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sexual development in children and adolescents 

Резюме
Данная работа связана с необходимостью своевременной интерпретации накопительных диспластических признаков, выяв
ляемых в анамнезе у пациентов при задержке полового развития, требующих хирургического вмешательства, что позволяет 
своевременно назначить лечение, уменьшить или избежать осложнений. В результате проведенных исследований выяснено, 
анамнез всех родственников детей и подростков основной группы (с сочетаниями синдромов дисплазии соединительной ткани 
и задержки полового развития) был отягощен наррениями ритма сердца, патологией опорно-двигательного аппарата, харак
терных для дисплазии соединительной ткани с преобладанием клапанного, торакодиафрагмального, аритмического синдромов, 
патологии органа зрения, синдрома гипермобильности суставов. В контрольной группе (дети и подростки без диспластических 
признаков) ближайших родственников пациентов встречалась лишь патология органа зрения. Также и у детей основной группы 
по сравнению с контрольной из клинических проявлений чаще выявлялись гипермобильный, суставной, клапанный, аритмиче
ский, торакодиафрагмальный, астенический синдромы, патология органа зрения, стопы; отмечалась повышенная тревожность. 
Средний суммарный объём яичек достоверно ниже у пациентов основной группы, а показатели теста анализа мочи на ЦПХ 
достоверно выше, чем у пациентов контрольной группы. В основной группе половое развитие детей и подростков отставало от 
показателей пациентов контрольной группы. При дисплазии соединительной ткани выявлены следующие признаки задержки 
полового развития: микропенис, гипермобильность яичек, гипоплазия яичек; в контрольной группе эти признаки отсутствовали. 
Ключевые слова; дисплазия соединительной ткани, репродуктивная сфера, критерии диагностики

Summary
This work is related to the need for timely interpretation of accumulative dysplastic features, revealed in anamnesis in patents with delayed 
sexual development requiring surgical intervention. This allows the timely appointment of treatment, reduce or avoid complications. As 
a result of the conducted studies, it was found out that the history all relatives in the main group was burdenedof (with combinations 
of connective tissue dysplasia syndromes and delayed sexual development). These were cardiac arrhythmias, the pathology of the 
musculoskeletal system, characteristic of connective tissue dysplasia with predominance of valvular, thoracodiaphragmatic, arrhythmic 
syndromes, pathology of the organ of vision, hypermobility syndrome of the joints. In the control group (children and adolescents 
without dysplastic features), the closest relatives of patients met only the pathology of the organ of vision. In children of the main 
group, compared with the control of clinical manifestations, hypermobic, articular, valve, arrhythmic, thoracodiaphragmatic, asthenic 
syndromes, pathology of the organ of vision, feet were more often detected. Increased anxiety was noted. The average total testicle 
volume is significantly lower in the patients of the main group, and the indicators of the urinalysis test at the CPC are significantly 
higher than in the control group. In the main group, the sexual development of children and adolescents lagged behind those of the 
control group. With dysplasia of connective tissue, the following signs of delayed sexual development are revealed: micropeniasis, 
testicular hypermobility, testicular hypoplasia. In the control group, these spptom s were absenl 
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Введение
Современный этап исследования дисплазии со

единительной ткани (ДСТ) характеризуется большим 
количеством научных работ в данном направлении [6, 7, 
14, 15, 17-19]. Дисплазия соединительной ткани широко 
распространена в популяции, характеризуется преиму
щественно наследственным генезом, полисистемностью 
поражения, прогрессирующим характером течения, со
путствующей соматической патологией, высокой инва- 
лидизацией [9]. Критерии диагностики диспластических 
процессов основываются на оценке фенотипических 
признаков [7, 14, 15, 17, 18]. Напряженность нейроэндо
кринных регуляторных механизмов в пубертатном воз
расте, возрастающие физические и психоэмоциональные 
нагрузки, гетерохронные ростовые процессы, мобильные 
вегетативные проявления на фоне несостоятельности со
единительной ткани нарушают гормональную регуляцию 
организма [2, 3, 7].

Актуальность данной работы связана с необходи
мостью правильной своевременной интерпретации на
копительных диспластических признаков, выявленных 
в анамнезе у пациентов, что позволяет своевременно на
значить лечение, уменьшить или избежать осложнений. 
На сегодняшнем этапе есть относительно небольшое ко
личество работ, посвящённых патологии репродуктивной 
системы, связанной с ДСТ.

Исследование В.М. Делягина с соавт. (1999) пока
зывает, что гипоплазия яичек встречается при более чем 
25 врожденных синдромах, включая синдром ДСТ [4]. 
Работа А.В. Клеменова (2005) свидетельствует о том, что 
наиболее информативными внешними фенотипическими 
маркерами ДСТ у мужчин являются деформации грудной 
клетки, астеническое телосложение, оттопыренные уш
ные раковины, "готическое" и "высокое" небо, искрив
ленные мизинцы и указательные пальцы, плоскостопие и 
варикозное расширение вен нижних конечностей [9]. По 
мнению А.С. Никитиной (2007), при любых вариантах 
крипторхизма имеются фенотипические признаки дис
плазии соединительной ткани в 90% наблюдений сред
ней и выраженной степени. Фенотипическая степень дис
плазии соединительной ткани увеличивается с возрастом 
больного [18, 19].

В федеральных клинических рекомендациях Рос
сийской Ассоциации детских хирургов понятие «крип- 
торхизм» (скрытое яичко), является полиморфным и 
включает в себя разные по патогенезу состояния: «гипер
мобильные» яички («ложный» крипторхизм, ретенция, 
эктопия яичек, наконец, варианты монорхизма -  гипопла
зии, аплазии и агенезии яичек [12].

По мнению О.А. Геновой с соавт. (2010) состояние 
репродуктивной системы у подростков с маркерами ДСТ 
характеризуется распространенностью врожденных ано
малий развития гонад, достоверными различиями уров
ней гормонов в исследуемых группах, в сравнении с кон
трольной; зависимостью вариабельных гормональных 
показателей от степени тяжести ДСТ, пола и возраста 
подростков [3]. О.А. Генова (2011) считает, что подрост
ки с ДСТ относятся к группе риска по нарушению ста

новления репродуктивной системы. Нарушения полового 
развития у подростков с ДСТ представлены: задержкой 
формирования гонад на фоне повышенных уровней го
надотропных и периферических половых гормонов, уве
личении уровня пролактина до функциональной гипер- 
пролактинемии, высокой андроген-глюкокортикоидной 
функциональной активностью надпочечников у девочек 
и низкой -  у мальчиков. Из внешних признаков наибо
лее известным и часто упоминаемым критерием ДСТ в 
репродуктивной системе является врожденный фимоз [2,
7].

Т.Ю. Смольнова и соавт. (2003, 2005) считают воз
можным разделить весь спектр многообразных признаков 
дисплазии на "малые" и "большие" с учетом морфотипи
ческих критериев, применяя балльные оценки [20, 21].
О.А. Мутафьян (2004), А.С. Калмыкова с соавт. (2005) 
при постановке диагноза ДСТ у детей и подростков пред
ложили ориентироваться на внешние маркеры, известные 
как стигмы дисэмбиогенеза: О.А. Мутафьян предлагает 
использовать подсчет общего числа стигм, выявляемых 
при осмотре [13], А.С. Калмыкова с соавт. предлагает 
использование балльных оценок значимости стигм дис- 
эмбриогенеза [8]. По мнению Т.Ю. Смольновой с соавт. 
(2003), легкая степень ДСТ настолько распространена в 
популяции, что ее можно считать популяционной нор
мой [20]. По мнению же А.С. Калмыковой (2005) с соавт. 
маловыраженной ДСТ следует считать сумму баллов до 
9, что соответствует лёгкой степени тяжести; от 10 до 16 
— средней степени тяжести (умеренно выраженная); от 
17 и более — тяжелой степени (выраженная дисплазия 
соединительной ткани) [8].

Цель исследования: выявить постоянные критерии 
диагностики дисплазии соединительной ткани в репро
дуктивной системе на примере пациентов с хирургиче
ской патологией и дисплазией соединительной ткани.

Материалы и методы
Данное комплексное научное исследование прове

дено в Краевом клиническом центре специализирован
ных видов медицинской помощи (ГАУЗ ККЦ СВМП г. 
Владивостока). Всего осмотрено 5040 пациентов в тече
ние 3-х лет в возрасте от периода новорожденности до 18 
лет. Из них детей и подростков с хирургической патоло
гией было 1504, что составило 29,8 % от общего числа 
осмотренных. Из этого количества признаки ДСТ были 
выявлены у 235 человек (15,6%).

И этого контингента были исследованы две группы 
пациентов: в контрольную группу включены 40 мальчи
ков в возрасте от 8 до 18 лет, находившиеся на стацио
нарном лечении по поводу хирургических заболеваний, 
у которых не была выявлена ДСТ. В основную группу 
методом случайной выборки было отобрано 40 мальчи
ков в возрасте от 8 до 18 лет, находившиеся на стацио
нарном лечении по поводу хирургических заболеваний, 
у которых выявлена ДСТ. У пациентов с ДСТ выявлено: 
наличие гипермобильного синдрома, установленного при 
наличии "больших" и "малых" Брайтоновских критериев 
(1998) [22]. По рекомендациям А.Г. Беленького (2004 г.),



Таблица 1. Результаты исследования генеалогического анамнеза

№
Заболевания, выявленные у 

родственников
Основная

группа
п=40

% Ранг Контрольная 
группа п=40

% Рапг

1 Пролапсы клапанов 30 75 20 4 10 10
2 Деформации грудной клетки 40 100 23.5 6 15 13.5
3 Заболевания вен 6 15 13.5 2 5 5
4 Нарушения ритма сердца 40 100 23.5 8 20 15
5 Бронхообструктивныс заболевания 5 12.5 12 2 5 5
6 Птозы органов малого таза 4 10 10 3 7.5 7.5
7 Заболевания зрения 38 95 22 22 55 19
8 Плоскостопие (продольное, 

поперечное)
2 5 5 1 2.5 2.5

9 Гипермобнлыюсть суставов в 
молодом возрасте

31 77.5 21 0 - 1

10 Межпозвонковые грыжи 18 45 17 3 7,5 7.5
11 Косметические дефекты 10 25 16 1 2.5 2.5
12 Невротические расстройства, 

тревожность
20 50 18 4 10 10

Суммы 201.5 98.5

Таблица 2. Результаты выявленных диспластических признаков у пациентов

№ Диагностируемые синдромы Основная 
группа п=40 

(абс)

% Ранг Контрольная 
группа п=40 

(абс)

% Ранг

1 Г ипермобнльный суставной 
синдром

40 100 25 0 - 3

2 Клапанный синдром 40 100 25 0 - 3
3 Сосудистый синдром 26 65 18 0 - 3
4 Всртсброгснный синдром 19 47,5 17 0 - 3
5 Висцеральный синдром 12 30 15.5 7 17,5 13
6 Бронхолегочный синдром 1 2,5 7 2 5 9.5
7 Аритмический синдром 35 87.5 19 0 - 3
8 Синдром патологии органа зрения 38 95 23 1 2,5 7
9 Синдром патологии стопы 36 90 20 1 2.5 7
10 Торакодиафрагмальный синдром 37 92.5 21.5 3 7,5 11
11 Косметический синдром 5 12.5 12 2 5 9.5
12 Нарушения психической сферы: 

тревожность
40 100 25 8 20 14

13 Астенический синдром 37 92,5 21.5 12 30 15.5
Суммы 249.5 101.5

"малые" критерии гипермобильного синдрома были до
полнены полой стопой, брахидактилией, деформацией 
грудной клетки, сандалевидной щелью стопы, сколиозом 
[1]. Диспластическим критерием считали поражение 
сердечной и сосудистой систем в виде пролапса митраль
ного клапана, дополнительных хорд, варикоцеле, быстро
го образования гематом при незначительных травмах 
[16]. Со стороны органов желудочно-кишечного тракта 
критерием ДСТ выбирали: несостоятельность кардии 
желудка, аномалии желчного пузыря, долихосигму [14, 
15]. Оценка полового развития была проведена согласно 
критериям J. Tanner [23]. Со стороны репродуктивной 
системы выявляли задержку формирования вторичных 
половых органов. Этот признак указан в проекте Россий
ских рекомендаций, разработанных комитетом экспертов 
педиатрической группы «Дисплазия соединительной тка
ни» при Российском научном обществе терапевтов [15].

Методами исследования были: сбор анамнеза за
болевания исследуемых, генеалогический анамнез, кли
нический осмотр, антропометрия, консультации узких 
специалистов, в том числе ультразвуковое исследование

суммарного объема гонад, исследование суточной мочи 
на ЦПХ-тест (10 % цетилпиридиний хлорид), определя
ющий содержание общих гликозаминогпиканов в моче.

Для количественной оценки симптомов ДСТ, по
мимо известных критериев, использовали разрабо
танную авторскую повозрастную шкалу (патент РФ 
№2013110988., авт. Ю.А Кравцов, М.В. Яворская, Ю.П. 
Пахолюк) [11].

Результаты и обсуждение
Данные исследования генеалогического анамнеза 

представлены в таблице 1.
Результат расчбта U-критерия Манна-Уитни: 11эмп 

= 20.5. Критические значения икр р < 0.01 —31; р < 0.05 
-  42. Полученное эмпирическое значение 11эмп (20.5) 
находится в зоне значимости. У пациентов из основной 
группы 100 % всех родственников были выявлены нару
шения ритма сердца и деформация опорно-двигательно
го аппарата, характерные для ДСТ. Преобладали клапан
ный, торакодиафрагмальный, аритмический синдромы, 
патология органа зрения, синдром гипермобильности



Таблица 3. Результаты среднего суммарного объёма яичек у мальчиков в зависимости от возраста

Возраст
(лет)

Пациенты (кол-во) Основная группа 
М ± т

Контрольная группа 
М ± m

Основная
группа

Контрольная
группа

8 2 2 0.09 ±0.1 1.8 ±0.1
9 2 2 1.02 ±0.2 1.26 ± 0.1
10 2 2 1.3 ±0,2 4.8 ± 0.2
11 2 2 1.6 ±0,1 6.12 ± 0,1
12 2 2 2.1 ±0.1 7.41 ± 0.1
13 5 5 3.2 ± 0.3 13.2 ±0,21
14 9 9 4.1 ±0.34 16.5 ±0.35
15 4 4 5.01 ±0,3 18.6 ±0.2
16 5 5 9.02 ±0,1 23.01 ±0.31
17 7 7 15.01 ±0.4 38.01 ±0.3

Всего 40 40

Таблица 4. Результаты средних показателей уровня половых гормонов у пациентов в зависимости от возраста

возрас 
т (лет)

ЛГ мМЕУмл ФСГ.
мМЕ/мл

Эстралнол
нг/мл

Тестостерон
Нмоль/л

Прогестерон
Нмоль/л

группы
основ

ная
контр
ольна

я

осно
вноя

контр
ольиа

я

основ
ная

контр
ольна

я

оспов '  
ноя

контр
ольна

я

основ»
ая

контр
ольна

я

8-10 5.0
±0.1

9.5
±0,15

3.0
±0.2

4.1
±0.11

3.0
±0.21

5.9
±0,14

0.2
±0.16

1.8
±0.31

0.1
±0.01

0.1
±0.01

11 9.1
±0,02

12.1
±0.1

3.1±
0,03

5.0
±0.03

3.1
±0,12

9.2
±0,22

0.8
±0.02

10.5
±0.01

0.2
±0.1

0.2
±0.1

12 9.3
±0,01

16.0
±0,01

4.0
±0,1

10.3
±0,1

4.2
±0,15

15.1
±0,14

1.5
±0.12

19.2
±0.12

0.3
±0,01

1.8
±0.01

13 9.9
±0,22

16.5
±0.21

4.5
±0,2
3

11.1
±0,22

6.1
±0.12

18.3
±0,11

2.4
±0.12

26.5
±0,32

0.5
±0.01

2.5
±0.01

14 12.3
±0,41

18.3
±0.44

5.3
±0.3
2

12.2
±0.3

112
±0,22

21.1
±0,24

7.8
±0.36

29.8
±0.35

0.8
±0.01

2.9
±0.01

15 12.3
±0,12

18.9
±0.13

6.7
±0,1
4

12.6
±0,14

12.1
±0.21

22.3
±0.22

10 1
±0,31

37.3
±0,13

0.9
±0.02

3.1
±0.13

16 12.1
±0,33

19.0
±0,34

6.9
±0,3
5

12.8
±0,43

12.2
±0,32

23.2
±0.13

18.2
±0.15

39.1
±0,36

1.0
±0.31

3.3
±0.32

17 10.0
±022

19.1
±0.24

9.1
±0,2
6

13.4
±0,31

14.4
±0,35

24.1
±0,25

29.2
±0,24

42.3
±0.23

1.2
±0.14

3.5
±0.15

суставов. В контрольной группе у ближайших родствен
ников пациентов наиболее часто встречалась патоло
гия органа зрения. Процент встречаемости остальных 
изменений в сравнении с результатами родственников 
основной группы был ниже и меньшей степени выра
женности.

Результат расчёта U-критерия Манна-Уитни: Шмп = 
10.5. Критические значения 11кр р<0.01 -  39; р<0.05 -5 1 . 
Полученное эмпирическое значение Шмп (10.5) находит
ся в зоне значимости. У пациентов из основной группы по 
сравнению с контрольной группой, из клинических про
явлений были максимально выражены: гипермобильный 
суставной синдром, клапанный синдром, аритмический 
синдром, патология зрения, синдром патологии стопы, 
торакодиафрагмальный синдром, астенический синдром, 
тревожность. В количественном отношении преобладало 
поражение сердечно-сосудистой системы 100%, на вто
ром месте было поражение опорно-двигательного аппа
рата 100%.

При изучении показателей репродуктивной системы 
у мальчиков были выявлены отклонения в развитии яи
чек, которые представлены в таблице 3.

Результат расчёта U-критерия Манна-Уитни: Шмп 
= 19. Критические значения икр р<0.01 -  19; р<0.05 -  
27. Было выявлено, что у пациентов из основной группы 
средний суммарный объём яичек у пациентов в основной 
группе достоверно ниже, чем у пациентов из контроль
ной группы. У пациентов с ДСТ 17-летнего возраста 
объём яичек соответствовал 14-ти годам пациентов из 
контрольной группы. Такая же тенденция, по нашим дан
ным, сохраняется и у взрослых.

При исследовании средних показателей уровня по
ловых гормонов получены результаты, представленные в 
таблице 4.

Расчёт U-критерия Манна-Уитни р < 0.05. Получен
ные эмпирические значения Шмп находятся в зоне зна
чимости: результаты ФСГ, JIT, эстрадиола, тестостерона, 
прогестерона в основной группе достоверно ниже, чем у



Таблица 5. Результаты показателей оценки полового развития по Таннеру 
у пациентов в зависимости от возраста

Возраст
(лет)

основная
группа

(кол-во)

Основная 
группа 

стадия по 
Таннеру

Контрольная
группа

(кол-во)

Контрольная группа 
стадия по Таннеру

8 2 РоАхо Go Fo 2 РоАхо Go Fo
9 2 РоАхо Go Fo 2 РоАхо Go Fo
10 2 РоАхо Go Fo 2 РоАхо Go Fo
11 2 Pi A x i  G i Fi 2 P i A x i  G i Fi
12 2 Pi A x i G i Fi 2 P2 А х г G2 F2
13 5 P2 А хз G2 F2 5 Рз A x 3 G 3 F 3
14 9 P2 Ахз G2 F2 9 Рч А хз G4 F4
15 4 Рэ Ахз G3 F3 4 P4 А хз G4 F4
16 5 Рз А хз G3 F j 5 P5 А хз G5 Fs
17 7 Р4 А хз G* F4 7 Р 5 А хз G5 F5

Всего 40 40

Таблица 6. Показатели средних значений анализа мочи на ЦПХ у пациентов в зависимости от возраста

Возраст
(лет)

Пациенты (кол-во)
Основная группа 

ед ЦПХ/г/л

Контрольная 
группа 

ед ЦПХ/г/л
Основная

группа
Контрольная

группа
8 2 2 160 ±0.31 130 ±0,22
9 2 2 157 ± 0,34 110 ±0,41
10 2 2 139 ± 0,15 100 ±0,34
11 2 2 137 ±0,21 96 ± 0,22
12 2 2 128 ±0.31 85 ±0,33
13 5 5 124 ±0,21 74 ±0.64
14 9 9 115.9 ±0 .6 69 ±0.13

45 4 4 114 ± 0,24 61 ± 0,33
16 5 5 108.3 ±0.43 59 ± 0,23
17 7 7 106.9 ±0,45 52 ± 0,3

Таблица 7. Андрологическне заболевания среди пациентов

№ Андрологическне диагнозы, с которыми 
были госпитализированы пациенты в 

детское хирургическое отделение

Всего
N=1504

группы

осно
вная

ко т-
роль
ная

выявлен
о

% абс абс

1. Мнкропенис 5 0,3 5 0
2. Г ипермобильность яичек 2 0,1 2 0
3. Г нпоплазия яичек 48 3,2 3 0
4. Задержка полового развития 4 0,27 4 0

пациентов из контрольной группы. Уровни ФСГ, ЛГ на
чинают повышаться в контрольной группе пациентов и 
отстают в основной группе, что указывает, на наш взгляд, 
на центральные механизмы развития задержки полово
го созревания. Как результат снижения стимулирующей 
функции ЦНС, получается относительное снижение 
уровня половых гормонов (тестостерон, эстрадиол).

Показатели оценки полового развития по Таннеру 
представлены в таблице 5.

В основной группе половое развитие пациентов от
стаёт от полового развития пациентов контрольной груп
пы.

Результаты средних значений анализа мочи на ЦПХ 
представлены в таблице 6.

Результат расчёта U-критерия Манна-Уитни: Шмп

= 8. Критические значения UKp р < 0.01 19; р < 0.05 27. 
Полученное эмпирическое значение Шмп (8) находится 
в зоне значимости: показатели анализа мочи на ЦПХ у 
пациентов из основной группы достоверно выше, чем у 
пациентов из контрольной группы. Показатели ЦПХ не 
выходили за пределы нормы. Необходимо отметить, что 
показатели ЦПХ пациентов с ДСТ мало изменились в за
висимости от возраста. Размах колебаний составил 54 ед 
ЦПХ/г/л. В контрольной группе размах колебаний соста
вил 78 ед ЦПХ/ г/л с отчётливой тенденцией к снижению.

Андрологическне заболевания представлены в та
блице 7.

В основной группе от общего количества с хирур
гической патологией выявлено 5 пациентов с микропени
сом, двое с гипермобильностью яичек, четверо пациен



тов с задержкой полового развития, трое с гипоплазией 
яичек, что составило 0,2%. У пациентов контрольной 
группы эти заболевания выявлены не были.

Заключение
У пациентов из основной группы в 100% у всех род

ственников были выявлены нарушения ритма сердца и 
патология опорно-двигательного аппарата, характерные 
для ДСТ. У них преобладала патология сердечно-сосу
дистой системы и опорно-двигательного аппарата, чуть 
реже встречалась патология органа зрения. В контроль
ной группе у ближайших родственников пациентов наи
более часто встречалась патология зрения. Остальные 
изменения в сравнении с результатами родственников 
основной группы встречались нечасто и с меньшей сте
пенью выраженности.

У детей и подростков основной группы по срав
нению с контрольной группой, из клинических прояв
лений были максимально выражены: гипермобильный 
суставной синдром, клапанный синдром, аритмический 
синдром, патология зрения, синдром патологии стопы, 
торакодиафрагмальный синдром, астенический синдром, 
тревожность, т.е. также отмечалось преобладание пато
логии сердечно-сосудистой системы и опорно-двигатель
ного аппарата. У пациентов основной группы средний 
суммарный объём яичек был достоверно ниже, а показа
тели анализа мочи на ЦПХ достоверно выше, чем у в кон-
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