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Резюме
Цель работы: выявление клинико-неврологических особенностей течения перинатальных повреждений ЦНС у доношенных 
новорожденных и детей первого года жизни с недифференцированной соединительнотканной дисплазией после проведен­
ного анализа анте- интранатального периодов развития, оценки по шкале Л. Н. Фоминой, определению индексов долихосте- 
номелии, определения гиалуроновой кислоты, продуктов деградации коллагена и антиядерных антител. Обследовано 90 до­
ношенных детей в периоде новорожденности и в возрасте 1, 3, б, 9 и 12 месяцев. Оценивалось клиническое состояние и 
неврологический статус ребенка, генеалогический анамнез, состояние здоровья матери, особенности течения беременности. 
Для выявления фенотипических признаков НСТД использовалась шкала Л. Н. Фоминой (2000 г.). Кроме общепринятых ла­
бораторных методов (общий анализ крови, общий анализ мочи, копрограмма, уровень сахара крови, ACT, АЛТ, общий белок, 
кальций и фосфор крови) в сыворотке крови определяли содержание гиалуроновой кислоты, антиядерные антитела и про­
дукты деградации коллагена. В возрасте 6 и 12 месяцев проводилось УЗИ внутренних органов и ЭХ0-КГ, НСГ. Выводы. У 
детей с СТД в 1,5 раза имело осложненный характер по сравнению с детьми без признаков таковой. При оценке НСТД по 
шкале Фоминой у детей основной группы показатели превышали контрольное значение (менее 12 баллов). Клинически дети 
с НСТД характеризовались задержкой становления статических функций и вегето-сосудистыми нарушениями. УЗ-исследо- 
вание выявило у детей основной группы признаки СТД сердца в 100% и в 36% микроаномалии развития внутренних органов. 
Ключевые слова: дети первого года жизни, соединительнотканная дисплазия, перинатальное повреждение ЦНС, двигатель­
ные нарушения.

Resume
The purpose of work: revealing of clin ico-neurologic features of current perinatal damages central nervous system at full-term  
newborns and children of the first year of a life with a undifferentiated connective tissue dysplasia (UCTD) after the lead analysis 
ante-intranatal the periods of development, an estimation on L.N.Fominoj's scale, definition of indexes of an arachnodactyly, definition 
of a hyaluronic acid, products of degradation of a collagen and antinuclear antibodies. 90 full-term  children in the period newborn 
and in the age of 1 ,3 ,6 ,9  and 12 months are surveyed. The clinical condition and the neurologic status of the child, the genealogical
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anamnesis, a state of health of mother, feature of current of pregnancy was estimated. For revealing fenotipic attributes UCTD 
L.N.Fominoj’s scale (2000.) was used . Except for the standard laboratory methods (the general analysis of a blood, the general 
analysis wet, coprogramm, a level of saccharum of a blood, AST, ALT, the general fiber, a calcium and phosphorus of a blood) in 
Serum of a blood determined the contents of a hyaluronic acid, antinuclear antibodies and products of degradation of a collagen. In 
the age of 6 and 12 months it was spent US of internal organs and the ECHO-KG, ultrasonic research of a brain.
Conclusions. At children with СТД in 1,5 times had the complicated character in comparison with children without attributes those. 
At estimation UCTD on scale L.N.Fominoj's at children of the basic group parameters exceeded control value (less than 12 points). 
Clinically children with UCTD were characterized by a delay of a becoming of static functions and vegetative-vascular disturbances. 
Ultrasonic research has taped at children of the basic group attributes CTD of heart in 100 % and in 36 % of microanomaly of 
development of internal organs.

Введение
В настоящее время под термином «дисп­

лазия соединительной ткани» (ДСТ) понимают 
аномалию тканевой структуры с уменьшением 
содержания отдельных видов коллагена или на­
руш ением их соотнош ения, что приводит к 
снижению прочности соединительной ткани 
органов и систем. Следствием этого является 
расстройство гомеостаза на тканевом, орган­
ном и организменном уровнях, которое сопро­
вождается различными морфофункциональны­
ми нарушениями висцеральных и локомотор­
ных систем с прогредиентным течением [7, 5].

Различные факторы  могут вызывать м у­
тации генов, кодирующ их синтез и простран­
ствен н у ю  орган и зац и ю  коллагена, о т в е т ­
ств ен н ы х  за ф ор м и р ов а н и е  к ом п он ен тов  
матрикса, а так ж е ф ерментов, принимаю­
щих участи е в п роц ессах  ф ибриллогенеза, 
что м ож ет обусловить диспластические и з­
менения у плода [4, 8].

Изучение ДСТ проводится в двух аспек­
тах: молекулярно-генетическом и клинико-па- 
томорфологическом. Синдром соединительнот­
канной дисплазии определяется как нозологи- 
чески самостоятельны й синдром полигенно- 
мультифакториальной природы. Диспластичес­
кие изменения и клинически значимую дис­
функцию соединительной ткани связывают с 
неблагоприятными воздействиями в период он­
тогенеза: ухудш ением экологической обстанов­
ки, плохим питанием и стрессами [1].

В последние годы перинатальные повреж ­
дения нервной системы становятся одной из 
ключевых проблем не только неврологии, но 
и педиатрии [2, 3]. Одним из проявлений явля­
ется синдром двигательных нарушений, кото­
рый встречается у каждого четвертого ново­
рожденного.

По мнению большинства неврологов и нео- 
натологов к числу ведущих причин возникно­
вения перинатальных поражений ЦНС относит­
ся гипоксия, инф екции, м етаболи чески е и 
ток си ч еск и е  в озд ей ств и я , тра вм а ти чески е  
ф акторы , врож денны е мальформации [3, 6]. 
О стается неясным вклад недифференцирован­
ной соединительнотканной дисплазии (НСТД) 
в реализацию различных форм двигательных 
нарушений.

Материал и методы исследования
Обследованы 90 доношенных детей в пери­

оде новорожденности и в возрасте 1, 3, 6, 9 и 
12 месяцев, которые были разделены на 2 груп­
пы сравнения:

I группа —  66 детей с фенотипическими 
признаками НСТД,

II группа —  24 ребенка без фенотипичес­
ких признаков НСТД.

Оценивалось клиническое состояние и не­
врологический статус ребенка, генеалогический 
анамнез, состояние здоровья матери, особен­
ности течения беременности. Для выявления 
фенотипических признаков НСТД использова­
лась шкала JI. Н. Фоминой (2000 г.). Определе­
ние степени выраженности НСТД проводилось 
по сумме баллов. При первой степени НСТД 
(вариант нормы) сумма баллов не должна пре­
вышать 12. При умеренной степени выражен­
ности НСТД сумма баллов мож ет быть больше 
12, но меньше 23. У детей с выраженной сте­
пенью НСТД сумма баллов всегда больше 23. 
Кроме общепринятых лабораторных методов 
(общий анализ крови, общий анализ мочи, коп- 
рограмма, уровень сахара крови, ACT, АЛТ, 
общий белок, кальций и фосф ор крови) в сы ­
воротке крови определяли методом иммуно- 
ферментного анализа уровень гиалуроновой 
кислоты (набор реагентов Corgenix Hyaluronic 
Acid ВСМ Diagnostics USA), содержание про­
дуктов деградации коллагена (набор реагентов 
для определения содержания концевых тело- 
пептидов Serum  Cross Laps «Elisa» N ordic 
Biosience Diognostics Дания), методом иммуно- 
ферментного анализа скрининг-тест на опре­
деление в сыворотке крови антиядерных ан­
тител проводили с помощью набора реагентов 
A N A  Com bi ORGENTEC Германия, методом 
иммуноферментного анализа определение ан­
тител к белку RNP-70 в сыворотке крови про­
водили с помощью набора реагентов AN TI-RN P 
70 ORGENTEC Германия. В возрасте б и 12 
месяцев проводилось УЗИ внутренних органов 
и Э Х О -К Г , НСГ. У л ьтр а звук овой  аппарат 
«А1ока-650» (Япония). Датчик с частотой 5,0 мГц. 
(Номер в Гос.реестре мед. изделий 89/62, М ос­
ква, 1996 г.). Статистическая обработка полу­
ченных данных осущ ествлялась с применени­
ем пакета прикладных программ STATISTIC А



6,0 (StatSoft, USA) —  Basis Statistics and Taibls 
(Distriptive statistics —  Advenced), Nonparametric 
Statistics (Comparing two independent samples). 
Достоверность результатов оценивалась с при­
менением параметричских критериев.

Результаты
Анализ генеалогического анамнеза пока­

зал, что в I группе обследованных детей в 30% 
случаев матери страдали миопией, причем в 
половине семей, данная патология выявлялась 
и у бабушки со стороны матери. Во II группе 
миопия у матерей встречалась также в 30% 
случаев, но лишь в 1 случае (4%) выявлялась 
и у бабушки. Вторым по частоте встречаемос­
ти был остеохондроз, которым страдали 11% 
отцов детей I группы и дедушек со стороны 
отца. Во II группе данная патология встреча­
лась в 8% случаев только у отцов наблюдае­
мых детей (р<0,05).

Практически у всех детей I группы (90%) 
матери имели нарушения осанки в различной 
степени выраженности. У отцов этот показа­
тель был в два раза ниже (52%). В группе срав­
нения (II) осанка была нарушена у 16% мате­
рей и отцов (р<0,05).

Нами отмечено, что в I группе в 5 случа­
ях (7,6%) у сибсов обследованных детей выяв­
лен синдром соединительнотканной дисплазии 
сердца, во II группе все братья и сестры были 
здоровы.

Проанализированы особенности течения на­
стоящей беременности. У подавляющего боль­
шинства матерей беременность протекала с ос­
ложнениями в виде гестоза (70% в группе детей 
с дисплазией и 56% в группе детей не имеющих 
признаков дисплазии). В I группе в два раза 
чаще, чем во II женщины переносили острые 
заболевания во время беременности (31%).

Достоверными были и различия в массе 
тела при рож дении у детей  сравниваемы х 
груп п : в I гр уп п е м асса  тела р а вн я л а сь  
3560±120 г, во II группе —  3856±95 г. Длина 
тела при рождении не имела достоверной раз­
ницы: у детей I группы составляла 54±4 см, 
во II группе —  53±3 см.

Тяжесть перинатальных поражений у но­
ворожденных определялась данными нейросо- 
нографии (НСГ), как наиболее информативным 
показателем [5, 6]. Церебральная ишемия I сте­
пени выявлялась у 18% и II степени у 9% де­
тей I группы. Во второй группе церебральная 
ишемия I степени выявлялась чаще и состави­
ла 25% детей (р<0,05). Геморрагических пора­
жений не было ни у одного ребенка. Легкая 
дилятация наружных ликворных пространств 
обнаружена у 21% детей I группы, и у  41% 
детей II группы (р<0,05); псевдокисты —  у 12% 
и 25% детей соответственно (р<0,05). НСГ без

патологии была заф иксирована у 22 детей
I группы (33%), и у 5 детей II группы (20%) 
(р<0,05).

При оценке индексов долихостеномелии 
было выявлено, что соотношение размах рук / 
рост у всех детей I группы составляло >1,03 
(р<0,05). У детей II группы этот показатель был 
м ен ее единицы . О ценка Н СТД по ш кале 
Л.Н.Фоминой (2000) I группа находилась в диа­
пазоне от 12 до 23 баллов. Во II группе —  сум­
ма баллов у каждого ребенка составляла ме­
нее 12 баллов (р<0,05), что оценивается как 
вариант нормы.

У всех детей II группы по данным ЭХО- 
КГ выявлены дополнительные хорды , в 9% 
случаев пролапс митрального клапана I степе­
ни. Во II группе по данным ЭХО -К Г патологии 
не обнаружено.

У л ь тр а зв у к ов ое  и ссл едован и е органов 
брюшной полости, проведенное у детей в воз­
расте 6 месяцев, выявило в I группе наличие 
пиелоэктазии и/или утолщение стенок лоха­
нок (26% случаев), аномалии формы желчно­
го пузыря (10% случаев). Данная патология во
II группе не встречалась.

У всех детей в возрасте б месяцев прове­
дено биохимическое исследование сыворотки 
крови: определение концентрации гиалуроно- 
вой кислоты, обнаружение С (концевых) тело- 
пептидов (продукты  деградации коллагена I 
типа), скрининг-тест на антиядерные антите­
ла. Антиядерные антитела не обнаружены ни 
у одного ребенка. Концентрация гиалуроновой 
кислоты в I группе была выше и составила 
24,206±3,2 нг/мг, во II груп пе—  15Д05±3,4 нг/ 
мг (р>0,05); уровень продуктов деградации кол­
лагена в I группе также превосходил таковой 
во второй группе и равнялся 2,490±0,49 нг/ 
мл, во II груп пе—  1,670±0Д2 нг/мл (р>0,05).

Неврологический статус характеризовался 
некоторыми особенностями клинических про­
явлений в обеих группах. Двухсторонняя пира­
мидная недостаточность диагностирована оди­
наково часто (85%) в обеих группах, но в I 
группе выявлено снижение тонуса мышц спи­
ны, в отличие от детей II группы, где такого 
не наблюдалось. Отмечалась задержка двига­
тельных навыков. Так в 6 месяцев установле­
но, что в I группе самостоятельно не сидели 
83% детей (55 пациентов), 13% детей сидели с 
«круглой» спиной и лишь 3% (2 ребенка) сади­
лись самостоятельно. Во II группе данным на­
выком овладели 70,8% детей (17 пациентов), 
лишь треть детей приобрела этот навык по­
зднее 6 месяцев (р<0,05).

Синдром вегето-сосуди сты х  дисфункций 
встречался у  третьей части всех детей в 3 и б 
месяцев (частота 31% в обеих группах), но в I 
группе симптоматика была более богатой и



проявлялась в виде: метеозависи­
мости, похолодании конечностей, 
положительного симптома А рл е­
кина, мраморности кожного покро­
ва, красного дерм ограф и зм а. В 
группе сравнения отмечалось лишь 
и зм ен ен и е д ер м огр а ф и зм а  (по 
типу симпатикогонии).

Гипертензионный и /или гид- 
роцефальный синдром трансф ор­
мировался к 1 году в гидроцефа­
лию в I группе у 25 детей (в том 
числе у 5 пациентов на фоне пер- 
си сти р у ю щ ей  Ц М В -и н ф екци и ), 
что составило 37,8%, во II группе 
ги дроц еф ал и я  сф ор м и р ов ал ась  
лишь у 3 человек (12,5%), во всех 
случаях выявлялась персистенция 
ЦМВ (р<0,05).

Всем детям проводилась реабилитация, 
включающая курсы сосудистых и ноотропных 
препаратов, физиолечение (массаж, тепловые 
процедуры , электролечение, лечебная ф и з­
культура, по показаниям иглореф лексотера- 
пия). Четверть пациентов посещала бассейн, их 
родители обучались проведению лечебной ф из­
культуры в домашних условиях. Двигательные 
нарушения у пациентов к 1-му году купирова­
лись в 100% случаев во II группе детей, и в 
70% случаев в I группе. Дети, которым не про­
водилась ЛФК в полном объеме в возрасте 12 
месяцев, по-прежнему оставались на учете у 
невролога (таблица).

Обсуждение
Результаты исследования, проведенные в 

двух сравнительных группах детей с перина­
тальными поражениями ЦНС, показали нео­
днозначность влияния клинических признаков 
НСТД на течение и исход заболевания. П реж ­
де всего, необходимо отметить достоверны е 
отличия в уровне концентрации гиалуроновой 
кислоты и продуктов деградации коллагена в 
обеих подгруппах, определенных в возрасте б 
месяцев. Большие значения указанных пока­
зателей сви детельствует о неполноценности 
соединительной ткани и более быстром ее об­
новлении. Клиническим подтверждением этого 
являются следующие признаки у детей I груп­
пы доминирует мышечная гипотония и выражен­
ные вегето-сосуди сты е нарушения, гидроце- 
фальный синдром реализуется в гидроцефалию, 
несмотря на комплексную терапию в течение 
первого года жизни.

Таким образом, можно сделать следующие 
выводы:

1. Перинатальные поражения ЦНС в со­
четании с клиническими признаками НСТД 
проявляю тся выраженным миатоническим и

* — суммарное количество признаков превышает 100%, т.к. 
в части случаев было их сочетание, ** — р<0,05 достовер­
ность различий между группами детей.

гидроцефальным синдромами, вегето-сосудис- 
тыми дисфункциями и задержкой становления 
двигательных навыков на первом году жизни.

2. Клинически выраженные фенотипичес­
кие признаки НСТД, как правило, сопровожда­
ются мальформациями внутренних органов: сер­
дце (100%), почек (26%), желчного пузыря (10%).

3. Наличие в крови повышенных уровней 
гиалуроновой кислоты и продуктов деградации 
коллагена подтверждает наличие НСТД у де­
тей с перинатальными поражениями ЦНС.

4. О бщ еприн яты е ком плексы  терапии, 
включая активную  ф изиотерапию , массаж , 
гимнастику в первой группе (НСТД) не приве­
ли к желаемым результатам и требуют разра­
ботки дополнительных методов реабилитации.
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Таблица Исходы перинатальных поражений ЦНС в де­
тей в возрасте 12 месяцев

Признаки
1 группа(п=66) 2 группа (п=24)

абс. % абс. %

Здоров 12 18 6 ! 25

Пирамидная недостаточность 31 47** 11 46**

Миатонический синдром 7 11* 0 0

Задержка моторного развития 8 12* 4 17*

Задержка речевого развития 4 6 2 8

Вегето-сосудистая дисфункция 4 6 1 4

Гидроцефалия 25 38* 3 12,5*

Примечание.


