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Реферат. Дисплазия соединительной ткани у больных с пролапсом митрального клапана. Кузнецова М.А. 
В последнее время о дисплазиях соединительной ткани говорят и пишут очень много. Как правило, это науч-
ные статьи и обзоры, в которых преобладают сложные термины, и которые практические врачи не до-
читывают до конца. А проблема, между тем, существует, и проблема очень интересная. Как известно, 
соединительная ткань состоит из клеток, волокон и межклеточного вещества. Так же хорошо известно, что 
она бывает плотная и рыхлая и распространена в организме повсеместно – кожа, кости, хрящевая ткань, 
стенка сосудов, строма органов и даже кровь – в основе всего лежат элементы соединительной ткани. 
Строение соединительной ткани хорошо изучено, и все биохимические структуры идентифицированы. Успехи 
молекулярной генетики позволили определить типы, структуру и локализацию генов, отвечающих за синтез 
различных элементов. В первую очередь нас будут интересовать волокна соединительной ткани – коллаген, 
основной функцией которого является поддержание формы, и эластин, обеспечивающий способность к сок-
ращению и расслаблению. Дисплазия соединительной ткани – процесс, генетически детерминированный, т.е. в 
основе всего лежат мутации генов, отвечающих за синтез волокон. Мутации могут быть самые раз-
нообразные и в самых разных генах. В результате мутаций цепи коллагена формируются неправильно. То они 
короче (делеция), то длиннее (инсерция), то в них включилась не та аминокислота (точечная мутация). 
Получаются так называемые аномальные тримеры коллагена, которые не выдерживают должных меха-
нических нагрузок. То же и с эластином. Клиническая картина будет определяться количеством и качеством 
мутаций. К сожалению, к проявлениям дисплазии соединительной ткани относятся не только специфический 
внешний вид и косметические дефекты, но и тяжелые патологические изменения внутренних органов и 
опорно-двигательного аппарата. 
 
Abstract. Connective tissue dysplasia in patients with mitral valve prolapse. Kuznetsova M.A. Recently displasia 
of connective tissue is much spoken and written about. As a rule, these are scientific articles and reviews in which 
difficult terms prevail and doctors don't read them up to the end. And the problem, meanwhile, exists, and problem is 
very interesting. It is known that connective tissue consists of cells, fibers and intercellular substance. It is well known 
that it may be dense and loose and is widespread throughout the organism – skin, bones, cartilagle, vessels wall, 
stroma of bodies and even blood – at the basis of every element is connective tissue. The structure of connective tissue 
is well studied, and all biochemical structures are identified. Successes of molecular genetics allowed to define types, 
structure and localization of the genes which are responsible for synthesis of various elements. First of all we are 
interested in fibers of connective tissue – collagen with main function to maintain form, and the elastin, providing 
ability to reduction and relaxation. Dysplasia of connective tissue – the process genetically determined, i.e. at the basis 
of everything is mutations of the genes which are responsible for synthesis of fibers. Mutations may be the most various 
and in the most different genes. As a result of mutations collagen chains are formed incorrectly. Thus, they are shorter 
(deletion), or longer (insertion), they join not that amino acid (a dot mutation). So-called abnormal trimers of collagen 
appear, they don't maintain due mechanical loadings. The same is with elastin. The clinical picture will be defined by 
quantity and quality of mutations. Unfortunately, not only specific appearance and cosmetic defects belong to 
manifestations of dysplasia of connective tissue, but also heavy pathological changes of internal organs and the 
musculoskeletal apparatus. 

 
Дисплазія сполучної тканини (ДСТ) (dys – 

порушення, рlasia - розвиток) - порушення роз-
витку сполучної тканини в ембріональному і пост-
натальному періодах, генетично детермінований 
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стан, що характеризується дефектами волок-
нистих структур і основної речовини сполучної 
тканини, що призводить до розладу гомеостазу 
на тканинному, органному та органовидозмі-
неному рівнях у вигляді різних морфофунк-
ціональних порушень вісцеральних і локомо-
торних органів з прогредієнтним перебігом, що 
визначає особливості асоційованої патології, а 
також фармакокінетики та фармакодинаміки 
ліків [7, 8, 15, 17, 20]. 

Протягом останніх двох десятиліть дисплазії 
сполучної тканини приділяється більше уваги, 
про що свідчить зростаюче число публікацій. 
Вказана обставина зумовлена як прогресуючою її 
частотою, викликаною накопиченням «гене-
тичного вантажу» в популяції, так і істотною 
значущістю в патології дітей та дорослих [2, 11]. 

Частота виявлення ДСТ, за деякими даними, 
серед осіб молодого віку досягає 80%. При 
використанні жорстких критеріїв (шість і більше 
зовнішніх фенів) частота виявлення ДСТ зни-
жується до 20-25%, а клінічна значущість вияв-
лених аномалій зростає. Незважаючи на різно-
маніття клінічних проявів ДСТ з боку різних 
органів і систем, найбільш вивчені і клінічно 
значущі її прояви з боку серцево-судинної сис-
теми. Як відомо, ДСТ особливо часто супровод-
жуються змінами сполучнотканинного каркасу і 
клапанного апарату серця. Мова йде про малі 
аномалії серця (МАС), під якими прийнято ро-
зуміти доброякісні аномалії. Сьогодні описано 29 
варіантів МАС, до яких відносять як добре 
вивчені аномалії - пролапс мітрального клапана 
(ПМК), дилатація кореня аорти і легеневої 
артерії, так і аномалії, клінічна і прогностична 
значущість яких до цього часу залишається до 
кінця не ясною (помилкові хорди (ЛХ) і ано-
мальні трабекули (АТ) лівого шлуночка (ЛЖ), 
аневризма міжпередсердної перегородки (МПП), 
асиметричний тристулковий аортальний клапан 
(АТАК)) [3, 6, 11, 13, 18]. 

Одна з основних характеристик дисплазії спо-
лучної тканини як дисморфогенетического фено-
мену - фенотипічні ознаки ДСТ можуть бути 
відсутніми при народженні або мати дуже нез-
начну вираженість (навіть у випадках диферен-
ційованих форм ДСТ) і, подібно до зображення 
на фотопапері, проявлятися протягом життя. З 
роками кількість ознак ДСТ і їх вираженість 
зростає і набуває прогредієнтності [9, 14, 17]. 

Клінічна картина буде визначатися кількістю і 
якістю мутацій. Цілком імовірно, що наявність 
функціонально неповноцінних волокон спочатку 
ніяк не проявиться. Але патологічний генний 
матеріал накопичується в поколіннях, і у членів 

сім'ї з'являється то одна, то інша характерна 
ознака ДСТ. Поки цих ознак небагато, вони 
сприймаються як індивідуальна особливість, не 
привертаючи уваги лікарів і пацієнтів. На жаль, 
до проявів ДСТ належать не тільки специфічний 
зовнішній вигляд і косметичні дефекти, але й 
тяжкі патологічні зміни внутрішніх органів і 
опорно-рухового апарату [1, 8, 19]. 

Отже, до клініко-морфологічних проявів 
ДСТ належать: 

• Скелетні зміни: астенічна статура, доли-
хостеномелія (непропорційно довгі кінцівки), 
арахнодактилія (довгі тонкі пальці), різні види 
деформації грудної клітки, сколіози, кіфози і 
лордоз хребта, синдром «прямої спини», плоско-
стопість та ін. Ці зміни пов'язані з порушенням 
будови хряща і затримкою дозрівання эпіфі-
зарної зони росту, що проявляється подовженням 
трубчастих кісток. В основі деформацій грудної 
клітки лежить неповноцінність ребрових хрящів. 

• Зміни з боку шкіри: гіпереластичність, 
витончення, схильність до травматизації та утво-
рення келоїдних рубців і шрамів у вигляді «ци-
гаркового паперу». 

• Зміни з боку м'язової системи: зменшен-
ня м'язової маси, у тому числі серцевої і окору-
хової мускулатури, що призводить до зниження 
скоротливої здатності міокарда та міопії. 

• Патології суглобів: надмірна рухливість 
(гіпермобільність), схильність до вивихів і під-
вивихів, зумовлена слабкістю зв'язкового апа-
рату. 

• Патологія органів зору: одне з найбільш 
частих проявів ДСТ, представлено міопією різ-
ного ступеня, дислокацією кришталика, збіль-
шенням довжини очного яблука, плоскою рогів-
кою, синдромом блакитних склер. 

• Ураження серцево-судинної системи до-
сить різноманітні і нерідко визначають прогноз. 
Зазвичай діагностуються анатомічні зміни кла-
панів серця: дилятація фіброзних кілець та про-
лапси, аномальні хорди, розширення висхідного 
відділу аорти і легеневої артерії з подальшим 
формуванням мішотчатої аневризми. Крім того, 
деформації грудної клітки і хребта призводять до 
розвитку різних типів торакодіафрагмального 
серця. 

• Ураження судин проявляється аневризма-
тичними розширеннями артерій середнього і 
дрібного калібру і дуже часто - варикозним роз-
ширенням вен нижніх кінцівок. 

• Бронхолегеневі ураження стосуються як 
бронхіального дерева, так і альвеол. Найчастіше 
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діагностується бронхоектази, проста й кістозна 
гіпоплазія, бульозна емфізема і спонтанний пнев-
моторакс. 

• До патології нирок відносять нефроптоз і 
реноваскулярні зміни [4, 5, 10]. 

ПІДСУМОК 
Таким чином, клінічна симптоматика при 

ПМК різноманітна і не вичерпується ураженням 
лише серцево-судинної системи. Сукупність 
зазначених вище  проявів  дисплазії  сполучної 

тканини виводить пролапс мітрального клапана 
далеко за рамки органоспецифічної проблеми і 
вимагає цілеспрямованого діагностичного по-
шуку для виявлення можливих змін внутрішніх 
органів. З другого боку, наявність тих або інших 
диспластикозалежних вісцеральних аномалій, 
очевидно, має служити підставою до проведення 
ультразвукового дослідження серця для 
діагностики безсимптомного ПМК [5, 6, 12, 16]. 
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Реферат. Клинические особенности развития хронической ишемии мозга на фоне выраженного 
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