 
во время менструации (транексамовая кислота с уче-
том массы тела или этамзилат в первые 2–3 дня, уте-
ротоническую терапию (окситоцин 0,5–1,0 мл 2 раза в 
день, 2 дня), отвар крапивы, водяного перца, тысяче-
листника, препараты кальция и т.  д.). В межменстру-
альный период необходима коррекция железодефи-
цитной анемии, общеукрепляющая, витаминотерапия.

Класс IIа, уровень доказательности – В.
Коррекция менструального цикла согласно приказу 

№ 572н МЗ РФ от 12.11.2012 [189]. 
Класс IIа, уровень доказательности – С.
При выраженной анемизации в пубертатный пе-

риод и обильном кровотечении, неэффективности 
гемостатической терапии целесообразно рассмо-
треть вопрос о госпитализации больной и о коррекции 
гормонального гемостаза монофазными комбиниро-
ванными оральными контрацептивами (по схеме) с 
последующим продолжением применения комбини-
рованных оральных контрацептивов или переходом 
на препараты прогестеронового ряда в течение как 
минимум трех менструальных циклов с 11-го по 25-й 
день. При нарушении в системе коагуляционного зве-
на целесообразно решить вопрос о трансфузии плаз-
мы [181, 183].

При лечении первичной дисменореи могут быть 
назначены спазмолитики за 1–2 дня до ожидаемой 
менструации в сочетании с нестероидными противо-
воспалительными средствами в свечах или системно 
[181, 183, 190]. 

При выборе нестероидных противовоспалительных 
препаратов предпочтительно использование блокато-
ров ЦОГ2, учитывая высокую частоту язвенной болез-
ни желудка и 12-перстной кишки при ДСТ, нарушение 
первичного гемостаза [181, 183]. 

Ведение беременности и родов при ДСТ и ННСТ 
связано с рядом особенностей [190–199]. Во время 
беременности в сроках 10–13 недель, 16–18 недель 
(приказ № 572н МЗ РФ от 12.11.2012 [189]) необходи-
мо определение уровней гормонов фето-плацентар-
ного комплекса (ассоциированный с беременностью 
протеин плазмы, β-хорионический гонадотропин, аль-
фа-фетопротеин, неконъюгированный эстриол, про-
гестерон, ингибин А) и коррекция прогестеронового 
дефицита прогестагенами, восполнение микро- и 
макроэлементов плазмы крови (магний, кальций, же-
лезо, цинк, цианокобаламин, фолиевая кислота) [76]. 
При низком риске травматизма у пациенток с ДСТ  – 

бережное консервативное родоразрешение, при вы-
соком риске травматизма мягких родовых путей при 
тяжелой ДСТ показано оперативное родоразрешение. 
Ведение пациентов с ДСТ в течение жизни необходи-
мо осуществлять как в группе высокого риска по воз-
никновению злокачественных новообразований [76].

3.3.22. Синдром анемии
D50.0 Железодефицитная анемия вторичная 

вследствие потери крови (хроническая)
Постгеморрагическая (хроническая) анемия 
D53.8 Другие уточненные анемии, связанные с 

питанием 
Анемия, связанная с дефицитом: меди, молибде-

на, цинка 
D53.9 Анемия, связанная с питанием, неуточ-

ненная 
Простая хроническая анемия 
Жалобы и анамнез. Общая слабость, сердцебие-

ние, снижение работоспособности [4–6, 200].
По отношению к дисплазии соединительной ткани 

анемию можно рассматривать в двух основных вари-
антах. В первом варианте анемия представляет собой 
сочетанное с дисплазией заболевание или синдром. 
Примерами таких патологических состояний являются 
острые постгеморрагические анемии, апластические 
анемии, наследственные гемоглобинопатии, наслед-
ственный микросфероцитоз, приобретенные гемоли-
тические анемии при отравлениях химическими веще-
ствами, инфекционных заболеваниях, переливаниях 
несовместимой крови, дефицитные анемии. Наличие 
ДСТ у пациента оказывает влияние на клиническое те-
чение анемического синдрома, однако данный факт в 
настоящее время остается малоизученным. Во втором 
варианте анемия представляет собой сопутствующие 
ДСТ изменения. 

Наиболее часто в клинической практике можно 
наблюдать анемии, обусловленные хронической ин-
фекцией, эндокринопатиями (гипотиреоз, аутоиммун-
ный тиреоидит); дефицитные анемии, при микроэле-
ментозах, сопутствующих ДСТ; постгеморрагические 
анемии при геморрагических гематомезенхимальных 
дисплазиях; гемолитические анемии при наслед-
ственных коллагенопатиях, гематомезенхимальных 
дисплазиях, ДВС-синдроме, мембранопатиях эри-
троцитов. Нередко при дисплазиях развитие анемиче-
ского синдрома обусловлено не одной, а несколькими 
причинами [4]. 

Физикальное обследование. Изменение цвета 
слизистых оболочек.

Лабораторная диагностика. ОАК, уровень сы-
вороточного железа, ферритина, коагулограмма. 
Класс I, уровень доказательности – В.

Уровень магния, меди, марганца в сыворотке кро-
ви. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Инструментальные методы. ФГДС, ФКС, УЗИ аб-
доминальное. Класс I, уровень доказательности – В.

Иная диагностика. Консультация гастроэнтеро-
лога, гинеколога, при необходимости  – гематолога, 
гемостазиолога. Класс IIа, уровень доказательно-
сти – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Тактика лечения анемии у пациентов с ДСТ направ-
лена на неотложную терапию ургентных состояний, 
коррекцию гемостазиологических и метаболических 
нарушений, подавление хронического воспалительно-
го процесса, коррекцию диспластических нарушений 
с применением рациональной диетотерапии и вита-
минно-минеральных комплексов, фолиевой кислоты, 
витамина B12 (по показаниям), а также назначением 
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мембраностабилизаторов. Назначение железосодер-
жащих препаратов проводится при низком содержании 
сывороточного железа крови. Неспецифическая про-
филактика анемии включает правильную организацию 
режима дня, рациональную диетотерапию, своевре-
менную коррекцию основного заболевания [4–6, 200]. 

3.3.23. Психические расстройства и расстрой-
ства поведения 

F32 Депрессивный эпизод
F40–F48 Невротические, связанные со стрес-

сом и соматоформные расстройства:
F45 Соматоформные расстройства 
F45.0 Соматизированное расстройство
Множественное психосоматическое расстройство 
F45.1 Недифференцированное соматоформ-

ное расстройство
F45.2 Ипохондрическое расстройство
Расстройство, выражающееся в озабоченности 

собственным здоровьем, дисморфофобия (небредо-
вая), ипохондрический невроз, ипохондрия, нозофо-
бия 

F45.3 Соматоформная дисфункция вегетатив-
ной нервной системы

Кардиальный невроз, синдром да Косты, гастро-
невроз, нейроциркуляторная астения. Психогенные 
формы: аэрофагии, кашля, диареи, диспепсии, дизу-
рии, метеоризма, икоты, глубокого и частого дыхания, 
учащенного мочеиспускания, синдрома раздражен-
ного кишечника, пилороспазма 

F45.4 Устойчивое соматоформное болевое 
расстройство

Психалгия. Психогенная: боль в спине, головная 
боль, соматоформное болевое расстройство 

F45.8 Другие соматоформные расстройства
Психогенная(ый): дисменорея, дисфагия, включая 

«глобус истерикус», зуд, кривошея. Скрежетание зу-
бами 

F45.9 Соматоформное расстройство неуточ-
ненное

F48 Другие невротические расстройства
F48.0 Неврастения
F48.8 Другие уточненные невротические рас-

стройства
Болезнь Брике, синдром Дата, профессиональный 

невроз, в том числе писчий спазм, психастения, пси-
хастенический невроз, психогенный обморок

F50.0 Нервная анорексия
F50.8 Психогенная потеря аппетита
F51 Расстройства сна неорганической этиоло-

гии 
F51.0 Бессонница неорганической этиологии 
F51.1 Сонливость (гиперсомния) неорганиче-

ской этиологии 
F60.6 Тревожное (уклоняющееся) расстрой-

ство личности
F62.8 Другие стойкие изменения личности
Хронический болевой личностный синдром 
F93.0 Тревожное расстройство у детей, вы-

званное разлукой 
F93.1 Фобическое тревожное расстройство в 

детском возрасте 
F98.0 Энурез неорганической природы
Энурез (первичный) (вторичный) неорганической 

природы, функциональный энурез, психогенный эну-
рез, недержание мочи неорганического происхожде-
ния 

Жалобы и анамнез. Наиболее часто при об-
следовании пациентов с ДСТ определяются цикло-
тимические черты характера со снижением уровня 
демонстративности, выявляются невротические рас-

стройства, тревожность, ипохондрия, истерия, обсес-
сивно-фобические расстройства, нервная анорексия. 
Синдром начинает формироваться в подростковом 
возрасте, постепенно прогрессируя с возрастом [4–6, 
44, 45, 201].

Инструментальные методы. ЭНМГ, МРТ голово-
ного мозга. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация психотерапевта, 
психиатра. Опросники по шкале HADS и др. [4, 44, 45, 
47]. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Медикаментозная терапия в рамках консультации 
психотерапевта, узких специалистов [4–6, 44, 45, 47].

3.3.24. Синдром внезапной смерти
I46 Остановка сердца
I46.0 Остановка сердца с успешным восста-

новлением сердечной деятельности 
I46.1 Внезапная сердечная смерть, так опи-

санная 
Жалобы и анамнез. Жалобы пациентов чаще все-

го связаны с нарушениями сердечного ритма, сосуди-
стыми катастрофами [105, 111, 202, 203].

Под внезапной смертью понимают ненасильствен-
ную смерть, развившуюся моментально или наступив-
шую в течение часа с момента возникновения острых 
изменений в клиническом статусе больного. Следует 
различать внезапную сердечную смерть (внезапная 
смерть от сердечной причины) и внезапную смерть. 
Критерии диагностики последней сходны с определе-
нием ВСС, с тем отличием, что внезапная смерть разви-
вается в результате некардиальных причин, в частности 
таких, как массивная тромбоэмболия легочной артерии, 
разрыв аневризмы сосудов головного мозга и т. д. [203].

Внезапная смерть лиц с ДСТ обусловлена, главным 
образом, патологическими изменениями сердечно-со-
судистой системы, которые формируются прогреди-
ентно в течение длительного времени. Эта угрожающая 
патология долгое время находится как бы в дремлющем 
состоянии. Присоединение провоцирующих факторов 
(физическая нагрузка, психоэмоциональный стресс, 
инфекции, интоксикации, травмы, оперативные вмеша-
тельства, боль, приём некоторых медикаментов) может 
послужить причиной манифестации грозных осложне-
ний, являющихся причиной внезапной смерти.

В этом отношении показательны случаи изменения 
продолжительности (особенно удлинения) интервала 
QT как одного из факторов высокого риска внезапной 
сердечной смерти (ВСС) у молодых людей с малы-
ми аномалиями сердца (38,3  %)  – преимущественно 
в виде бессинкопального варианта, наблюдаемые у 
83,7  % пациентов. Наибольшая частота нарушенных 
QT-ритмов регистрируется в популяции больных с дву-
створчатым аортальным клапаном (80 %) и пролапсом 
трикуспидального клапана (50  %). Патологический 
QT ассоциирован с марфаноподобным фенотипом, 
доброкачественной гипермобильностью суставов и 
с миксоматозной дегенерацией ПМК. В этой группе 
лиц следует исключать приём препаратов, удлиняю-
щих QT-интервал, или контролировать приём, так как 
даже однократное их применение в случаях исходно 
нормального QT увеличивало его продолжительность, 
причём почти в половине случаев – на «критическую» 
величину, превышающую 60 мс [204, 205, 206].

 Учитывая широкую распространенность ДСТ среди 
популяции и частое поражение при этом сердечно-со-
судистой системы, раннее выявление этой патологии 
является наиболее актуальной и социально значимой 
задачей в плане профилактики внезапной смерти лиц 
с признаками ДСТ.
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Физикальное обследование. Наличие синкопе, 
нарушений сердечного ритма и поражения клапанного 
аппарата при пальпации и аускультации, объективных 
проявлений нарушения мозгового кровообращения и 
пневмоторакса. 

Инструментальные методы. ЭКГ, ЭхоКГ, холтер-
ЭКГ, стресс-ЭхоКГ, ВЭМ, ЧПЭС, СМАД, электрофизио-
логическое исследование, электроэнцефалография, 
компьютерная томография и МРТ головного мозга, 
исследование сосудов мозга, МСКТ ОГК, молекуляр-
но-генетические исследования для исключения ННСТ. 
Класс IIа, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультации кардиолога, 
аритмолога, кардиохирурга, невролога, пульмоноло-
га. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс I, уровень дока-
зательности – В.

Лечение проводится в соответствии с действую-
щими клиническими рекомендациями [105, 111, 202].

3.3.25. Синдром гипермобильности суставов 
M35.7 Гипермобильный синдром разболтанно-

сти, излишней подвижности
Семейная слабость связок
Жалобы и анамнез. Для детей и подростков с ги-

пермобильностью суставов характерны неспецифиче-
ские разлитые суставные и мышечные боли, утренняя 
скованность, щелчки в суставах, подвывихи и вывихи 
(надколенника, плеча), боль в поясничном и грудном 
отделах позвоночника, выпот в сустав, рецидивирую-
щие растяжения связок, чувство «уязвимости суста-
вов» [45, 207–211].

Симптомы часто возникают в конце дня, прово-
цируются или усиливаются при интенсивных, резких 
движениях или после длительного периода гиподина-
мии (например, длительная поездка на автотранспор-
те, сидение за компьютером). Детям и подросткам с 
гипермобильностью суставов трудно сидеть на стуле 
без опоры для спины. Многие дети с гипермобильно-
стью суставов жалуются на нарастающие ночные боли 
в ногах [212, 213].

Часто СГМС не диагностируется, а считается, что 
ребенок имеет повышенную болевую чувствитель-
ность или эмоционально-волевые проблемы (Graham 
R. et al., 2000).

У больных СГМС с дорсалгическим синдромом при 
осмотре выявляются аномалии ортопедического стату-
са: сглаженность/усиление физиологических изгибов, 
нарушение осанки, сколиоз, ВДГК, кифоз (с преоб-
ладанием верхнегрудной формы); сочетание костно-
связочных дисплазий и дегенеративно-дистрофиче-
ских изменений в позвоночнике  – полисегментарного 
остеохондроза, остеохондропатий (болезни Шойерма-
на  – Мау), дисплазии краниовертебрального сегмен-
та, спондилолистеза, хотя у каждого пятого больного с 
СГМС и болью в спине изменений в костных и связоч-
ных элементах позвонков не обнаруживается [214].

Некоторые исследователи считают, что СГМС может 
быть провоцирующим фактором в патогенезе хондро-
маляции надколенника, проявляющейся болью в голе-
ностопном, тазобедренном суставах и пояснице (Al-
Rawi Z., Nessan A. N., 1997; Keer R., Graham R., 2003). 
Пациенты с СГМС предрасположены к протрузии дис-
ков поясничного отдела позвоночника и спондилоли-
стезу. Для этой патологии также характерны синовиты, 
тендиниты, эпикондилиты [212, 213]. Часто синдром ги-
пермобильности суставов у рожавших женщин сочета-
ется с тяжелыми формами пролапса гениталий [17, 21].

Пациенты с СГМС могут рассматриваться, кро-
ме прочего, как группа риска развития остеопении и 
остеопороза [215].

Физикальное обследование. Для диагностики 
СГМС используют Брайтонские критерии (табл. 18).

Таблица 18
Брайтонские критерии синдрома гипермобильности 

суставов (Keer R., Graham R., 2003)

Большие 
критерии Малые критерии

Гипермо-
бильность 
суставов  
по шкале 
Бейтона 
4–9 баллов.
Артралгия 
продолжи-
тельностью 
не менее  
3 месяцев  
в 4 и более 
суставах

Гипермобильность по шкале Бейтона 
1,2 или 3–9 (счет по Бейтону 1–3 при 
возрасте 50 или более лет).
Артралгия не менее 3 месяцев в 1–3 су-
ставах или боли в спине не менее 3 ме-
сяцев, спондилолистез, спондилез.
Подвывихи, вывихи более чем в 1 су-
ставе или рецидивирующие в 1 суставе
Эпикондилит, бурсит, теносиновит.
Марфаноподобная внешность (асте-
нический тип телосложения, высокий 
рост, арахнодактилия (положительный 
тест запястья), отношение верхнего 
сегмента к нижнему <0,89, отношение 
роста к размаху рук >1,03).
Кожа: истончена, повышенная растя-
жимость (складка на тыле кисти оттяги-
вается >3 см), стрии, шов «папиросная 
бумага».
Глазные симптомы: нависающие веки, 
антимонголоидный разрез глаз.
Варикозные вены, вентральные грыжи, 
пролапс матки, прямой кишки

СГМС устанавливается при наличии двух больших 
критериев, или одного большого и двух малых, или 
только четырех малых критериев. 

Лабораторная диагностика. С целью дифферен-
циальной диагностики с воспалительными и аутоим-
мунными заболеваниями суставов. Класс IIа, уровень 
доказательности – С.

Инструментальные методы. Рентгенография су-
ставов, УЗИ суставов, МРТ суставов по показаниям. 
Класс IIа, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Определение мобильности по 
P. Beighton и F. Ноran. Консультация ортопеда. Медико-
генетическое консультирование для исключения диф-
ференцированных форм ДСТ по показаниям. Класс IIа, 
уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Лечение пациентов с СГМС часто длительное и тре-
бует терпения. В повседневных нагрузках необходимо 
обратить внимание пациента на правильную осанку (в 
положении сидя опираться на спинку стула, избегать 
положения с вытянутыми ногами без опоры для колен-
ных суставов, сложив ноги в виде буквы «W», или со 
скрещенными ногами «по-турецки»; в положении стоя 
избегать переразгибания коленных суставов), ноше-
ние сумки (вес должен распределяться равномерно 
между двумя руками, не допускать переразгибания в 
лучезапястных суставах при подъеме груза). Во время 
сна неблагоприятным является длительное сгибание в 
локтевом и лучезапястном суставах, что может спро-
воцировать туннельный синдром. Полезны регулярные 
перерывы и различная физическая активность с мягки-
ми движениями, растяжками в течение дня [207, 211].

В программу лечения включаются упражнения 
для увеличения силы, выносливости, равновесия и 
координации движений. Программу начинают с изо-
метрических упражнений, а в дальнейшем присо-
единяют динамические упражнения с добавлением 
сопротивления и отягощения. С целью улучшения 
проприоцепции и стабильности проксимальных суста-
вов проводятся занятия с использованием гимнасти-
ческого мяча, балансирующей доски и ходьба. При-
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менение эспандера, резиновой ленты способствует 
улучшению концентрической и эксцентрической силы 
и выносливости. Количество повторений необходимо 
подбирать, ориентируясь на утомление и способность 
поддерживать корректную модель движения без пере-
разгибания суставов. Также в комплекс необходимо 
включать аэробные нагрузки низкой интенсивности, 
такие как ходьба, езда на велосипеде и аквааэробика.

Кроме физических упражнений, используют супи-
наторы для коррекции плоскостопия, эластические 
повязки при травмах. 

Дополнительно для купирования болевого мышеч-
но-суставного синдрома используется физиотерапия 
с применением ультразвука, чрескожной электрости-
муляции, мануальной терапии, массажа и акупунктуры 
[213].

При упорных болях в одном или нескольких суста-
вах используют эластичные ортезы (наколенники и 
т.  п.), обеспечивающие искусственное ограничение 
объема движений и купирование болевого синдрома. 
При выявлении ортопедических отклонений (плоско-
стопие) показана их коррекция.

При острой боли могут использоваться нестеро-
идные противовоспалительные препараты. При хро-
нической боли необходимо исследовать пациента на 
наличие депрессии, например с использованием го-
спитальной шкалы тревоги и депрессии (HADS). При 
подтверждении этого диагноза пациенту назначаются 
антидепрессанты из группы селективных ингибиторов 
обратного захвата серотонина [207–211].

3.3.26. Синдром остеопатий 
M81 Остеопороз без патологического перелома
M81.5 Идиопатический остеопороз
M81.9 Остеопороз неуточненный
M83 Остеомаляция у взрослых
M83.3 Остеомаляция у взрослых вследствие 

недостаточности питания
M83.8 Другая остеомаляция у взрослых
M83.9 Остеомаляция у взрослых неуточненная
E55.9 Недостаточность витамина D неуточнен-

ная
Авитаминоз D
E58 Алиментарная недостаточность кальция
Жалобы и анамнез. Жалобы на хроническую или 

впервые возникшую боль в спине, снижение роста на 
2 см и более за год или на 4 см и более за всю жизнь 
по сравнению с возрастом в 25 лет, увеличение рас-
стояния между затылком и стеной более чем на 5 см, 
уменьшение расстояния между нижними ребрами и 
гребнями подвздошных костей менее ширины двух 
пальцев [4–6, 216, 217].

Высокая распространённость остеопенического 
синдрома выявлена у молодых пациентов с СГМС – как 
у женщин, так и у мужчин [218] наряду с нарушением 
функционирования системных регуляторов костного 
ремоделирования – сниженными показателями пара-
тиреоидного гормона, высокой распространённостью 
(22 %) гиповитаминоза D, отклонениями в количестве 
клеточных медиаторов: ФНО-α, ИФН-γ, трансформи-
рующего фактора роста-β1 (TGFβ1) и основного фак-
тора роста фибробластов (FGF-β), участвующих в ме-
таболизме костной ткани [219].

Развитие остеопороза и остеопении годами проте-
кает бессимптомно, поэтому большинство пациентов 
узнают о диагнозе уже по факту сложного перелома 
(чаще всего шейки бедра).

Физикальное обследование. Измерение роста. 
Лабораторная диагностика. Общий клиниче-

ский анализ крови, общий и ионизированный кальций, 
фосфор сыворотки крови, щелочная фосфатаза, об-

щий белок, витамин D [25(OH)D3] в сыворотке крови, 
у мужчин тестостерон. Класс IIа, уровень доказатель-
ности – С.

Инструментальные методы. Рентгенография по-
звоночника, измерение МПК методом двуэнергетиче-
ской рентгеновской абсорбциометрии (центральная 
или аксиальная денситометрия). 

Результат оценивается по 2 показателям: Т-балл и 
Z-балл (дополнительный параметр). Единицей изме-
рения признается SD  – единица стандартного откло-
нения. По рекомендациям ВОЗ принято расшифровы-
вать Т-балл следующим образом:

если отклонение от нормы ниже –1 SD, но выше 
–2,5 SD, то диагностируется остеопения;

если отклонение ниже –2,5 SD, то диагностируется 
остеопороз;

при отклонении ниже –2,5 SD и наличии перелома 
позвонка или шейки бедра диагностируется тяжелый 
остеопороз.

Ультразвуковое исследование костной ткани (кост-
ная сонометрия) используется только для скрининга 
[216]. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Иная диагностика. Консультация ревматолога. 
Класс IIа, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс I, уровень дока-
зательности – В.

Лечение проводится в соответствии с действую-
щими клиническими рекомендациями [216].

3.3.27. Синдром диспластической полиневро-
патии

G62.9 Другие полиневропатии неуточненные 
Жалобы и анамнез. Следует выяснить наличие у 

пациента невропатических жалоб: жжения, жгучей или 
острой боли в стопах; покалывания; онемения; ощу-
щения «ползания мурашек», судорог; продолжитель-
ности и прогрессирования симптоматики; усиления 
симптомов ночью. Количественную оценку выражен-
ности симптомов невропатии рекомендуется прово-
дить в соответствии с Невропатическим Симптомати-
ческим Счетом (НСС) [Dyck P. J., 1988]. Для подсчета 
НСС заполняется опросник, по показателям которого 
анализируется наличие и выраженность следующих 
симптомов невропатии: парестезии, жжения, оне-
мения, болевого синдрома, судорог, гиперестезии. 
Каждому симптому присваивается балл: 0 баллов при 
его отсутствии, 1 балл при наличии симптома и 2 бал-
ла при усилении симптоматики ночью. Общая сумма 
баллов составляет значение шкалы НСС. Шкала НСС 
чаще всего используется для оценки выраженности и 
мониторирования симптомов невропатии при приме-
нении того или иного вида лечения. Жалобы пациента 
не всегда отражают степень тяжести периферической 
невропатии, для объективной оценки необходимо 
провести клиническое неврологическое обследова-
ние [220, 221].

Стадии синдрома диспластической полиневропа-
тии: субклиническая невропатия – отсутствие симпто-
мов и признаков. Может быть диагностирована в спе-
циализированных нейрофизиологических отделениях, 
диагностические тесты не рекомендовано применять 
в ежедневной практике. Клинически нельзя провести 
дифференциальный диагноз между 0 и 1 стадиями.

Клиническая стадия
Хроническая болевая форма:
l наличие симптомов (усиливающихся ночью): 

жжение, острая боль, пронзающая боль, покалывание;
l отсутствие или нарушение чувствительности и 

снижение или отсутствие рефлексов.
Острая болевая:
l диффузная боль (туловище);
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l может наблюдаться гиперестезия;
l минимальные чувствительные расстройства или 

вариант нормы при проведении периферического не-
врологического осмотра.

Амиотрофия:
l встречается при ННСТ;
l проявляется мышечной слабостью, поражает, как 

правило, проксимальные мышцы нижних конечностей, 
начало подострое;

l обычно сопровождается болью, особенно по но-
чам, при минимальных чувствительных расстройствах.

Безболевая невропатия в сочетании с полной/ча-
стичной потерей чувствительности:

l симптомов нет или имеется онемение стоп, сни-
жение температурной чувствительности, нарушение 
болевой чувствительности;

l признаки сниженной или отсутствующей чувстви-
тельности с отсутствием рефлексов [220, 221].

Физикальное обследование. В целом симптомы 
полиневропатии складываются из распространен-
ного сенсорного и моторного дефицита, выпадения 
сухожильных рефлексов и в дальнейшем мышечной 
атрофии. Полный полиневропатический синдром 
представляет собой комплекс сенсорных, моторных и 
вегетативных симптомов.

Инструментальные методы. Основным инстру-
ментальным диагностическим методом исследования 
при ПНП является электронейромиография (ЭНМГ) 
[220, 221]. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Консервативное лечение. Класс IIа, уровень до-
казательности – С.

Антиоксидантная терапия (альфа-липоевая кисло-
та). Витамины с нейротропным механизмом действия 
(мильгамма). Вазоактивная терапия (вессел дуэ Ф, 
кавинтон, пентоксифиллин). Коррекция уровня микро-
элементов [4–6, 220, 221]. 

Физиотерапевтические методы лечения диспла-
стической полинейропатии: 

1. Тепловые процедуры: грязевые (38–39 °С, 10–
15 минут), парафиновые аппликации, 4-камерные вихре-
вые ванны со скипидаром или с хвойными экстрактами.

2. Электротерапевтические факторы:
l индуктотерапия стоп и голеней (слаботепловая 

дозировка в течение 10 минут, на курс 8–10 процедур);
l УВЧ-терапия (10–12 минут) на нижние конечности;
l чрескожная электростимуляция синусоидально-

модулированными токами аппаратом «Амплипульс-4» 
паравертебрально, на голени и стопы (по 5–10 минут 
на поле ежедневно 10–15 процедур). Синусоидально-
модулированные токи свободно проходят через кожу, 
не оказывают раздражающего эффекта;

l электрофорез с сосудорасширяющими препара-
тами.

3. Магнитотерапия с постоянным и переменным 
полем.

4. Лазерная терапия.
5. Массаж – ручной и аппаратный. 
6. Гипербарическая оксигенация.
7. ЛФК с терренкуром [4–6, 220, 221]. 
3.3.28. Синдром протрузии и релаксации тазо-

вого дна 
N81 Выпадение женских половых органов
N81.0 Уретроцеле у женщин
N81.1 Цистоцеле
N81.2 Неполное выпадение матки и влагалища
N81.3 Полное выпадение матки и влагалища
N81.4 Выпадение матки и влагалища неуточ-

ненное
N81.5 Энтероцеле влагалища
N81.6 Ректоцеле

N81.8 Другие формы выпадения женских поло-
вых органов

N81.9 Выпадение женских половых органов не-
уточненное

Жалобы и анамнез. Жалобы на недержание мочи, 
опущение внутренних половых органов, возможно  – 
полное и неполное выпадение матки. Отмечается так-
же склонность к запорам, затруднение дефекации, 
чувство неполного опорожнения кишечника. Указан-
ные жалобы не зависят от возраста, а коррелируют с 
формой (например, апикальной) пролапса гениталий 
(ПГ), варикозной болезнью, синдромом вегетативной 
дисфункции по гипотоническому типу, сколиозом, 
миопией, пролапсом митрального клапана, мышеч-
ной гипотонией [16–19, 21, 187, 222]. Тяжелые формы 
ДСТ, как правило, сопровождаются апикальными фор-
мами ПГ, однако в этих случаях стрессовое недержа-
ние мочи не превышает 25 % по сравнению с 33 % при 
цистоцеле 2–3 степени и маловыраженных формах 
ДСТ [16–18, 222]. Именно при тяжелых формах ДСТ 
формируются ургентные формы недержания мочи, 
в основе которых лежат нестабильность детрузора и 
уретры вследствие гиперрефлексии детрузора и как 
следствие – уменьшение емкости мочевого пузыря – 
31,3  % по сравнению с 16,7  % при маловыраженных 
проявлениях ДСТ [19].

В генезе развития пролапса гениталий (ПГ) в 80 % 
случаев не выявлено травмирующих факторов родов, 
но в 89 % случаев у пациенток с ПГ идентифицируются 
различные синдромы ДСТ. Так, в 36 % случаев ПГ свя-
зан с гипермобильностью суставов (ГМС) [17–19, 21]. 
Причем в 66 % случаев ГМС коррелирует с пролапсом 
сводов влагалища [17, 18, 21]. Наследственные фор-
мы ПГ могут достигать 26,3 %. Чем быстрее (стреми-
тельней) протекают роды, тем чаще и раньше форми-
руется пролапс гениталий, причем с преобладанием 
апикальных форм [16, 17, 19–21]. Апикальный пролапс 
(полное и неполное выпадение матки) не является 
запущенной формой опущения гениталий, а являет-
ся самостоятельной формой. В течение 1 года после 
первых родов ПГ формируется у 23,5  % больных и у 
13,5 % – после повторных родов; в ближайшие 5 лет – 
у 58,5 % пациенток соответственно. К возрасту 35 лет 
59,8 % пациенток имеют диагноз пролапс гениталий и 
к возрасту 45 лет – 87,5 % больных [19, 20]. 

Пролапс гениталий у больных при ДСТ имеет ряд 
особенностей и характеризуется:

l ранним возникновением (28–45 лет);
l быстрым (через 1–3 года после первых неослож-

ненных родов) формированием до форм, требующих 
хирургического лечения уже в молодом возрасте;

l преобладанием апикальных форм; 
l наличием тяжелых и осложненных форм апикаль-

ного пролапса (маточный пролапс в сочетании с ци-
сто- и ректоцеле);

l сопутствующей патологией, характерной для ДСТ 
(долихосигма, гастроптоз, нефроптоз, грыжи, вари-
козная болезнь и т. д.);

l наличием наследственных форм ПГ в 26,3 % слу-
чаев [16–21, 187, 222, 223]. 

Физикальное обследование. Физикальное би-
мануальное исследование, осмотр в зеркалах, проба 
Вальсальвы.

Лабораторная диагностика. Жидкостное онко-
цитологическое исследование шейки матки и церви-
кального канала. Класс IIа, уровень доказательности – 
С.

Инструментальные методы. Комплексное уроди-
намическое исследование (при недержании мочи), УЗИ 
малого таза, МРТ малого таза для диагностики и уточ-
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нения аномалий таза и структур тазового дна, электро-
манометрия, ЭхоКГ для исключения/подтверждения 
ДСТ. Класс IIа, уровень доказательности – С.

Хирургическое лечение. Класс IIа, уровень дока-
зательности – С.

Учитывая, что ПГ является мультифакториальным 
заболеванием, подбор хирургических технологий 
представляет собой серьезную проблему. Нередко 
хирург вынужден делать выбор между современными 
хирургическими технологиями и коморбидностью, ко-
торая сопровождает ДСТ или иную экстрагенитальную 
патологию; предшествующими хирургическими мето-
дами коррекции ПГ или иными хирургическими вме-
шательствами на органах таза и брюшной полости. 
Также серьезной дилеммой является выбор между 
высоким риском развития рецидива ПГ и желанием 
женщины сохранить репродуктивную функцию [16–22, 
187, 222, 223].

Общепризнано, что «золотым стандартом» у моло-
дых больных при апикальных формах ПГ являются опе-
рации с использованием сакроспинальной пексии (или 
иные технологии) абдоминальным доступом, которые 
должны дополняться вспомогательными методами  – 
пликацией крестцово-маточных связок, облитерацией 
дугласова пространства и др. [22]. Нормальный индекс 
массы тела (ИМТ=18,5–24,9 кг/м²) определяет показа-
ния к миниинвазивному лапароскопическому досту-
пу. Пациенткам с ожирением (ИМТ≥30 кг/м²) следует 
предпочесть открытый лапаротомный доступ. Лапаро-
скопический абдоминальный доступ имеет преимуще-
ства по длительности операции, кровопотери, а также 
ранней активизации больной и длительности пребыва-
ния в стационаре. Открытый абдоминальный доступ у 
пациенток с ожирением является надежным гарантом 
адекватной суспензии свода влагалища. Абдоминаль-
ные доступы у молодых больных предпочтительны в 
сравнении со спинальной пексией влагалищным до-
ступом в связи с низким количеством диспаурений 

вследствии того, что не изменяется длина и ось вла-
галища. Абдоминальный доступ позволяет выполнить 
сопутствующие операции на органах репродуктивной 
системы у молодых женщин и иные симмультанные 
технологии. При наличии апикального пролапса с пре-
обладанием пролапса передней стенки влагалища II и 
более степеней основной этап абдоминальной пексии 
у молодых больных с ДСТ может быть дополнен кор-
рекцией дефектов трансвагинальным доступом, воз-
можно с использованием сетчатого импланта [22].

При рецидивах апикального ПГ (энетроцеле, про-
лапс сводов влагалища после гистерэктомии и др), а 
также с целью профилактики подобных осложнений, 
сакроспинальная кольпопексия обязательно должна 
быть дополнена пликацией крестцово-маточных свя-
зок [16–22, 187, 222, 223]. 

Как паллиативный вариант у молодых больных, же-
лающих сохранить репродуктивную функцию, у паци-
енток с элонгированной шейкой матки (без апикальной 
формы ПГ) может быть использована манчестерская 
операция, дающая положительный эффект на 5–15 лет 
в зависимости от формы ДСТ. Элонгированная шейка 
матки является залогом «сохранного» фиксирующего 
аппарата (крестцово-маточные и кардинальные связ-
ки) [16, 17, 19, 22]. 

При выборе метода оперативного лечения ваги-
нальным доступом с использованием синтетических 
имплантов необходимо помнить, что пациентки с ДСТ 
в послеоперационный период увеличивают кагорту 
больных с mesh-ассоциированными осложнениями:

l эрозии (более 11,3–26  %), иссечение сет-
ки требуется более чем у 75  % больных с mesh-
ассоциированными эрозиями);

l инфекционные осложнения (более 5,3 %);
l развитие гиперактивного мочевого пузыря de 

novo более чем у 7 % больных;
l клинически значимых гематом в послеопераци-

онный период (более 7 %) [16–19, 22, 187, 222, 223].

4. Реабилитация 
Класс I, уровень доказательности – С.
В программу реабилитации пациентов с ДСТ вклю-

чаются лечебная физкультура, массаж, физиотера-
пия, психологическая коррекция, санаторно-курорное 
лечение, медикаментозная терапия [4–6, 224, 225]. 
Обязательно даются консультации по образу жизни и 
питанию, физическим нагрузкам. В целом программа 
реабилитации рассчитана на 12-недельный курс, про-
водится 2 раза в год и носит максимально индивидуа-
лизированный характер.

Лечебная физкультура проводится под контро-
лем врача-методиста после предварительной оцен-
ки физической работоспособности. Комплексы ЛФК 
строятся на основе общеразвивающих, коррекцион-
ных, дыхательных упражнений и аэробной части с ис-
пользованием режима ступенчатого повышения на-
грузки. Цель данного компонента – повышение уровня 

физической работоспособности и нормализация ве-
гетативного тонуса. Кроме того, в тренирующие про-
граммы включаются комплексы упражнений, соответ-
ствующие ведущему проявлению ДСТ. 

Лечебный массаж улучшает трофику мышц груд-
ной клетки. Проводится по общепринятым методикам 
12–15 процедур на курс.

Физиотерапевтическое лечение назначается 
при наличии субъективной симптоматики как «базис» 
физической реабилитации до начала физических тре-
нировок. Выбор методики осуществляется врачом-фи-
зиотерапевтом в зависимости от ведущего синдрома. 

Психотерапия. Основная цель – выработка систе-
мы адекватных установок и закрепление новой линии 
поведения в семье пациента. Оптимальными являются 
занятия с психотерапевтом в индивидуальном режи-
ме, не реже 1 раза в неделю [4–6].

5. Профилактика и диспансерное наблюдение
Класс I, уровень доказательности – С.
Различают три вида профилактики ДСТ (рис. 10) 

[4–6].
Первичная профилактика – комплекс мероприя-

тий, которые должны предупредить зачатие больного 
ребёнка. Планирование деторождения включает три 
основные позиции: оптимальный репродуктивный воз-
раст, который для женщин составляет 21–35 лет; отказ 

от деторождения в случаях высокого риска наслед-
ственной и врождённой патологии; отказ от деторож-
дения в браках с кровными родственниками и между 
двумя носителями патологического гена. Помимо пла-
нирования семьи, первичная профилактика предпо-
лагает предупреждение вновь возникающих мутаций. 
Осуществляется это путём жёсткого контроля содер-
жания мутагенов и тератогенов в окружающей среде.
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Периконцепционная профилактика (система 
мер, направленная на устранение некоторых факто-
ров риска, улучшение состояния здоровья будущих 
родителей и создание благоприятных физиологиче-
ских условий в момент зачатия). 

Рутинный план обследования и мероприятий при 
планировании беременности должен включать сле-
дующие пункты: 

l назначение фолиевой кислоты в дозе 400 мкг/
день за 3 месяца до планируемой беременности; 

l назначение препаратов магния курсами по 6 не-
дель за три месяца до зачатия;

l проведение исследования на наличие инфекци-
онных заболеваний; 

l оценка риска производственных вредностей, 
исключение контакта с растворителями, красителя-
ми, пестицидами, сокращение до минимума контакта 
с препаратами бытовой химии; 

l проведение ежегодной диспансеризации и об-
суждение с женщиной возможности использования 
различных лекарственных препаратов, в т.ч. при повы-
шении температуры, возникновении аллергии и дру-
гих частых ситуациях;

l санация очагов хронической инфекции; 
l санация полости рта;
l прекращение курения и сокращение до миниму-

ма количества алкогольных напитков; 
l исключение приема наркотических и психотроп-

ных веществ; 
l исключение риска дефицита питательных ве-

ществ, обсуждение при необходимости проблемы 
ограничительных диет;

l регулярные умеренные физиче-
ские упражнения, введение в правило 
пеших прогулок на свежем воздухе; 

l избегание перегревания: посе-
щения сауны, инфракрасных кабин, 
солярия и др. 

Перинатальная профилактика
При наступлении беременности 

следует продолжить приём фолиевой 
кислоты вплоть до 20-й недели геста-
ции. Прием препаратов магния (Магне 
В6) курсами на 8–14-й и 24–30-й не-
делях беременности. План обследо-
вания: в 11–14, 18–21 и 30–34 недели 
беременности ультразвуковое обсле-
дование с целью выявления врожден-
ных пороков развития и маркеров хро-
мосомной патологии. На сроках 11–14 
(оптимально с 12-й недели до 13-й 
недель и 6 дней) исследуются сыво-
роточные белки с целью выявления 
группы риска по врожденным порокам 
развития и хромосомным заболевани-
ям [183, 184].

При наличии показаний или по же-
ланию семьи проводятся инвазивные 
методы пренатальной диагностики с 
целью исключения патологии у плода. 

Консультирование родителей по 
вскармливанию, рациональному пита-
нию, физическому и гигиеническому 
воспитанию ребенка.

Вакцинация.
Гигиеническая гимнастика, массаж.
Постнатальная профилактика 

заключается в максимально ранней 
диагностике состояния и своевре-
менном начале профилактического 

лечения, а также в исключении из среды факторов, 
способствующих развитию патологического фено- 
типа. 

Дифференцированные режимы выхаживания.
Комплексное восстановительное лечение (гимна-

стика, аэробные нагрузки, физиотерапия, психокор-
рекция, массаж, метаболическая терапия).

Консультирование по правилам физической актив-
ности.

Психологическая и физическая реабилитация.
Дифференциация и коррекция ассоциированной 

патологии.
Определение возможности беременности и родов.
Вопросы врачебного профессионального кон-

сультирования подростков с ДСТ
К проблемам, связанным с врачебным профессио-

нальным консультированием подростков с ДСТ отно-
сятся:

l многообразие клинических проявлений ДСТ – от 
легких отклонений в состоянии здоровья до тяжелой 
патологии;

l отсутствие диагноза ДСТ в МКБ-10 и норматив-
ных документах врачебного контроля (спорт, оценка 
профессиональной пригодности);

l сниженные адаптационные возможности и функ-
циональное состояние органов-мишеней;

l констатация сиюминутного отсутствия/наличия 
заболеваний и патологических состояний при прове-
дении медицинских осмотров;

l решающее значение должны иметь особенности 
течения, функциональное состояние органа или си-
стемы, компенсаторные возможности организма; 

Рис.10. Программа многоуровневой профилактики ранней и внезапной смерти 
при дисплазиях соединительной ткани
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l минимальное ограничение возможности получе-
ния профессионального образования и трудоустрой-
ства при максимальной охране здоровья;

l необходимость учета всего комплекса воздей-
ствующих профессионально-производственных фак-
торов в период профессионального обучения и после-
дующей работы; 

l отсутствие критериев экспертизы профессио-
нальной пригодности у лиц с ДСТ [4–6].

Экспертиза профпригодности подростков
Экспертиза профпригодности подростков, являясь 

важной составляющей профессионального врачеб-
ного консультирования, должна проходить в несколь-
ко этапов, на каждом из которых врач решает задачи 
в соответствии с возрастом подростка, уровнем его 
общеобразовательной подготовки и состоянием здо-
ровья [4–6].

Первый этап. На первом этапе проводится вы-
явление возрастных функциональных отклонений, 
исследование функции зрительного, слухового ана-
лизаторов, опорно-двигательного аппарата, сердеч-
но-сосудистой и дыхательной систем с целью наи-
более оптимального подбора профессии; оценка 
индивидуальных факторов риска развития осложне-
ний и прогрессирования ДСТ. 

При проведении медицинского осмотра в истории 
развития ребенка отражаются результаты физикаль-
ного обследования (необходимо обращать внимание 
на факторы риска: высокий рост, дефицит массы тела, 
нарушения частоты и ритма сердечных сокращений, 
фенотипические признаки ДСТ – сколиоз и нарушения 
осанки, плоскостопие, деформация грудной клетки, 
гипермобильность суставов, признаки вегетативно-
сосудистой дисфункции, перламутровые стрии, бе-
лесые параллельные полосы растяжения в области 
поясницы, растяжимость кожи (предплечье, ключица, 
кончик носа, локоть), длина нижних конечностей (раз-
ница в см), частота сердечных сокращений (ЧСС), АД 
на обеих руках лежа и стоя. 

Всем подросткам необходимо проведение кисте-
вой и силовой динамометрии, определение стати-
ческой выносливости, исследование адаптационной 
возможности сердечно-сосудистой системы к физи-
ческой нагрузке. При выявлении признаков ДСТ и/или 
дезадаптации подросток нуждается в дальнейшем до-
обследовании и проведении лечебно-реабилитацион-
ных мероприятий. Учитывая лабильность и вариабель-
ность гемодинамических показателей в подростковом 

возрасте, особенно у подростков с ДСТ, целесообраз-
но неоднократное проведение нагрузочных тестов с 
разными видами физической нагрузки.

Медицинский работник школы после проведения 
профилактического осмотра оформляет рекоменда-
ции по коррекции отклонений в состоянии здоровья в 
виде «листка здоровья» в классном журнале, где ука-
зывается группа здоровья ребенка, его медицинская 
группа для занятий физкультурой, противопоказания к 
освоению профессии, номер парты, ряд и конкретные 
рекомендации педагогам. Мы рекомендуем внести в 
«листок здоровья» данные о наличии у подростков про-
явлений ДСТ. При заполнении на ребенка контрольной 
карты диспансерного наблюдения в необходимые 
рекомендации по его оздоровлению нужно включить 
профилактические мероприятия по уменьшению тем-
пов прогрессирования ДСТ. 

На данном этапе проводится оценка адаптацион-
ного потенциала органов-мишеней, анализируются 
резервы физического развития подростка с ДСТ, пути 
их сохранения (в том числе и возможности улучшения 
физического развития путем введения необходимых 
лечебно-физкультурных мероприятий в учебно-вос-
питательный процесс школы). При врачебно-профес-
сиональном консультировании школьников 14–15 лет 
в список учащихся, подлежащих целевому медицин-
скому осмотру на выявление заболеваний и дефек-
тов развития, ограничивающих профессиональную 
пригодность, нужно включить особенности состояния 
здоровья при ДСТ.

Второй этап. Предварительные медицинские 
осмотры несовершеннолетних проводятся при по-
ступлении в образовательные учреждения в целях 
определения соответствия учащегося требованиям к 
обучению. Периодические медицинские осмотры не-
совершеннолетних проводятся в целях динамического 
наблюдения за состоянием здоровья учащихся, сво-
евременного выявления начальных форм заболева-
ний, ранних признаков воздействия вредных и (или) 
опасных факторов учебного процесса на состояние их 
здоровья, а также медицинских противопоказаний к 
продолжению учебы.

На данном этапе подростки с ДСТ распределяются 
в зависимости от наличия тех или иных фенотипиче-
ских проявлений ДСТ, на основании которых опреде-
ляется перечень факторов, учеба и работа в контак-
те с которыми не рекомендуется данным учащимся 
(табл. 19) [4–6].

Таблица 19
Перечень факторов, учеба и работа в контакте  с которыми не рекомендуется подросткам 

с различными  проявлениями ДСТ

Фенотипиче-
ские прояв-
ления ДСТ

Клиническая характеристика Факторы

Расстрой-
ства веге-
тативной 
нервной 
системы

симпатикотония,
ваготония, 
панические атаки

неблагоприятный микроклимат (нагревающий  
и охлаждающий),
токсические вещества,
значительное эмоциональное напряжение,
работа на высоте,
повышенная опасность травматизма,
электромагнитные поля,
вибрация общая и локальная

Бронхо-
легочный 
синдром

трахеобронхиальная дискинезия, 
трахеобронхомаляция, трахеоброн-
хомегалия, вентиляционные на-
рушения (обструктивные, рестрик-
тивные, смешанные нарушения), 
спонтанный пневмоторакс

неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждаю-
щий), 
значительное физическое перенапряжение, в том числе 
подъем и перенос тяжестей, 
токсические и раздражающие вещества,
пыль,
общая вибрация
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Фенотипиче-
ские прояв-
ления ДСТ

Клиническая характеристика Факторы

Синдром 
иммунологи-
ческих на-
рушений

Синдром иммунодефицита, ауто-
иммунный синдром, аллергический 
синдром

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждающий), 
токсические и раздражающие вещества,
пыль,
аллергены,
инфекционные агенты

Тромбо-
геморраги-
ческий 
синдром

Симптомы кровоточивости или тром-
богенные события (флеботромбоз, 
ТЭЛА, инфаркт миокарда, инсульт, 
мигрень с аурой, транзиторные 
ишемические атаки), тромбозы 
на фоне приёма комбинированных 
оральных контрацептивов и др.

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий  
и охлаждающий), 
токсические вещества,
повышенная опасность общего и местного травматизма 
(высота, режущие инструменты и т. д.),
вибрация общая и локальная

Метаболиче-
ская 
кардиомио-
патия 

Кардиалгии, аритмии сердца, нару-
шения процессов реполяризации

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждающий),
токсические вещества,
работа на высоте,
значительное физическое перенапряжение, 
длительное вынужденное положение тела

Клапанный 
синдром

По данным ЭхоКГ (выбухание одной 
и/или обеих створок митрального 
клапана в полость левого предсер-
дия на 2 мм и более над уровнем 
митрального кольца по горизонталь-
ной оси в парастернальной позиции 
с миксоматозной дегенерацией 
створок или без нее, с митральной 
регургитацией или без нее)

Неблагоприятный микроклимат,
токсические вещества,
значительное физическое перенапряжение  
(подъем и перенос тяжести, длительная ходьба),
длительное вынужденное положение тела,
значительное эмоциональное напряжение

Аритмиче-
ский 
синдром

Желудочковая экстрасистолия 
различных градаций;
многофокусная, мономорфная, реже 
полиморфная; монофокусная пред-
сердная экстрасистолия; пароксиз-
мальные тахиаритмии; 
миграция водителя ритма; атрио-
вентрикулярные и внутрижелудоч-
ковые блокады; 
аномалии проведения импульса 
по дополнительным путям; синдром 
предвозбуждения желудочков; 
синдром удлинения интервала Q-T

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий  
и охлаждающий), 
токсические вещества,
работа на высоте,
значительное физическое и нервно-эмоциональное  
перенапряжение, 
длительное вынужденное положение тела,
повышенная опасность травматизма

Торако-
диафраг-
мальный 
синдром 

Астеническая форма грудной клет-
ки, деформации грудной клетки 
(воронкообразная, килевидная), 
деформации позвоночника (сколи-
озы, кифосколиозы, гиперкифозы, 
гиперлордозы и др.), изменения 
стояния и экскурсии диафрагмы

Значительное физическое перенапряжение, 
подъем и перенос тяжести,
длительное вынужденное фиксированное положение тела,
неудобная рабочая поза

Вертебро-
генный 
синдром

Ювенильный остеохондроз позво-
ночника, нестабильность, межпоз-
вонковые грыжи, вертебробазил-
лярная недостаточность; 
спондилолистез

Значительное физическое перенапряжение, 
подъем и перенос тяжести,
длительное вынужденное положение тела (длительное 
пребывание на ногах, статические нагрузки),
общая вибрация 

Синдром 
патологии 
стопы

Косолапость, плоскостопие
(продольное, поперечное), 
полая стопа

В случае выраженного плоскостопия – длительное пребыва-
ние на ногах, подъем и перенос тяжестей, статическая 
нагрузка (жим на педаль и т. д.), длительная ходьба

Синдром 
патологии 
органа 
зрения 

Миопия,
астигматизм, гиперметропия,
косоглазие, нистагм, отслойка 
сетчатки, 
вывих и подвывих хрусталика

Напряжение органа зрения (мелкая, особо точная работа, 
работа с видео-дисплейными терминалами более 50 % сме-
ны) при близорукости высокой и средней степени;
работы, препятствующие использованию корригирующих 
очков (на высоте, в условиях повышенной влажности 
и температуры, больших перепадов температуры, резко 
вынужденном положении тела во время работы),
значительное физическое перенапряжение с подъемом 
и переносом тяжестей,
электромагнитные поля,
ультрафиолетовое излучение

Астениче-
ский 
синдром

Снижение работоспособности, ухуд-
шение переносимости физических 
и психоэмоциональных нагрузок, 
повышенная утомляемость

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждаю-
щий),
токсические вещества,
значительное эмоциональное и физическое напряжение

Синдром 
торако-
диафраг-
мального 
сердца 

Астенический, констриктивный, 
ложностенотический, псевдодила-
тационный варианты, торако-диа-
фрагмальное легочное сердце

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждающий) 
токсические вещества,
работа на высоте,
значительное физическое перенапряжение, 
длительное вынужденное положение тела,
при наличии признаков недостаточности кровообращения, 
вопрос решается индивидуально

Сосудистый 
синдром 

Повышение тонуса в системе крупных, 
мелких артерий и артериол, уменьше-
ние объема и скорости наполнения ар-
териального русла, снижение веноз-
ного тонуса и  избыточное депониро-
вание крови в периферических венах

Неблагоприятный микроклимат (нагревающий и охлаждаю-
щий), длительное пребывание на ногах, 
статические нагрузки, токсические вещества
работа на высоте,
общая и локальная вибрация

Продолжение 



национальные  РЕКОМЕНДАЦИи national  reCOMMENDATIONS

182

Фенотипиче-
ские прояв-
ления ДСТ

Клиническая характеристика Факторы

Синдром 
патологии 
пищевари-
тельной 
системы

Птозы органов желудочно-кишечно-
го тракта, органов малого таза, 
дискинезии органов желудочно-
кишечного тракта, 
дуоденогастральные и гастроэзофа-
геальные рефлюксы, несостоятель-
ность сфинктеров, дивертикулы 
пищевода, грыжи пищеводного 
отверстия диафрагмы

Значительное физическое перенапряжение, 
в том числе подъем и перенос тяжестей, 
длительное вынужденное положение тела 
(длительное пребывание на ногах, в согнутом положении),
общая вибрация,
нервно-эмоциональное напряжение

Синдром 
патологии 
мочевыде-
лительной 
системы

Нефроптоз,
ортостатическая протеинурия

Значительное физическое перенапряжение, в том числе 
подъем и перенос тяжестей, 
длительное вынужденное положение тела (длительное 
пребывание на ногах, в согнутом положении),
общая вибрация,
нервно-эмоциональное напряжение

Психические 
расстрой-
ства и рас-
стройства 
поведения

Невротические расстройства, де-
прессии, тревожность, ипохондрия, 
обсессивно-фобические расстрой-
ства и т. д.

Значительное нервно-эмоциональное напряжение,  
работа на конвейере, 
токсические вещества,
повышенная опасность общего и местного травматизма 
(высота, режущие инструменты и т. д.),
электромагнитные поля

Синдром 
ГМС

Способность пассивно отогнуть назад 
V палец в пястно-фаланговом суставе 
более чем на 90º, пассивно привести 
I палец к ладонной поверхности руки, 
пассивно разогнуть локтевой сустав 
> 10º, пассивно разогнуть коленный 
сустав > 10º, интенсивно прижать 
ладони к полу, не сгибая коленей

Неблагоприятный микроклимат (охлаждающий),
работа, требующая повышенной нагрузки на конечности, 
большого объема движений в суставах,
значительное физическое перенапряжение 
подъем и перенос тяжести,
длительное вынужденное положение тела (длительное 
пребывание на ногах, статические нагрузки)

Третий этап предусмотрен в сложных случаях экс-
пертизы профессиональной пригодности подростков 
с ДСТ (выраженные клинические формы).

С целью предупреждения отрицательного влияния 
производственных факторов на состояние здоровья, 

прогрессирования признаков ДСТ, формирования 
стойких нарушений функций различных органов и си-
стем предложен следующий перечень медицинских 
противопоказаний обследований подростков с ДСТ 
(табл. 20). 

Таблица 20
Перечень

медицинских противопоказаний и обследований подростков с ДСТ при проведении врачебной  
профессиональной консультации, предварительных и периодических медицинских осмотров

Производ-
ственный  
фактор

Перечень необходимых  
дополнительных лабораторных  

и функциональных  
исследований **

Перечень  
врачей- 

специали-
стов **

Перечень медицинских  
противопоказаний у подростков с ДСТ

Аэрозоли пре-
имущественно 
фиброгенного 
и смешанного 
типов 
действия

Спирометрия,
пульсоксиметрия,
рентгенография грудной клетки в двух 
проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина

Педиатр,
рентгенолог,
пульмонолог,
аллерголог

Бронхолегочный синдром,
синдром иммунологических нарушений, 
снижение спирометрических показате-
лей ниже значений Р16,
повышенное содержание метгемоглоби-
на, нитрозилгемоглобина

Токсические 
вещества

ЭхоКГ (с обязательной оценкой  
показателей диастолической функции),
Холтер-ЭКГ с оценкой вариабельности 
сердечного ритма,
рентгенография грудной клетки  
в двух проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина,
фактор Виллебранда *,
коагулограмма, фибриноген,  
активированная агрегация  
тромбоцитов *

Педиатр,
невролог,
рентгенолог,
аллерголог-
иммунолог *,
кардиолог *,
гематолог *

Расстройства вегетативной нервной 
системы,
клапанный синдром, 
синдром торако-диафрагмального сердца,
сосудистый синдром, 
метаболическая кардиомиопатия, 
аритмический синдром, 
синдром иммунологических нарушений,
тромбогеморрагический синдром,
снижение спирометрических показате-
лей ниже значений Р16,
повышенное содержание метгемоглоби-
на, нитрозилгемоглобина

Вещества раз-
дражающего 
действия

Спирометрия,
пульсоксиметрия,
рентгенография грудной клетки в двух 
проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина

Педиатр,
рентгенолог,
пульмонолог,
аллерголог,
дерматолог

Бронхолегочный синдром,
синдром иммунологических нарушений, 
элерсоподобный фенотип,
снижение спирометрических показате-
лей ниже значений Р16,
повышенное содержание метгемоглоби-
на, нитрозилгемоглобина

Биологические 
факторы
(микроорганиз-
мы-продуцен-
ты, препараты, 
содержащие

Спирометрия,
пульсоксиметрия,
рентгенография грудной клетки в двух 
проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина,
иммунограмма *,

Педиатр,
рентгенолог,
пульмонолог,
аллерголог-
иммунолог,
дерматолог,

Бронхолегочный синдром,
синдром иммунологических нарушений,
снижение спирометрических показате-
лей ниже значений Р16,
повышенное содержание метгемогло-
бина, нитрозилгемоглобина
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Производ-
ственный  
фактор

Перечень необходимых  
дополнительных лабораторных  

и функциональных  
исследований **

Перечень  
врачей- 

специали-
стов **

Перечень медицинских  
противопоказаний у подростков с ДСТ

живые клетки 
и споры микро-
о р г а н и з м о в , 
патогенные ми-
кроорганизмы)

специфическая аллергодиагностика 
in vitro, in vivo *

Отоларинго-
лог

Ультрафиоле-
товое излуче-
ние

Офтальмоскопия глазного дна,
биомикроскопия сред глаза,
острота зрения,
тонометрия

Педиатр,
дерматолог,
офтальмолог

Синдром патологии органа зрения: 
вывих и подвывих хрусталика, 
дегенеративно-дистрофические забо-
левания сетчатки глаз,
хронические заболевания переднего 
отрезка глаз,
острота зрения без коррекции не ниже 
0,5 D на одном глазу и 0,2 D на другом 
глазу,
миопия свыше 4,0 D и/или гиперметро-
пия свыше 3,25 D

вибрация об-
щая и локаль-
ная

Острота зрения с коррекцией,
УЗИ абдоминальное,
паллестезиометрия *,
холодовая проба *, 
УЗИ периферических сосудов *,
ЭНМГ *, 
исследование вестибулярного анализа-
тора *,
аудиометрия,
УЗИ органов малого таза *,
коагулограмма, фактор Виллебранта, 
фибриноген, активированная агрегация 
тромбоцитов *

Педиатр,
невролог,
отоларинго-
лог,
офтальмолог,
хирург 

Вертеброгенный синдром,
тромбогеморрагический синдром,
синдром патологии пищеварительной 
системы, 
синдром патологии мочевыделительной 
системы,
синдром патологии органа зрения,
сосудистый синдром, 
расстройства вегетативной нервной 
системы 

пониженная 
температура 
воздуха в про-
изводственных 
помещениях 
и на открытой 
территории

Термометрия,
ЭКГ,
ЭхоКГ (с обязательной оценкой показа-
телей диастолической функции),
Холтер-ЭКГ с оценкой вариабельности 
сердечного ритма,
спирометрия,
пульсоксиметрия,
рентгенография грудной клетки в двух 
проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина **,
холодовая проба *, 
УЗИ периферических сосудов,
иммунограмма *,
коагулограмма, фактор Виллебранта, 
фибриноген, активированная агрегация 
тромбоцитов *

Педиатр,
дерматолог,
невролог,
офтальмолог,
хирург,
кардиолог *

Расстройства вегетативной нервной 
системы,
клапанный синдром, 
сосудистый синдром,
синдром торако-диафрагмального 
сердца,
метаболическая кардиомиопатия,
аритмический синдром,
бронхолегочный синдром,
синдром иммунологических наруше-
ний,
тромбогеморрагический синдром,
синдром гипермобильности суставов

повышенная 
температура 
воздуха в про-
изводственных 
помещениях 
и на открытой 
территории, 
тепловое  
излучение

ЭКГ,
ЭхоКГ (с обязательной оценкой показа-
телей диастолической функции),
Холтер-ЭКГ с оценкой вариабельности 
сердечного ритма,
спирометрия,
пульсоксиметрия,
рентгенография грудной клетки в двух 
проекциях 1 раз в год,
определение дериватов гемоглобина,
УЗИ периферических сосудов *, 
биомикроскопия сред глаза,
иммунограмма *

Педиатр,
дерматолог,
невролог,
офтальмолог,
хирург,
кардиолог

Расстройства вегетативной нервной 
системы,
астенический синдром,
клапанный синдром,
сосудистый синдром, 
синдром торако-диафрагмального 
сердца,
метаболическая кардиомиопатия,
аритмический синдром,
бронхолегочный синдром,
синдром патологии органа зрения, 
синдром иммунологических нарушений

Ф и з и ч е с к и е 
п е р е г р у з к и 
(физиче ская 
динамическая 
нагрузка, масса 
поднимаемого и 
перемещаемого 
груза вручную, 
стереотипные 
рабочие движе-
ния, статическая 
нагрузка, ра-
бочая поза, на-
клоны корпуса, 
перемещение в 
пространстве

Острота зрения с коррекцией,
ЭхоКГ,
Холтер-ЭКГ с оценкой вариабельности 
сердечного ритма *,
офтальмоскопия глазного дна *,
УЗИ периферических сосудов и ЭНМГ  
по рекомендации невролога *,
рентгенография суставов, позвоночника 
по рекомендации хирурга и невролога,
УЗИ абдоминальное,
УЗИ органов малого таза,
компьютерная плантография по реко-
мендации хирурга

Педиатр,
невролог,
хирург,
офтальмолог,
рентгено-
лог *

Торако-диафрагмальный синдром,
клапанный синдром ***,
сосудистый синдром ***,
синдром торако-диафрагмального 
сердца ***,
метаболическая кардиомиопатия ***,
аритмический синдром,
бронхолегочный синдром, синдром па-
тологии пищеварительной системы, 
синдром патологии мочевыделительной 
системы,
синдром патологии органов зрения,
синдром патологии стопы, синдром 
гипермобильности суставов,
вертеброгенный синдром

Примечание: * – исследования, проводимые по показаниям; ** – всем обследуемым подросткам при проведении пред-
варительных медицинских осмотров, согласно приказу МЗ РФ № 1346н от 21 декабря 2012 г., проводится ОАК, ОАМ, флюо-
рография органов грудной клетки, ЭКГ; исследование уровня глюкозы в крови, УЗИ органов брюшной полости, щитовидной 
железы и органов репродуктивной системы; все подростки осматриваются педиатром, детским хирургом, детским сто-
матологом, детским урологом-андрологом, детским эндокринологом, неврологом, травматологом-ортопедом, офтальмо-
логом, акушером-гинекологом, психиатром подростковым; при проведении периодических медицинских осмотров – ОАК, 
ОАМ, анализ окиси углерода выдыхаемого воздуха с определением карбоксигемоглобина; ***  – при снижении основных 
гемодинамических показателей ниже 16-го процентиля, наличии предикторов внезапной смерти.
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При проведении осмотров учитываются заключе-
ния врачей-специалистов и результаты исследований, 
внесенные в медицинскую документацию несовер-
шеннолетнего (историю развития ребенка), давность 
которых не превышает 3 месяцев с даты проведения 
осмотра и (или) исследования.

Предлагаемые перечни неблагоприятных произ-
водственных факторов, медицинских противопоказа-
ний позволят врачу, курирующему подростка с ДСТ, 
решать вопросы оценки профессиональной пригодно-
сти в рамках врачебного профессионального консуль-
тирования подростков. 

Приведенные рекомендации относятся к подрост-
кам с ДСТ без резких функциональных отклонений. 
Данные рекомендации не заменяют действующих пе-
речней медицинских противопоказаний, однако могут 
быть использованы при решении экспертных вопросов.

Систематическое выполнение рекомендаций вра-
ча, психолога, посещений школ здоровья позволит по-
высить устойчивость сердечно-сосудистой, нервной 
систем, опорно-двигательного аппарата к возраста-
ющим нагрузкам, развить двигательные и коммуника-
тивные навыки, необходимые для профессионального 
выбора. 

Таким образом, широкое внедрение системы про-
фессионального врачебного консультирования, вза-
имодействие с Центрами здоровья в муниципаль-
ных образованиях, своевременная профориентация 
и врачебная профконсультация позволят сохранить 
здоровье, профилактировать профессионально обу-
словленные заболевания, использовать у подростков 
с ДСТ возможности наиболее эффективного трудо- 
устройства [4–6].

Медико-социальная и военно-медицинская 
экспертиза

Вопросы медико-социальной экспертизы (МСЭ) 
у пациентов с ДСТ решаются индивидуально в зави-
симости от изменений, выявленных при клинико-ин-
струментальном обследовании [4–6]. Необходимо 
помнить, что основаниями для признания гражданина 
инвалидом являются: 

1) нарушение здоровья со стойким расстройством 
функций организма, обусловленное заболеваниями, 
последствиями травм или дефектами; 

2) ограничение жизнедеятельности (полная или ча-
стичная утрата лицом способности или возможности 
осуществлять самообслуживание, самостоятельно 
передвигаться, ориентироваться, общаться, контро-
лировать свое поведение, обучаться или заниматься 
трудовой деятельностью); 

3) необходимость осуществления мер социальной 
защиты гражданина. 

В связи с тем что в настоящее время ДСТ не имеет 
статуса самостоятельной нозологической формы, при 
направлении на МСЭ в качестве основного диагноза це-
лесообразно указывать ведущее заболевание или син-
дром, послуживший непосредственной причиной утра-
ты трудоспособности (варикозная болезнь вен нижних 
конечностей, ПМК, буллезная эмфизема, сколиотиче-
ская деформация позвоночника и т. д.). При этом необ-
ходимо подчеркнуть полиорганный характер патологии 
и перечислить все остальные проявления ДСТ в графе 
«сопутствующие заболевания». Для того чтобы предо-
ставить в бюро МСЭ максимально полную информацию 
о состоянии больного, перечень необходимых обследо-
ваний целесообразно расширить в соответствии с ал-
горитмом диагностики ДСТ. В медицинских документах 
больных, направленных на МСЭ, важно охарактеризо-
вать течение заболевания и оказание медицинской по-
мощи при нем, сроки диагностики, длительность забо-

левания, частоту обращений за медицинской помощью, 
объем и качество медицинской помощи, диспансериза-
ции, госпитализации, а также результаты проведенных 
реабилитационных мероприятий. 

Пригодность к военной службе определяется в 
соответствии с расписанием болезней и таблицей 
дополнительных требований к состоянию здоровья 
граждан. 

В расписании болезней предусматриваются тре-
бования к состоянию здоровья граждан при перво-
начальной постановке на воинский учет и призыве на 
военную службу (I графа), военнослужащих, проходя-
щих военную службу по призыву (II графа); военно- 
служащих, проходящих военную службу по контракту, 
и офицеров запаса (III графа); граждан, предназнача-
емых для прохождения военной службы на подводных 
лодках (IV графа).

Несмотря на то что в нормативных документах от-
сутствует упоминание о ДСТ как об отдельной нозо-
логической форме, многие диспластикозависимые 
изменения ограничивают годность к военной службе. 
Например, наличие пролапса митрального клапа-
на с признаками сердечной недостаточностью 1 ФК  
обусловливает принятие решения о годности освиде-
тельствуемых лиц к военной службе и к поступлению 
в училища и военно-учебные заведения. В то же вре-
мя наличие стойких нарушений ритма сердца и про-
водимости, пароксизмальных тахиаритмий, а также 
синдрома WPW при освидетельствовании по I и II гра-
фам определяет негодность к военной службе; по 
III графе – ограниченную годность к военной службе. 
При этом сердечная недосточность 1–2 ФК должна 
быть подтверждена кардиогемодинамическими по-
казателями, выявляемыми при эхокардиографии, а 
также результатами велоэргометрии для оценки ин-
дивидуальной переносимости физической нагрузки 
в сочетании с анализом клинических проявлений за-
болевания. 

В нормативных документах содержатся сведения 
об экспертизе при деформациях позвоночника, пло-
скостопии, миопии, дефиците массы тела, вегетатив-
ной дисфункции, астеническом синдроме и т. п.

В задачи врача первичного звена входит знание 
нормативных документов, детальная диагностика 
фенотипических признаков ДСТ, обследование при-
зывника в соответствии с выявленным синдромом и 
тщательное оформление медицинской документации 
с учетом системного характера патологии [4–6].

Вторичная профилактика направлена на устра-
нение выраженных факторов риска, которые при опре-
деленных условиях (стресс, ослабление  иммунитета, 
чрезмерные нагрузки и др.) могут привести к прогрес-
сированию ДСТ. 

Наиболее эффективным методом вторичной про-
филактики является диспансеризация. 

Прерывание беременности в случае высокой 
вероятности заболевания плода или пренатально 
диагностированной болезни. Прерывание можно де-
лать только в установленные сроки и с согласия жен-
щины. Основанием для элиминации эмбриона или 
плода является наследственная болезнь.

Третичная профилактика предполагает комплекс 
мероприятий по реабилитации больных ДСТ, утративших 
возможность полноценной жизни. Цель третичной про-
филактики – формирование уверенности в собственной 
социальной пригодности, трудовая (возможность вос-
становления трудовых навыков), психологическая (вос-
становление поведенческой активности) и медицинская 
(восстановление функций органов и систем организма) 
реабилитация пациентов [4–6, 224, 225].



185

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2018. Т. 13. № 1.2

MEDICAL NEWS OF NORTH CAUCASUS
2018. Vоl. 13. Iss. 1.2

Класс IIа, уровень доказательности – С.
Прогноз при ДСТ определяется характером и вы-

раженностью диспластических проявлений, сформи-
ровавшихся клинических синдро мов, особенностью 
воздействия факторов внешней среды и образа жизни 
пациента. Ниже приведен анализ причин внезапной 
смерти у подростков и лиц молодого возраста с ДСТ 
(табл. 21, рис. 11) [4–6, 226].

Таблица 21
Структура причин внезапной смерти у подростков 

и лиц молодого возраста с ДСТ

Причина смерти
Предположитель-

ный механизм 
смерти

Коли-
чество 
случа-

ев

Про-
цент

Острая сердечно-
сосудистая 
недостаточность

Фатальные 
нарушения 
ритма сердца

23 4,7

Гиповолемический 
шок при профуз-
ном артериальном 
кровотечении

Разрыв аневризмы 
аорты с расслое-
нием (n=16) 
или без него

18 12,5

Геморрагический 
инсульт

Разрывы аневризм 
мозговых артерий 
при их мальфор-
мации

15 7,8

Тромбоэмболия 
легочной артерии

Варикозная 
болезнь нижних 
конечностей

11 1,6

Гиповолемический 
шок при язвенном 
кровотечении

Язвенные дефекты 
верхних 
отделов желудочно-
кишечного тракта 

13 4,7

Отравление 
алкоголем

Острая 
дыхательная 
недостаточность

19 14,1

Отравление 
наркотическими 
средствами

Острая 
дыхательная 
недостаточность

12 3,1

Гиповолемический 
шок при легочном 
кровотечении

Бронхоэктатиче-
ская болезнь, 
туберкулез легких

12 3,1

Острая 
дыхательная 
недостаточность

Спонтанный
пневмоторакс 11 1,6

Острая сердечная 
недостаточность

Не установлен 30 46,9

Всего 164 100,0

 

 
 

 

Предикторы внезапной смерти 

Рис. 11. Клинические синдромы 
у подростков и молодых лиц с ДСТ

Стратификация риска
Общие и диспластикозависимые факторы, опре-

деляющие повышенный риск осложнений, ранней и/
или внезапной смерти (Нечаева Г. И., Яковлев В. М., 
Друк И. В.) представлены ниже.

1. Общие факторы риска неблагоприятного прогноза:
l наличие пороков развития;
l наличие MAP;
l пол;
l семейный анамнез ранней и/или внезапной 

смерти;
l нерациональное питание и/или гипотрофия;
l низкая физическая активность;
l курение;
l хронические воспалительные заболевания;
l реанимация или интенсивная терапия в анамнезе.
2. ДСТ с легкими или умеренными функциональ-

ными изменениями. Небольшой или умеренный риск 
осложнений:

l вегетативная дисфункция;
l торако-диафрагмальный синдром без рестрик-

тивных нарушений ФВД;
l пролапсы клапанов без миксоматозной дегене-

рации, с регургитацией 1-й степени или без таковой;
l метаболическая кардиомиопатия 1-й степени;
l нарушение ритма: синусовая тахикардия, SV-экстра-

систолия, единичные желудочковые экстрасистолы, 
миграция водителя ритма, транзиторная атрио-вен-
трикулярная АВ-блокада 1-й степени;

l астенический, псевдоконстриктивный варианты 
торако-диафрагмального сердца;

l флебопатии;
l трахеобронхиальная дискинезия;
l дискинезии ЖКТ.
3. ДСТ с выраженными морфофункциональными 

нарушениями. Вы сокий риск осложнений и/или ран-
ней и внезапной смерти:

l синдромная форма ДСТ;
l пролапсы клапанов с миксоматозной дегенера-

цией (толщина створок 3 мм и более) и/или регургита-
цией 2–4-й степени;

l расширение корня аорты, синуса Вальсальвы, 
устья легочной ар терии;

l аневризмы церебральных сосудов, аорты;
l жизнеугрожающие нарушения ритма: синдром 

слабости сину сового узла; желудочковая тахикардия 
уязвимого периода и по лиморфная желудочковая та-
хикардия; желудочковые экстрасистолы, представ-
ляющие собой сочетание 3–5-й градаций (по клас-
сификации Лауна и Вольфа), короткие, спонтанно 
прекращающиеся эпизоды фи брилляции или асисто-
лии желудочков;

l метаболическая кардиомиопатия 2–3-й степени;
l торако-диафрагмальное сердце: ложностено-

тический, псевдодилатационный варианты, легочное 
сердце;

l рестриктивные или обструктивные вентиляцион-
ные нарушения с ДН 2–3-й степени;

l буллезная эмфизема, трахеобронхомаляция;
l варикозная болезнь вен нижних конечностей, ма-

лого таза с ХВН 2–3-й степени;
l значительное снижение вариабельности сердеч-

ного ритма;
l ХСН с диастолической и/или систолической дис-

функцией;
l дивертикулез полых органов ЖКТ [4–6].

6. ДОПОЛНИТЕЛЬНАЯ ИНфОРМАЦИЯ, ВЛИЯЮЩАЯ 
НА ИСХОД ЗАБОЛЕВАНИЯ/СИНДРОМА
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В качестве одной из причин, определяющих повы-
шенный риск осложнений, ранней и/или внезапной 
смерти, рассматривается нарушение продолжитель-
ности (удлинение, укорочение) интервала QT, в пер-
вую очередь в форме наиболее часто встречающегося 
бессимптомного варианта [204, 205].

Риск развития осложнений у пациентов с ПМК
Риск инфекционного эндокардита при ПМК без ре-

гургитации почти такой же, как и в общей популяции, – 
0,0046  %; при ПМК с изолированным поздне- или 
голосистолическим шумом  – 0,059  % (Гладких Н.  Н., 
Ягода А. В., 2007). Абсолютный риск развития этого 
осложнения в целом чрезвычайно низок (Guidelines for 
the Management of Patients With Valvular Heart Disease, 
2008).

Острая митральная недостаточность у пациентов 
с ПМК может быть следствием отрыва миксоматоз-
но измененных хорд. По данным Т. Takamoto с соавт. 
(1991), толщина створок митрального клапана 3 мм и 
более, избыточность длины и низкая эхоплотность по-
вышают риск разрыва хорд (48 % vs 5 %).

Внезапная смерть  – редкое осложнение ПМК, за-
регистрированное по данным проспективных иссле-
дований менее чем в 2  % известных случаев (Guide-
lines for the Management of Patients With Valvular Heart 
Disease, 2008).

Г. И. Сторожаков с соавт. (2001) предложил выде-
лять группы больных по степени риска развития ос-
ложнений:

1) группа низкого риска  – пациенты с наличием 
изолированного систолического щелчка, глубиной 
ПМК менее 10 мм, миксоматозной дегенерацией 0; 
клинические проявления отсутствуют или являются 
проявлениями синдрома психовегетативной дисфунк-
ции;

2) группа среднего риска  – пациенты с наличием 
изолированного систолического щелчка, глубиной 
ПМК более 10 мм, при ЭхоКГ выявляется миксоматоз-
ная дегенерация 1–2-й степени, митральная регурги-
тация 0–1-й степени, возраст старше 45 лет;

3) группа высокого риска  – пациенты с наличием 
систолического щелчка и позднего систолического 
шума, при ЭхоКГ глубина ПМК более 12 мм, миксома-
тозная дегенерация 2–3-й степени, митральная регур-
гитация 2–3-й степени, возраст старше 50 лет, наличие 
мерцательной аритмии, артериальной гипертонии. 
Выявляется умеренное расширение полостей сердца 
без значительного снижения показателей сократимо-
сти, сердечная недостаточность не выше II ФК;

4) группа очень высокого риска  – пациенты с на-
личием систолического щелчка и позднего систоли-
ческого шума или изолированного систолического 
шума, миксоматозной дегенерацией 3-й степени, 
митральной регургитацией 3-й степени, ЭхоКГ-при-
знаками разрыва хорд, мерцательной аритмией, уве-
личением камер сердца, сердечной недостаточностью 
III–IV ФК, транзиторными ишемическими атаками или 
перенесенным ОНМК, перенесенным инфекционным 
эндокардитом или признаками текущего эндокардита.

По данным, приведенным в Guidelines for the Man-
agement of Patients With Valvular Heart Disease (2014), 
факторами риска развития осложнений при ПМК явля-
ются: 

l толщина створки 3 мм и более с признаками мик-
соматозной дегенерации (риск разрыва хорд); 

l толщина створки 5 мм и более (суммарный риск 
внезапной смерти, эндокардита и эмболии цере-
бральных сосудов (р<0,02); 

l риск эндокардита (р<0,02); 
l риск умеренно тяжелой митральной регургита-

ции (р<0,001); необходимость замены митрального 
клапана (р<0,02); 

l риск комплекса желудочковых аритмий 
(р<0,001);

l внутренний диаметр левого желудочка 60 мм и 
более (необходимость замены митрального клапана 
(р<0,001) [4–6, 94].

Появилась возможность стратифицикации паци-
ентов с ПМК молодого возраста без миксоматозной 
дегенерации створок и без выраженной митральной 
регургитации на основании исследования в крови 
сосудисто-эндотелиального фактора роста типа А 
(VEGF-A) и его рецепторов – VEGF-R1 и VEGF-R2. При 
концентрации VEGF-A ≤197,3 пг/мл, показателях коэф-
фициентов VEGF-A/VEGF-R1 ≤0,65 усл. ед. и VEGF-A/
VEGF-R2 ≤0,007 усл. ед. негативные морфофункцио-
нальные изменения сердечно-сосудистой системы в 
виде увеличения пролабирования митрального клапа-
на, роста индекса массы миокарда левого желудочка, 
персистирования клинически значимых аритмий про-
исходили уже в течение ближайших трёх лет наблюде-
ния [227, 228].

Персонифицированная оценка риска развития 
неблагоприятных сердечно-сосудистых проявле-
ний у пациентов молодого возраста с дисплазией 
соединительной ткани 

Класс IIа, уровень доказательности – С.
Сердечно-сосудистые проявления ДСТ могут не-

сти непосредственную угрозу жизни и здоровью паци-
ентов вследствие прогрессирующего течения и разви-
тия осложнений:

l формирование расширения, и/или диссекции, 
и/или разрыва крупных сосудов артериального русла 
любой локализации (включая аорту, церебральные ар-
терии); 

l субарахноидальные кровоизлияния вследствие 
разрыва сосудистых мальформаций;

l тромбоэмболия легочной артерии; 
l транзиторные ишемические атаки и/или нару-

шения мозгового кровообращения по ишемическому 
типу эмболического генеза; 

l прогрессирующая клапанная недостаточность на 
фоне пролапса клапанов сердца, отрыв хорд клапана 
сердца;

l инфекционный эндокардит на фоне диспластико-
зависимой патологии клапана; 

l выраженные нарушения процессов реполяриза-
ции миокарда (2–3-й степени) неатеросклеротическо-
го генеза; 

l симптомные клинически значимые нарушения 
ритма, требующие медикаментозной и/или немедика-
ментозной коррекции (желудочковая экстрасистолия 
высоких градаций, пароксизмальная желудочковая 
тахикардия, первичная фибрилляция предсердий, 
клинически манифестирующий синдром предвозбуж-
дения желудочков, синдром удлиненного QT);

l внезапная смерть.
Фундаментальная основа предупреждения не-

благоприятного исхода  – выявление предикторов 
прогрессирующего течения, прогнозирование. Воз-
можным вариантом оценки риска развития небла-
гоприятных сердечно-сосудистых событий при ДСТ 
может быть методика, разработанная по результатам 
7-летнего проспективного наблюдения в группе па-
циентов молодого возраста с ДСТ (Друк И. В., 2015). 
При этом прогностическая таблица оценки общего 
риска развития неблагоприятного исхода включает 
комплекс признаков дисморфогенеза соединитель-
ной ткани (признаки ДСТ, некоторые МАР), генотипы и 
аллели некоторых генов (табл. 22).
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Таблица 22
Прогностическая таблица оценки общего  

риска неблагоприятных сердечно-сосудистых  
проявлений (НССП)

Показатель I ПК Показатель I ПК

Генотип ТТ 
гена SP4 
(A80807T)

1,37 +12
Генотип 

5А/6А гена 
MMP 3 

(5A/6A)
3,22 +11

Аллель G 
гена MMP  
9 (-8202 A/G)

3,16 +9
Генотип АА 
гена ADRB1 
(Ser49Gly)

3,13 +11

Патология 
кожи 1,284 +6 ХЗВ 0,706 +6

Отсутствие 
кожных  
проявлений

0,690 –3 Отсутствие 
ХЗВ 0,508 –2

Полностью 
разомкну-
тый вилли-
зиев круг

0,706 +7
Двустворча-
тый аорталь-
ный клапан

0,826 +16

ДК ≥36 1,07 +6
Патология 

позвоночных 
артерий

0,531 +2

22≤ДК<36 0,508 +2 ДК<22 0,953 –6
Вовлечен-
ность  
<3 систем

0,554 –4 Вовлечение 
≥3 систем 0,508 +2

Возраст  
≤30 лет 1,863 +6 Возраст  

>30 лет 0,860 –3

QTcD≥50 мс 1,517 +6 QTcD<50 мс 0,810 –4

Возможны 3 прогнозных варианта: при достижении 
суммарного ПК +13 и выше пациент может 
быть отнесен к группе высокого риска развития 
неблагоприятных сердечно-сосудистых проявлений 
(НССП) с вероятностью 95  %, при достижении 
суммарного ПК –13 и ниже пациент с той же 
вероятностью может быть отнесен к группе низкого 
риска; если в результате суммирования ПК ни один из 
указанных порогов не достигается – ответ в отношении 
прогноза неопределенный (имеющейся информации 
недостаточно для дифференцированной диагностики 
с заданной вероятностью ошибки не выше 5  %). 
Практически, пациенты с суммарным ПК в пределах 
рассматриваемых порогов (от –13 до +13) находятся 
в зоне неясного прогноза и нуждаются в тщательном 
наблюдении. Учитывая литературные данные о 
возрастной периодизации проявления отдельных 
признаков ДСТ, формировании соответствующих 
синдромов и прогредиентности течения ДСТ в целом, 
следует полагать, что динамическое наблюдение 
в части случаев позволит уточнить ПК с большей 
точностью.

Определение суммарного риска развития НССП по 
разработанной прогностической таблице рекоменду-
ется проводить у лиц молодого возраста (до 45  лет) 
после завершения процесса дифференциальной диа-
гностики, формирования заключения о форме ДСТ 
(приложение Б.2). 

При этом начальная фаза заключается в оценке фе-
нотипических признаков (возраст, выраженность ДСТ, 
информативные признаки ДСТ, МАР, длительность QT) 
с формированием заключения  – определение одной 
из 3 групп риска. Для пациентов, попавших по сово-
купности клинических данных в группу высокого риска 
(группа 3), проведенная оценка риска считается окон-
чательной до достижения возраста 30 лет, в дальней-
шем риск может быть пересмотрен. 

Пациентам, имеющим ПК по прогностической та-
блице –13 (низкий риск) или от –13 до +13 (неопреде-

ленный прогноз), рекомендуется молекулярно-гене-
тическое дообследование, по результатам которого 
заключения «низкий риск» и «высокий риск» рассма-
триваются как окончательные, также до достижения 
возраста 30 лет. 

При попадании пациента в группу 2 (неопределен-
ный прогноз) необходимо дальнейшее наблюдения и 
ежегодная переоценка риска на основании измене-
ния клинических данных (так как в молодом возрасте 
возможно появление нового признака или изменение 
имевшегося (например, изменение возрастной кате-
гории)).

К прогностическим вариантам оценки развития не-
благоприятных сердечно-сосудистых событий у моло-
дых пациентов с ДСТ можно отнести:

1. Методику определения риска развития ремоде-
лирования сердца в группе пациентов с синдромом 
ПМК в течение 4 лет наблюдения. Прогностический 
алгоритм включает лиц гомозиготных по D-аллелю 
(носителей DD) гена ангиотензин-превращающего 
фермента (АСЕ), сочетающегося с генотипом Asp/Asp 
гена эндотелиальной синтетазы оксида азота (NOS3) 
и/или Asn/Asn генотипа гена эндотелина (EDN1). Осо-
бое значение поиск генетических маркеров приобре-
тает у пациентов с множественными микроаномали-
ями сердца, миксоматозно изменённым митральным 
клапаном и имеющих высокий уровень АСЕ в крови 
[229].

2. Стратификацию риска формирования артери-
альной гипертензии. Выявление у молодых пациентов 
с ДСТ генотипа DD гена ангиотензин-превращающего 
фермента, Asn/Asn генотипа гена эндотелина-1 и ге-
нотипа СС полиморфного маркера А1166С гена ре-
цептора ангиотензина II 1-го типа (AGT2R1) позволяет 
выделить группу лиц с высоким риском формирования 
гипертензии, особенно в случаях с высокими уровня-
ми сывороточного АПФ и при гипертоническом типе 
реакции на физическую нагрузку [230].

Определение группы риска НССП должно быть ос-
новой планирования диспансерного наблюдения па-
циентов с ДСТ – индивидуального выбора кратности, 
структуры медицинского обследования и лечения [12, 
78].

Определение риска рецидивирующего тече-
ния первичного спонтанного пнвмоторакса у па-
циентов с ДСТ

Первый эпизод пневмоторакса у пациентов с ДСТ 
преимущественно в возрасте до 25 лет (75,4 % случа-
ев), реже в возрасте 30–35 лет (13 % случаев). Как и 
следовало ожидать, индукция плевродеза практически 
предотвращает вероятность возникновения рецидива 
СП со стороны предыдущего эпизода. Однако у па-
циентов с ДСТ наблюдается статистически значимое 
увеличение частоты рецидивов СП с противоположной 
стороны, что не зависит от факта проведения плевро-
деза при предыдущем эпизоде. По результатам ре-
грессионного анализа независимыми предикторами 
рецидивирующего течения СП являются наличие ДСТ, 
возраст первого эпизода СП, курение и носительство 
мутантного аллеля GG гена ММП1 [51, 52]. 

Гемостазиологические предикторы кровотече-
ний и тромбогенных событий у пациентов с ДСТ и 
ННСТ

Перечень гемостазиологических предикторов кро-
вотечений:

1) дизагрегационная тромбоцитопатия; 
2) гипокоагуляция по внешнему пути свертывания; 
3) гипокоагуляция по внутреннему пути свертывания; 
4) нарушения на конечном этапе свертывания кро-

ви, связанные с дисфибриногенемией;
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5) погранично низкие значения факторов внутрен-
него пути свертывания крови (VIII, XII, XI, активности 
фактора Виллебранда);

6) изменения в геноме: наличие мутаций и поли-
морфизмов генов, кодирующих функционирование 
участников гемолитических реакций системы гемо-
стаза (VII);

7) коэффициент риска тромбогеморрагических ос-
ложнений R<0,2.

Перечень гемостазиологических предикторов 
тромбогенных событий: 

1) гиперагрегационный синдром;
2) повышение уровня маркеров тромбинемии;
3) гиперкоагуляция по внутреннему пути свертыва-

ния крови;
4) ускорение конечного пути свертывания крови; 
5) протромботические мутации и полиморфизмы 

генов белков, участвующих в реализации гемостати-
ческих реакций и в обмене метионина;

6) коэффициент риска тромбогеморрагических ос-
ложнений R>0,7.

При выявлении дисплазии соединительной ткани 
и предикторов риска кровотечений и/или тромбоген-
ных событий у пациентов в комплекс стандартного 
обследования необходимо включить выявление мута-
ций и/или полиморфизмов генов системы гемостаза, 
фибринолиза и обмена метионина, исследование си-
стемы гемостаза, а также определение коэффициента 
риска тромбогеморрагических осложнений (R). Класс 
IIа, уровень доказательности – С.

Формула расчёта тромбогеморрагического риска 
для пациентов с ДСТ [74, 75].

Расчет формулы предполагает вычисление коэффи-
циента риска тромбогеморрагических осложнений (R) 
по взаимному влиянию тромбоцитарных параметров: 

R = MPV x PDV:PLT x √ 1 – PCT, 
где MPV – средний объём тромбоцитов; PDW – шири-
на распределения тромбоцитов по объёму; PLT  – ко-
личество тромбоцитов, участвующих в формировании 
тромба; PCT – тромбокрит, отражающий долю объёма 
цельной крови, занимаемую тромбоцитами; R<0,2  – 
возрастает риск геморрагических проявлений; R>0,7 – 
возрастает риск тромботических проявлений.

Прогноз тромбогеморрагических осложнений у 
пациентов с ДСТ и предикторами риска следует про-
водить с учётом выявленных сдвигов в системе гемо-
стаза и показателя риска тромбогеморрагических ос-
ложнений (R). Параметры R<0,2 являются показанием 
для профилактической терапии в связи с риском кро-
вотечения, R>0,7 – тромбогенных событий [72–75]. 

Прогноз для пациентов с синдромом репродук-
тивных нарушений при ДСТ

Пациенты с ДСТ составляют группу высокого риска 
по материнской смертности во время беременности и 
родов, по акушерскому травматизму, кровотечениям 
и гнойно-септическим заболеваниям, в последующие 
годы жизни – по возникновению злокачественных но-
вообразований репродуктивных органов и молочных 
желёз [231]. 

При установлении ДСТ пациенты должны быть вы-
делены в группу риска по раннему канцерогенезу и 
обследованы с целью выявления фоновых и злокаче-
ственных новообразований репродуктивных органов и 
молочных желёз [232].

7. Критерии оценки качества медицинской помощи 
Критерии оценки качества оказания медицинской 

помощи пациентам с ДСТ следует рассматривать с 
точки зрения диагностики и лечения ведущего клини-
ко-морфологического синдрома (табл. 23).

Таблица 23
Критерии оценки качества медицинской помощи 

взрослым при расширении корня аорты  
(код по МКБ-10: I71.9)

№
п/п Критерии качества

Уровень
достовер-

ности
доказа-
тельств

Уровень
убедитель-

ности
рекомендаций

Этап постановки диагноза
1 ЭхоКГ I C
2 МРТ/КТ IIa C

Этап консервативного и хирургического лечения
1 b-адреноблокаторы 

или блокаторы РААС 
с целью профилак-
тики прогрессиро-
вания РКА при от-
сутствии показаний 
к хирургическому 
лечению 

I В

2 Оперативное лече-
ние при наличии 
клинико-морфоло-
гических показаний

I C

Этап послеоперационного контроля
1 b-адреноблокаторы 

или блокаторы РААС I C

2 ЭхоКГ I C

В настоящее время существуют и критерии оцен-
ки качества оказания медицинской помощи, утверж-
денные приказом МЗ РФ № 203н, ряд пунктов кото-
рого также могут быть применены к пациентам с ДСТ 
(табл. 24, 25) [233].

Таблица 24
Критерии качества специализированной  

медицинской помощи взрослым при варикозном 
расширении вен нижних конечностей  

(код по МКБ-10: I83)

№ 
п/п Критерии качества

Оценка 
выпол- 
нения

1 Выполнено цветовое дуплексное ска-
нирование вен нижних конечностей

Да/Нет

2 Выполнено флебосклерозирующее 
вмешательство или хирургическое 
вмешательство и/или консервативное 
лечение (в зависимости от медицин-
ских показаний и при отсутствии  
медицинских противопоказаний)

Да/Нет

3 Проведена эластическая компрессия 
нижних конечностей Да/Нет

4 Отсутствие кровотечения из варикоз-
ных вен в период госпитализации Да/Нет

5 Отсутствие трофических нарушений 
или регресс трофических нарушений 
на момент выписки из стационара

Да/Нет

6 Достигнута ликвидация патологиче-
ских рефлюксов в период госпита-
лизации (при хирургическом вмеша-
тельстве)

Да/Нет
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Таблица 25
Критерии качества специализированной  

медицинской помощи взрослым  
при гастроэзофагеальном рефлюксе  

(код по МКБ-10: K21)

№ 
п/п Критерии качества Оценка  

выполнения
1 Выполнено рентгенологическое ис-

следование пищевода (при наличии 
дисфагии)

Да/Нет

2 Выполнена эзофагогастродуодено-
скопия Да/Нет

3 Выполнена биопсия слизистой обо-
лочки пищевода (при желудочной  
и/или кишечной метаплазии)

Да/Нет

4 Выполнено рН-метрическое исследо-
вание пищевода (при рефрактерном 
течении заболевания)

Да/Нет

5 Выполнено лечение лекарственными 
препаратами группы ингибиторы про-
тонного насоса или лекарственными 
препаратами группы Н1-гистаминовые 
блокаторы (при отсутствии медицин-
ских противопоказаний)

Да/Нет

Кроме того, разработаны и утверждены критерии 
оценки качества оказания медицинской помощи при 
ПМК (табл. 26) [91]. 

Таблица 26
Критерии оценки качества оказания  

медицинской помощи при ПМК 
(код по МКБ-10: I34.1)

№ Критерии качества

Уровень 
достовер-

ности 
доказа-
тельств

Уровень 
убеди-

тельности 
рекомен-

даций
Этап постановки диагноза

1 Выполнено ЭхоКГ 1 В
Этап консервативного и хирургического лечения
1 На дооперационном этапе 

назначены непрямые анти-
коагулянты и дезагреган-
ты с целью профилактики 
тромбоэмболических ос-
ложнений при фибрилляции 
предсердий и синусовом 
ритме при наличии тромбо-
эмболии в анамнезе

1 С

2 Операция на МК (рекон-
струкция, если это возмож-
но) выполнена пациентам с 
митральной недостаточности

1 В

Этап послеоперационного контроля
1 Выполняется регулярное 

ЭхоКГ с целью контроля  
состояния клапана

1 В

Приложения 
Приложение А

Методология разработки клинических рекомендаций

Данные клинические рекомендации разработа-
ны для врачей первичного звена здравоохранения – 
врачей общей практики, терапевтов и педиатров, а 
также узких специалистов клиники внутренних бо-
лезней. 

При оформлении основных положений Рекомен-
даций использована общепринятая шкала оценки их 
значимости, предусматривающая классы рекоменда-
ций (I, IIa, IIb, III) и уровни доказанности положений, 
представленные в таблицах 1 и 2.

Таблица 1
Классы рекомендаций 

Класс I Данные и/или всеобщее согласие, что конкретный метод лечения или вме-
шательство полезны, эффективны, имеют преимущества

Рекомендуется/ 
показан

Класс II Противоречивые данные и/или расхождение мнений о пользе/эффектив-
ности конкретного метода лечения или процедуры

Класс IIа Большинство данных/мнений говорит о пользе/эффективности Целесообразно  
применять

Класс IIb Данные/мнения не столь убедительно говорят о пользе/эффективности Можно применять

Класс III
Данные и/или всеобщее согласие, что конкретный метод лечения или 
вмешательство не являются полезными или эффективными, а в некоторых 
случаях могут приносить вред

Не рекомендуется

Таблица 2
Уровни доказанности

А Данные многочисленных рандомизированных клинических исследований или мета-анализов

В Данные одного рандомизированного клинического исследования или крупных нерандомизированных 
исследований

С Согласованное мнение экспертов и/или небольшие исследования, ретроспективные исследования, регистры
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Приложение Б 

Алгоритмы ведения пациента

Б.1. Алгоритм тактики ведения пациентов с дисплазией соединительной ткани



191

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2018. Т. 13. № 1.2

Medical news of north caucasus
2018. Vоl. 13. Iss. 1.2

Б.2. Алгоритм оценки суммарного риска неблагоприятных сердечно-сосудистых проявлений ДСТ

В.1. На что необходимо обратить внимание па-
циента с ДСТ во время беседы

Что такое дисплазия соединительной ткани, какие 
изменения в соединительной ткани может вызвать 
это заболевание? Пациенту необходимо объяснить, 
что ДСТ – это генетически наследуемое состояние (не 
заболевание), признаки которого «накапливаются» 
в каждом последующем поколении. Соединительная 
ткань при этом особо «чувствительная», «ранимая». 
При неблагоприятных воздействиях на организм, на-
пример ангина, хронический тонзиллит, аденоиды, 
другие хронические инфекции, а также общих воз-
действиях, таких как переохлаждение, перегревание, 
повышается вероятность усиленного распада соеди-
нительной ткани и осложнений.

Какие Ваши действия относятся к нездоровому 
образу жизни и что возможно исправить? Содер-
жание «меню» нездорового образа жизни у каждого 
человека может варьировать от единиц до десятков 
показателей. Какой показатель и в какой мере ответ-
ственен за ухудшение здоровья конкретного пациен-
та – показывает результат тестирования. Одни пока-
затели доступны коррекции, например нерегулярное 
питание или низкая двигательная активность. Другие 
исправить трудно, хотя и возможно, например плохие 
взаимоотношения в семье. Третьи исправить очень 
трудно, например неудовлетворительные жилищные 
условия. Четвертая группа факторов не подлежит 
регулированию: природные условия, генетическая 
предрасположенность и др.

Каков перечень медицинских технологий, которые 
рекомендуются для увеличения резерва здоровья и 
повышения качества жизни? При ДСТ к таковым от-
носятся: оптимизация двигательной активности, кур-
сы дробного гипоксического дыхания (при наличии 
признаков гипервентиляционного синдрома), психо-

логическая коррекция, плацебо-лечение, термотера-
пия (сауна, русская баня), капиллярная гимнастика 
(скипидарные ванны), социальная поддержка, гар-
монизация семейных отношений, фармакосанация 
(адаптогены, витамины). Для пациентов с ДСТ апро-
бированы и с успехом применяются физические тре-
нировки.

Каковы воздействия различных форм спортив-
ных тренировок и их безопасность при дисплазии 
соединительной ткани? Тренировка для лиц с ДСТ 
важна как для физического, так и для психического 
благополучия. Основной задачей тренировок явля-
ется укрепление мышц спины, суставов, а также тре-
нировка сердечно-сосудистой системы. Регулярная 
умеренная тренировка важна для сохранения обще-
го здоровья. Пациента необходимо информировать 
о разновидностях физических тренировок: изоки-
нетических, изометрических, аэробных, анаэроб-
ных. Ориентировать на выполнение динамических, 
аэробных нагрузок, как в большей степени влияю-
щих на тренировку кардио-респираторной системы. 
Регулярность и правильность выполнения  – осно-
ва успеха физических тренировок. Рекомендуются 
ежедневные занятия физкультурой по 20–30 минут 
(утром, днём или вечером) с усилием (так, чтобы 
появился пот), но без особенного напряжения с ча-
стотой сердечных сокращений, не превышающей 
субмаксимальные величины для данного возраста и 
пола (рассчитываются по формуле Аулика).

Профилактика суставных болей и болей в спине, ва-
рикозной болезни вен нижних конечностей, нефропто-
за, геморроя, плоскостопия, сколиоза при физических 
тренировках основывается на правильной организации 
занятий физической реабилитации. Важна постепен-
ность «вхождения» в тренировку: вначале требуются 
элементы «разогрева» (легкий бег, интенсивные дви-
жения руками) – аэробная часть, а затем постепенное 

Приложение В

Информация для пациента

Первичное обследование пациента с ДСТ: – опрос (возраст); – осмотр  
(признаки ДСТ, пороки/МАР); – инструментальное обследование  

(ЭКГ, ЭхоКГ, УЗДГ сосудов головы и шеи, дуплексное сканирование вен)

 
 

 

Группа риска 2: прогноз 
неопределенный; –13 < ПК < +13 

Группа риска 1:  
низкий риск;  ПК < –13 

 

Расчет прогностического коэффициента (ПК)* 

Уточняющий расчет ПК  

Молекулярно-генетическое обследование:  
ММП9 (–8202A/G), ММП3 (–1171 5А/6А), ADRB1 
(A145G),  SP4 (А80807Т) 

 

Группа риска 3:  
высокий риск; ПК ≥ +13 

* – перерасчет 
риска 

проводится 
ежегодно 

Группа риска 3:  
высокий риск; ПК ≥ +13 

Группа риска 2: прогноз 
неопределенный; –13 < ПК < +13 

  Группа риска 1: 
низкий риск;  ПК < –13 

 



национальные  РЕКОМЕНДАЦИи national  reCOMMENDATIONS

192

увеличение нагрузки, доводя ее до субмаксимальной, 
ориентируясь при этом на частоту сердечных сокра-
щений. Важна также правильная организация системы 
тренировок: увеличение интенсивности и продолжи-
тельности постепенно от занятия к занятию. Не следу-
ет увлекаться изометрическими нагрузками с отягоще-
ниями более 0,5 кг в каждой руке для женщин и более 
1 кг с двух сторон для мужчин. Целесообразнее напря-
гать мышцы – то есть делать упражнения с усилием. Не 
следует давать максимальную нагрузку в вертикаль-
ном положении, желательно использовать положение 
«лёжа на спине», «лёжа на животе», «лёжа на боку» для 
тренировки отдельных групп мышц (профилактика ва-
рикозной болезни вен нижних конечностей, нефропто-
за, плоскостопия). Следить за тем, чтобы не было сги-
бания в коленных суставах до острых углов: сгибания 
в суставах только до прямых углов в целях предотвра-
щения травмирования менисков. Во время тренировки 
мышцы должны быть в подтянутом состоянии, в тону-
се: особенно низ живота и ягодицы для предотвраще-
ния болей в спине и геморроя. 

Симптомы осложнений со стороны сердца, круп-
ных сосудов, глаз. Предпосылками для осложнений 
со стороны сердца, крупных сосудов являются струк-
турные изменения клапанов сердца и крупных со-
судов, зарегистрированные при эхокардиографии: 
пролапсы клапанов, миксоматозная дегенерация, 
асимметрия и фенестрация створок, дополнитель-
ные створки или их отсутствие, расширение крупных 
сосудов, отходящих от сердца. При появлении или 
усилении болей в области сердца, перебоев в рабо-
те или сердцебиений необходимо срочно обратиться 
к своему семейному врачу или кардиологу по месту 
жительства. Если пациент информирован о наличии 
у него расширенного корня или восходящего отдела 
аорты, то появление интенсивной, нарастающей боли 
в груди или спине может свидетельствовать о рас-
слаивающей аневризме аорты. При наличии миопии 
любой степени следует опасаться отслойки сетчатки 
и изменений на глазном дне, которые проявляются 
резким заметным снижением зрения или оптически-
ми нарушениями – пелена, пятнышки, сетка в глазах.

Какие исследования и в какие сроки необходимо 
проводить в целях профилактики? Обязательным яв-
ляется осмотр семейного врача дважды в год (у детей 
в зависимости от выявленной патологии чаще), а при 
возникновении «новых» симптомов – по мере необхо-
димости. Семейный врач назначает проведение ЭКГ, 
ЭхоКГ, УЗИ абдоминального, УЗДГ экстракраниальных 
артерий, мониторирование ЭКГ по Холтеру, исследо-
вание остроты зрения в зависимости от ранее выяв-
ленных изменений.

Какие ограничения в профессиональном выборе? 
Ограничения связаны с тяжёлыми физическими на-
грузками: подъём и перенос тяжестей, длительная 
статическая нагрузка (при плоскостопии, сколиозе, 
варикозном расширении вен), а также не рекомендо-
вана работа за компьютером при миопии, астигматиз-
ме и другой патологии органов зрения. 

Выбор супруга по «генетическим предпочтени-
ям». Известно, что детям признаки ДСТ передают-
ся от отца и от матери. В связи с тем что костные 
проявления дисплазии передаются потомству по 
аутосомно-доминантному типу, то потомству в 50 % 
случаев передаются признаки ДСТ. Если проявле-
ния имеются у обоих родителей, то в каждом по-
следующем поколении происходит их «накопление» 
в большем проценте случаев. Соответственно лица 
с ДСТ должны выбирать себе пару без аналогичных 
признаков.

В.2. Комплексы упражнений для пациентов  
с ДСТ

Комплекс упражнений  
ежедневной утренней гимнастики

И. п.* – основная стойка**. Поднять руки вверх и в 
стороны – вдох; опустить руки – выдох (5–6 раз). 

И. п. – основная стойка, руки на поясе. Поочеред-
ное поднимание ног, согнутых в коленях, с наклоном 
головы вперед – выдох; и. п. – вдох (3–4 раза).

И. п. – основная стойка, руки в стороны. Подняться 
на носки, руки дугами вперед (скрестить руки)  – вы-
дох; и. п. – вдох (4–6 раз).

И. п. – стоя правым боком к опоре, правая рука на 
опоре, левая в сторону. Поднять левую прямую ногу 
в сторону  – вдох; и.  п.  – выдох (3–4 раза). Во время 
упражнения следить за осанкой.

И. п. – то же. Мах левой ногой вперед – выдох; мах 
назад – вдох (3–4 раза). Повторить то же правой ногой. 
Дыхание не задерживать.

И. п. – стоя лицом к опоре, руки на опоре. Мах ле-
вой ногой назад – вдох; и. п. – выдох (4–6 раз). Затем 
то же правой ногой.

И. п. – стоя на коленях, сесть на пятки, голову опу-
стить, руки вниз – назад. Медленно подняться на ко-
лени, руки вперед – вверх. Возвратиться назад в и. п. 
(6–8 раз). Дыхание не задерживать.

И .п. – основная стойка. Руки вверх – вдох, поднять-
ся на носки, полу присед – выдох (4–6 раз).

Ходьба на носках, медленно поднимая руки в сто-
роны – вверх – глубокий вдох, опуская руки вниз – вы-
дох (4–6 раз). 

* и. п. – исходное положение.
** Стойка – пятки вместе, носки врозь, ноги прямые, руки 

вниз, ладони внутрь.
Комплекс упражнений  

для укрепления мышц стопы
Хождение на носках, руки соединены на затылке, 

локти развернуты в стороны (30 секунд).
И. п. – сидя на стуле и держась руками за сидение у 

спинки стула. Выпрямить ноги, носки вытянуты («нож-
ницы»). По 10 раз каждой ногой.

И. п. – то же. Вращение стопами. По 10 раз по часо-
вой стрелке и против.

И. п. – ноги врозь, руки на поясе. Присесть на но-
гах, руки вытянуть вперед, вдох, вернуться в и. п., вы-
дох. Повторить 6 раз.

И.  п.  – ноги врозь. Руки через стороны поднять 
вверх, подтянуться, поднимаясь на носки, посмотреть 
на кисти рук, вдох. Вернуться в и. п., выдох. Повторить 
8 раз.

Ходьба по комнате с высоким подниманием бедра 
(20 секунд), ходьба на носках (20 секунд).

И. п. – лежа на коврике на спине, руки вдоль тела. 
Поднять прямые ноги вверх, опираясь руками о пол. 
«Велосипед» с вытянутыми носками ног. Дыхание про-
извольное. По 15 движений каждой ногой.

И. п. – то же. Ноги на ширине плеч. Вращение сто-
пами. Дыхание произвольное. По 15 движений по ча-
совой стрелке и против.

Хождение попеременно на носках и пятках,1 ми-
нута.

Комплекс корригирующей гимнастики  
для пациентов со сколиозами I–II степени

I. Вводная часть.
Ходьба с движением рук, на носках, пятках.
И.  п.  – основная стойка. Поднимание прямых рук 

вверх – вдох; опускание – выдох (3–4 раза).
И.  п.  – руки на поясе. Поочередное сгибание ног 

в коленях и подтягивание их к животу с помощью рук 
(3–4 раза).
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И. п. – стоя, гимнастическая палка в опущенных ру-
ках. Поднимание палки вверх – вдох; опускание – вы-
дох (3–4 раза).

И.  п.  – стоя, палка на лопатках. Наклон тулови-
ща вперед с прямой спиной  – выдох; возвращение в 
и. п. – вдох (4–5 раз).

И. п. – стоя, палка в опущенных руках. Приседание, 
руки вперед, возвращение в и. п. Дыхание произволь-
ное (4–5 раз).

И. п. – стоя, руки перед грудью. Разведение рук в 
стороны ладонями вверх – вдох; возвращение в и. п. – 
выдох (3–4 раза).

II. Основная часть.
И. п. – стоя лицом к гимнастической стенке, взяв-

шись руками за рейку на уровне плеч (рука, соответ-
ствующая выпуклой стороне искривления, на одну 
перекладину ниже другой). Глубокое приседание 
(4–5 раз). Дыхание произвольное.

И. п. – лежа на спине, руки вдоль туловища, ладо-
нями вниз, ноги согнуты в коленях. Поднимание таза, 
упор на ладони, плечи, стопы  – вдох; и.  п.  – выдох 
(3–5 раз).

И. п. – лежа на спине. Движение ногами, как при 
езде на велосипеде (10–12 раз). Дыхание произ-
вольное.

И. п. – лежа на боку (на выпуклой стороне). Подни-
мание руки вверх с вогнутой стороны позвоночника – 
вдох; опускание руки – выдох (3–4 раза).

И. п. – лежа на животе, нога со стороны выпуклости 
позвоночника отведена в сторону, руки на затылке. От-
вести локти назад, прогнуться в позвоночнике – вдох; 
вернуться в и. п. – выдох (3–5 раз).

И. п. – лежа на животе, руки вверх. Вытянуться, от-
тягивая носки ног и вытягивая руки до предела вверх – 
вдох; расслабить мышцы – выдох (3–5 раз).

И.  п.  – стоя на коленях у гимнастической стенки, 
держась руками за 2–3 рейку снизу. Прогибание ту-
ловища назад до вытянутых рук; возвращение в и.  п. 
(3–4 раза).

И.  п.  – стоя на четвереньках. Поднимание руки 
вверх (с вогнутой стороны искривления позвоночника) 
с одновременным отведением соответствующей ноги 
назад; возвращение в и. п. (3–5 раз).

И. п. – стоя, руки в стороны. Ходьба на носках. Ды-
хание произвольное.

Заключительная часть.
И.  п.  – стоя, руки через стороны  – вверх  – вдох; 

и. п. – выдох (3–4 раза).
И.  п.  – стоя, руки на поясе. Полуприсед с прямой 

спиной (3–4 раза).
И.  п.  – стоя, руки к плечам. Руки поднимаются 

вверх – вдох; и. п. – выдох (3–4 раза).
Ходьба, дыхание спокойное, произвольное.
Схема занятий для пациентов с нарушени-

ями осанки и сколиозом представлена в табл. 3 
[4–6].

Таблица 3
Схема занятий для пациентов с нарушениями осанки и сколиозом

Раздел  
занятия Содержание занятия Время Задачи  

раздела
І часть – 
вводная

Ходьба. Элементарные общеразвивающие упражне-
ния для верхних и нижних конечностей. Дыхательные 
упражнения 

5–7 
мин

Постепенно подготовить организм  
к основной нагрузке

ІІ часть – 
основная

Режим средних нагрузок при ЧСС 110–130 в мин. 
Общеукрепляющие и специально корригирующие 
упражнения (симметричные и асимметричные). 
И. п. – исходное положение лежа на спине, животе, 
боку, стоя на коленях, коленно-локтевое положение. 
В занятиях используются гантели, скамейки, гимна-
стическая стенка, гимнастические палки, мячи

30 мин Улучшение психоэмоционального 
статуса.
Закрепление навыка правильной 
осанки.
Формирование «мышечного корсета».
Улучшение функционального состо-
яния сердца и органов дыхания

ІІІ часть 
заключи-
тельная

Статистические и динамические дыхательные упраж-
нения на расслабление, ходьба

10 мин Снижение общей нагрузки

Знакомство с комплексами упражнений должно 
проводиться под наблюдением методиста ЛФК, кине-
зиотерапевта.

Комплекс упражнений для укрепления мышц 
спины и живота представлен в таблице 4 [4–6].

Таблица 4
Комплекс упражнений для укрепления мышц спины и живота

№
п/п 

Исходное  
положение Выполнение упражнения Кратность Методические  

рекомендации
1 Лежа на спине, 

руки вдоль туло-
вища

1 – руки через стороны вверх, вытянуться; 
2 – руки через стороны вниз, 3–4 – то же 3–4 раза

1 – вдох через нос;  
2 – выдох, носки ног вы-
тянуть

2 Лежа на спине, 
руки в стороны 
ладонями вниз

1 – поднять голову вверх, не поднимая 
плеч и рук; 
2–3 – держать голову в статическом поло-
жении, смотреть на носки; 4 – и. п.

4–6 раз Дыхание произвольное

3 Лежа на спине, 
руки вдоль туло-
вища

1 – руки согнуть в локтевых суставах, сто-
пы ног на себя; 
2 – и. п.; 3–4 – то же

4–6 раз
1 – вдох; 
2 – выдох

4 Лежа на спине, 
руки под головой, 
локти прижаты  
к полу

Согнуть ноги в коленных суставах – круго-
вое движение ног вперед – имитация езды 
на велосипеде, то же – назад 

Начинать  
с 10 счетов, 
постепенно 
увеличивая 

до 60

Выполнять в среднем тем-
пе, дыхание не задержи-
вать
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Таблица 5
Схема занятий для пациентов с деформациями грудной клетки

Раздел  
занятия Содержания занятия Вре-

мя Задачи раздела

І часть –
вводная

Общеразвивающее, дыхательные упражнения, спо-
койная ходьба

7–10 
мин

Подготовить все системы организма к  
основной нагрузке

ІІ часть – 
основная 

Режим средних нагрузок при ЧСС 110–130 в мин. 
Работа у стенки «Здоровье» в течение 15 мин. 
Количество подходов, включающих 5–6 упражне-
ний для различных групп мышц, индивидуально и 
определяется темпом их выполнения. 
Велотренажеры

30 
мин

15 
мин

Улучшение периферического кровотока.
Тренировка кардиореспираторной систе-
мы.
Улучшение психоэмоционального состоя-
ния пациента

ІІІ часть – 
заключи-
тельная

Дыхательные упражнения, ходьба. В летнее вре-
мя – душ

5 
мин

Снизить общую нагрузку

Продолжение 

№
п/п 

Исходное  
положение Выполнение упражнения Кратность Методические  

рекомендации
5 То же, что  

и в 4 упражнении 
Поочередное поднимание прямой ноги 
вверх. 1 – поднять; 2 – опустить 4–6 раз 1 – вдох;

2 – выдох через нос
6 Лежа на спине, 

руки согнуты  
в локтях, вдоль 
туловища

Поднимание грудного отдела позвоноч-
ника 4–6 раз

Прогнуться только в груд-
ном отделе

7 Лежа на животе, 
руки под подбо-
родком

Поочередное поднимание прямой ноги 
вверх 4–6 раз

Дыхание не задерживать

8 Лежа на животе, 
руки вперед

1 – поднять плечи, голову и руки вверх 3–4 раза 1 – вдох 
2 – выдох

9 Лежа на животе, 
руки под подбо-
родком

1 – одновременно согнуть ноги в колен-
ных суставах; 2 – выпрямить; 
3–4 – то же

3–4 раза

10 Лежа на спине 
руки вдоль туло-
вища

1 – руки через стороны вверх; 
2 – руки через стороны опустить; 
3–4 – то же

2–3 раза
1 – вдох, носки ног вытянуть;
2 – выдох, носки ног на себя

Схема занятий для пациентов с деформациями 
грудной клетки представлена в таблице 5 [4–6].

В.3. Рекомендации по обогащению рациона 
питания представлены в таблице 6.

Таблица 6
Рекомендации по обогащению рациона питания

Витамин, 
микро-
элемент

Растительное сырье и продукты питания  
со значительным содержанием

С
Свежие овощи, фрукты, черноплодная рябина, черная смородина, шиповник, сладкий красный перец, 
горох, клубника, капуста (кочанная, брюссельская, брокколи), хвоя, мандарины, апельсины, грейп-
фрут, помидоры, зелень петрушки, укропа и пр.

Р
Листья чая, листья руты пахучей, цитрусовые, плоды шиповника, рябины черноплодной, цветки гре-
чихи, софоры, трава горца птичьего, листья подорожника большого, трава володушки многожильча-
той, астрагала шерстистоцветкового, листья боярышника кроваво-красного, каштана обыкновенного, 
дуба, плоды черники обыкновенной, калины обыкновенной, земляники лесной, малины обыкновенной

В6
Хлеб из муки грубого помола, зерна злаков, бобовые, гречневая и овсяная крупы, бананы, капуста, 
картофель, мясо, печень, почки, домашняя птица, молоко, творог, сыр, рыба, дрожжи

D Печень тунца, трески, палтуса, кита, сельдь, лосось, сардины, цельное молоко, желтки яйца

Е
Зародыши злаковых культур, зеленые части овощей, кукурузное, оливковое, виноградное, льняное, 
подсолнечное и другие растительные масла, многие овощи и фрукты, печень, мясо, рыба, сливочное 
масло, молоко; плоды облепихи крушевидной, рябины черноплодной, смородины черной, ежевики 
сизой, масло плодов ореха грецкого

Магний Пшеничные отруби, семена тыквы, подсолнечника, чечевица, кунжутное семя, миндаль, палтус,  
ячмень, гречка, йогурт, бобовые, шпинат, свежая зелень, нерафинированные крупы

Медь
Печень, почки, мозги, морепродукты, гречневая крупа, миндаль, репа, авокадо, шпинат, перец слад-
кий красный, пшеничные зародыши, пшеничные отруби, пшенная, ячневая крупа, морковь, огур-
цы, томаты, редис, свекла, капуста, бобовые, земляника лесная, смородина черная, шоколад, какао, 
кофе, цитрусовые, крыжовник, грибы, яблоки

Марга-
нец

Пророщенная пшеница, орехи фундук, мука пшеничная, хлеб из муки цельного помола, какао-бобы, 
миндаль, хлеб ржаной, крупа гречневая, фасоль

Кальций Молоко пастеризованное, сметана, кефир, творог, йогурт, молоко сгущенное, сыр, брынза, плавленый 
сыр, рыба, петрушка, кунжут, миндаль, фасоль, абрикосы сушеные

Цинк Маковое семя, семена подсолнуха, семя льна, соевая мука, соя, бразильский орех, чечевица сухая, 
арахис, грецкий орех, миндаль, орех кешью, лесной орех, белый гриб, хрен, фисташки, крапива

Селен
Морская и каменная соль, почки (свиные, говяжьи и телячьи), печень, сердце, яйца, морская рыба, 
крабы, омары, лангусты, креветки, пшеничные отруби, проросшие зерна пшеницы, зерна кукурузы, 
помидоры, пивные дрожжи, грибы, чеснок, черный хлеб, другие продукты из муки грубого помола
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Диагностика ННСТ 
ННСТ представляют собой довольно обширную 

группу моногенных наследственных заболеваний, к 
которым относят синдром Марфана, синдром Элер-
са – Данло, несовершенный остеогенез, синдром Сти-
клера, синдром Альпорта, буллезный эпидермолиз.

Несмотря на достаточно сложный алгоритм диа-
гностики, врач первичного звена должен быть знаком 
с критериями диагностики, чтобы своевременно оце-
нить выраженность признаков ДСТ, заподозрить нали-
чие наследственного заболевания и направить паци-
ента на медико-генетическую консультацию.

Синдром Марфана
Диагностика синдрома Марфана сегодня осно-

вана на Гентских критериях (DeРаере A. et al.,1996) 

и пересмотре Гентских критериев в 2010 году 
(J. Med. Genet. 2010). В основу алгоритма диагно-
стики положено выделение больших и малых кри-
териев, характеризующих выраженность измене-
ний соединительной ткани в различных органах и 
системах [234]. Большие критерии свидетельству-
ют о наличии в соответствующей системе пато-
логически значимых изменений. Малые критерии 
(а в некоторых случаях – один большой критерий) 
свидетельствуют о вовлечении той или иной си-
стемы в патологию соединительной ткани. Пере-
чень больших и малых критериев приведен ниже 
(табл. 7).

Таблица 7
Гентские критерии диагностики синдрома Марфана (DeРаере А. et al., 1996)

Большие признаки Малые признаки
Костные

Наличие четырех признаков из восьми нижеследующих:
1) килевидная деформация грудной клетки
2) воронкообразная деформация грудной клетки, требу-
ющая хирургического вмешательства
3) отношение верхнего сегмента тела к нижнему<0,89 
или отношение между размахом рук и ростом >1,03
4) положительный тест «запястья» и «большого пальца»
5) сколиоз более 20° или спондилолистез
6) выпрямление локтевого сустава до 170° и менее
7) медиальное смещение медиальной лодыжки, приво-
дящее к плоскостопию
8) протрузия вертлужной впадины любой степени (под-
твержденная рентгеновским снимком)

l Умеренная воронкообразная деформация грудной 
клетки
l Гипермобильность суставов
l Арковидное нёбо со скученностью зубов
l Деформации черепа (долихоцефалия, гипоплазия 
скуловых костей, энофтальм, скошенные глазные щели, 
ретрогнатия)

Изменения в костно-скелетной системе соответствуют большому критерию – патологически значимые изменения, 
если выявляется не менее четырех из вышеназванных восьми больших признаков.
Костно-скелетная система вовлечена, если выявляется не менее двух больших признаков или один большой и 
два малых признака

Зрительная система
l Подвывих хрусталика l Аномально плоская роговица (по результатам керато-

метрических измерений)
l Удлинение оси глазного яблока (по данным УЗИ) с ми-
опией
l Гипоплазия радужной оболочки или мерцательной 
мышцы
l Миоз

Зрительная система вовлечена, если выявлены большой критерий или два малых признака
Сердечно-сосудистая система

l Расширение восходящей аорты с аортальной регурги-
тацией или без таковой и вовлечением как минимум си-
нусов вальсальвы; или
l Расслоение восходящей аорты

l Пролапс митрального клапана
l Расширение ствола легочной артерии при отсутствии 
клапанного или периферического легочного стеноза или 
любой другой очевидной причины в возрасте до 40 лет
l Обызвествление митрального кольца в возрасте до 
40 лет
l Расширение либо расслоение стенки грудной или 
брюшной аорты в возрасте до 50 лет

Сердечно-сосудистая система вовлечена, если выявлен один большой и один малый критерий
Легочная система

l Отсутствуют l Спонтанный пневмоторакс
l Апикальные буллы, подтвержденные рентгенограм-
мой грудной клетки

Легочная система вовлечена, если выявляется один малый признак
Кожные покровы

l Отсутствуют l Атрофические стрии, не связанные с выраженными 
изменениями массы тела, беременностью или частым 
локальным механическим воздействием
l Рецидивирующие или послеоперационные грыжи

Кожа вовлечена, если выявлен один малый признак
Твердая мозговая оболочка

l Пояснично-крестцовая дуральная эктазия, выявлен-
ная при КТ или МРТ

l Отсутствуют 

Отягощенная наследственность:
l Наличие близких родственников, которые удовлет-
воряют данным диагностическим критериям:
l Наличие мутации в FBN1, известной в качестве при-
чины возникновения синдрома Марфана; или
l Наличие ДНК-маркеров синдрома Марфана

l Отсутствуют 

Вовлечение при наличии одного большого признака 

Приложение Г
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В рамках ревизованных Гентских критериев (2010 г.) 
требования к диагностике синдрома Марфана различа-
ются в зависимости от данных наследственного анамне-
за. Если семейный или наследственный анамнез не отя-
гощен, синдром устанавливается в следующих случаях:

l при наличии подтверждённого расширения корня 
аорты и эктопии хрусталика; 

l при наличии расширения корня аорты и под-
тверждённой мутации гена FBN1; 

l при наличии эктопии хрусталика без вовлечения 
корня аорты с подтверждением мутации в гене FBN1; 

l при сочетании расширения аорты и признаков си-
стемного вовлечения соединительной ткани (табл. 8).

Таблица 8
Оценка признаков системного вовлечения 

соединительной ткани в баллах 

Признаки системного вовлечения 
соединительной ткани Баллы

Симптом запястья и большого пальца 3
Симптом запястья или большого пальца 1
Килевидная деформация грудной клетки 2
Воронкообразная деформация грудной клетки 
или асимметрия грудной клетки 1

Вальгусная деформация стопы 2
Плоскостопие 1
Пневмоторакс 2
Эктазия твердой мозговой оболочки 2
Протрузия тазобедренного сустава 2
Уменьшенное соотношение верхнего сегмента 
к нижнему + увеличенное отношение размаха 
рук к росту + нетяжелая степень сколиоза

1

Сколиоз или торако-люмбальный кифоз 1
Недоразгибание локтевого сустава 1
Лицевые признаки (от 3/5), долихоцефалия, 
энофтальм, скошенные вниз глазные щели, 
гипоплазия скуловых костей

1

Кожные стрии 1
Миопия больше 3 диоптрий 1
Пролапс митрального клапана (любой вид) 1

Максимальное общее количество баллов = 20; ко-
личество баллов ≥7 свидетельствует о системной во-
влеченности в процесс соединительной ткани. 

Помимо СМ, авторы Гентских критериев выделяют 
фенотипически сходные с ним состояния (Malfait F. еt 
al., 2006):

l врожденная контрактурная арахнодактилия 
(121050)*;

l семейная аневризма грудной аорты (132900);
l семейное расслоение стенки аорты (132900);
l семейная эктопия хрусталика (129600);
l семейная марфаноидная внешность (возможно, 

154705);
l MASS-фенотип (157700);
l синдром наследственного пролапса митрального 

клапана;
l синдром Стиклера (108300);
l синдром Шпринтцена – Гольдберга (182212);
l гомоцистинурия;
l синдром Элерса – Данло (кифосколиотический тип);
l синдром гипермобильности суставов;
* в скобках указаны коды заболеваний по базе данных 

OMIM.
Все вышеперечисленные наследственные рас-

стройства соединительной ткани имеют общие клини-
ческие черты с синдромом Марфана, и потому столь 
важно строго соблюдать критерии диагностики син-
дрома Марфана, согласованные экспертами при ра-
боте над Гентскими рекомендациями.

Синдром Элерса – Данло
Диагностика синдрома Элерса – Данло (СЭД) сегодня 

основана на Вильфраншской классификации (Beighton 
P. еt al., 1998). В ней вместо ранее признанных десяти 
выделены шесть типов: классический, гипермобиль-
ный, сосудистый, кифосколиотический, артрохалазия, 
дерматоспараксис. Большие и малые диагностические 
критерии определены для каждого типа и дополнены по 
мере возможности данными лабораторных исследова-
ний. Ниже приведены разделы классификации наиболее 
распространенных типов СЭД (табл. 9).

Таблица 9
Классификация типов синдрома Элерса – Данло

Большие признаки Малые признаки
Классический тип

l Повышенная растяжимость кожи 
l Широкие атрофические рубцы (прояв-
ление слабости тканей) 
l Гипермобильность суставов

l Гладкая, бархатистая кожа 
l Подкожные кистоподобные узелки
l Подкожные сферические образования
l Осложнения гипермобильности суставов (растяжение сустава, вы-
вихи и подвывихи, плоскостопие)
l Мышечная гипотония, задержка развития моторики
l Ушибы и кровоподтеки при незначительных ударах
l Выраженные проявления растяжимости и слабости тканей (грыжа 
пищеводного отверстия, анальный пролапс в детском возрасте, цер-
викальная недостаточность)
l Хирургические осложнения (послеоперационные грыжи). 
l Генетическая предрасположенность к заболеванию

Гипермобильный тип
l Кожные патологические проявления 
(гиперрастяжимость и/или гладкая, бар-
хатистая кожа)
l Генерализованная гипермобильность 
суставов 

l Рецидивирующее смещение (подвывихи) суставов
l Хронические боли в суставах/конечностях
l Генетическая предрасположенность к заболеванию 

Сосудистый тип
l Тонкая, просвечивающая кожа
l Артериальная/интестинальная/маточ-
ная слабость или разрывы
l Обширные кровоподтеки и поверхност-
ное травмирование
l Характерный внешний вид лица

l Акрогения
l Гипемобильность малых суставов
l Разрыв сухожилий и мышц
l Эквиноварусная деформация стопы (косолапость) 
l Варикозные вены в юношеском возрасте 
l Артериовенозная каротидно-кавертозная фистула
l Пневмоторакс/пневмогемоторакс
l Недоразвитие десны 
l Генетическая предрасположенность к заболеванию, внезапная 
смерть близких родственников 
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Большие признаки Малые признаки
Кифосколиотический тип

l Генерализованная гипермобильность 
суставов 
l Тяжелая мышечная гипотония с рож-
дения
l Врожденный сколиоз, прогрессирую-
щее течение 
l Слабость склер и разрыв глазного 
яблока

l Слабость тканей, включая атрофические рубцы
l Легко возникающие гематомы. Разрыв артерий 
l Марфаноидный облик
l Роговица чрезмерно малого диаметра
l Радиологически значимое нарушение остеогенеза
l Семейный анамнез, например болезнь сибсов

Артрохалазия
l Тяжелая генерализованная гипермо-
бильность суставов с рецидивирующими 
подвывихами
l Врожденное двустороннее смещение 
тазобедренного сустава

l Повышенная растяжимость кожи
l Слабость тканей, атрофические рубцы
l Легко возникающие гематомы 
l Мышечная гипотония
l Кифосколиоз
l Легкий остеопороз (радиологическое исследование)

Дерматоспараксис
l Тяжелая форма слабости кожи
l Провисающая, излишняя кожа

l Мягкая, рыхлая текстура кожи
l Легко возникающие гематомы 
l Преждевременный разрыв плодных оболочек
l Большие грыжи (пуповинные, паховые)

Прочие формы 

Продолжение 

Требования к диагностике синдрома Элерса – 
Данло. Для клинической диагностики необходимо 
наличие хотя бы одного большого критерия. Наличие 
одного или более больших критериев практически 
гарантирует подтверждение СЭД на лабораторном 
уровне (речь идет о гистохимическом анализе колла-
генов типа I, III, V и молекулярном анализе коллагенов, 
таких как COL1A1, C0L1A2, COL3A1, COL5A1, COL5A2 
и др.).

Малые критерии обладают меньшим уровнем диа-
гностической специфичности. Наличие одного или бо-
лее малых критериев вносит вклад в диагностику того 
или иного типа СЭД.

При отсутствии больших критериев малые крите-
рии недостаточны для установления диагноза. Нали-
чие малых критериев дает основание предполагать 
наличие состояния, подобного СЭД, характер которо-
го будет выясняться по мере того, как станет извест-
ной его молекулярная основа.

Синдром Стиклера
Наследственная артроофтальмопатия (OMIM: 

108300). Это мультисистемное заболевание с пора-
жением глаз, краниофасциальными дефектами и во-
влечением по крайней мере еще одной системы орга-
нов (Ahmad N. N. et al., 1993; Uemura S. еt al., 1991). 
Типичными находками могут быть: высокая миопия, 
дегенерация стекловидного тела и сетчатки, отслой-
ка сетчатки, глухота; артропатия; умеренная (изредка 
проявляется на первых годах жизни) спондило-эпифи-
зарная дисплазия; гипермобильность суставов; гипо-
плазия средней части лица; микрогнатия; аркообраз-
ное нёбо, пролапс митрального клапана.

Синдром Шпринтзена – Гольберга (OMIM: 182212)
Вместе со скелетными аномалиями, напомина-

ющими синдром Марфана, пациенты страдают кра-
ниосиностозом и задержкой умственного развития. 
Может иметь место дилатация аорты (McKusik V.  А., 
1992).

Несовершенный остеогенез
Несовершенный остеогенез (osteogenesis imper-

fecta, устар. – врожденная ломкость костей, внутри- 
утробный рахит, остеопороз врожденный, остеопо-
роз фетальный, остеопсатироз врожденный, Пора-
ка – Дюранта синдром, синдром Вролика, болезнь 
Лобштейна)  – группа наследственных патологиче-
ских состояний, характеризующихся недоразвитием 
костной ткани, склонностью к патологическим пере-
ломам, иногда голубым цветом склер и отосклеро-
зом. Выделяют врожденную форму (дети рождают-
ся мертвыми или погибают в первые недели жизни, 
имеют укороченные и деформированные конечности 
с множественными переломами) и позднюю, которая 
манифестирует в постнатальном периоде (несовер-
шенный остеогенез Лобштейна, синдром Лобштей-
на, синдром Лобштейна – Экмана, несовершенный 
замедленный остеогенез). Заболевание наследует-
ся преимущественно по аутосомно-доминантному 
типу, но существует и аутосомно-рецессивная фор-
ма. Частота 1:40 000–60 000. В основе патогенеза 
лежат мутации генов синтеза коллагена костной тка-
ни – COL1A1 (не менее 50 вариантов), COL1A2 (око-
ло 30  вариантов мутаций). Эти изменения приводят 
к нарушению структуры коллагена – уменьшению по-
перечных сшивок, увеличению пролина и др.
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kriteriev otsenki kachestva meditsinskoy pomoshchi». 
V sootvetstvii s chast’yu 2 stat’i 64 Federal’nogo zakona 
ot 21 noyabrya 2011 g. № 323-FZ «Ob osnovakh okhra-
ny zdorov’ya grazhdan v Rossiyskoy Federatsii». (Sobra-
nie zakonodatel’stva Rossiyskoy Federatsii, 2011, № 48, 
st. 6724; 2013, № 48, st. 6165). (In Russ.)].
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