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Введение. С современных по-
зиций под дисплазией соеди-

нительной ткани (ДСТ) понимается 
нарушение ее развития в эмбрио-
нальном и перинатальном периодах 
в результате генетического измене-
ния формирования внеклеточного 
матрикса, следствием чего является 
возникновение различных много-
уровневых нарушений в организме 
[1,3,6]. Вызванные генетическими 
дефектами изменения компонентов 
соединительной ткани формируют 
комплексную картину фенотипиче-
ских проявлений ДСТ, начиная от 
малых форм - дизморфий, до целост-
ных синдромальных явлений и само-
стоятельных нозологических форм.

Понятие ДСТ прочно вошло в 
клинический обиход и на данном 
этапе диагностика строится, в ос-
новном на основании фенотипиче-
ских признаков [2,5,7]. К настояще-
му времени добавились алгоритмы 
исследования некоторых генов, ко-
дирующих основные структуры кол-
лагена, однако эти метолы применя-
ются лишь в ограниченных пределах 
[7].

Особый интерес в этом плане 
представляет собой секционная диа-
гностика ДСТ, применяемая как в 
сфере патологической анатомии, так 
и в судебной медицине [4,8,10]. 

Морфологические изменения в 
тканях и органах при ДСТ, в прин-
ципе, неспецифичны и проявляются 

сходно при различных дисплазиях в 
разной степени выраженности [8,9]. 
Фенотипические и органные прояв-
ления зависят от преимущественно-
сти поражения плотной или рыхлой 
соединительной ткани. Именно этим 
и объясняется преобладание тех или 
иных нарушений: формообразования 
костной и хрящевой тканей, пораже-
ний кожи, сосудистых и клапанных 
образований сердца, выделительной 
системы и других органов [3,7].

Существуют достаточно большие 
комплексы симптомов, относящихся 
к коже: гиперэластичность, наличие 
келлоидных рубцов, морщинистая 
кожа. Гистологически в коже выяв-
ляется, что коллагеновые фибрил-
лы утолщены, имеют неправильные 
очертания на поперечных срезах, 
спирально изогнуты, фрагментиро-
ваны с одновременным увеличением 
содержания эластических волокон. В 
то же время наблюдаются изменения 
формы и ориентации эластических 
волокон, что является отражением 
нарушений архитектоники фибрил-
лярных структур в целом [2,7,8,10]

Патология скелета и опорных 
тканей. При ДСТ наиболее ярко 
проявляются скелетные изменения: 
астеническое телосложение, долихо-
стеномелию, арахнодактилию, киле-
видную и воронкообразную грудную 
клетку, сколиозы, кифозы и лордо-
зы позвоночника, синдром «прямой 
спины», плоскостопие и др. [1,4,7]. 

Наиболее выраженным прояв-
лением аномалий скелета при ДСТ 
являются искривления позвоноч-
ника и деформации грудной клет-
ки, которые ведут к существенным 
расстройствам кардио-респиратор-
ной системы. Деформация грудины, 
ребер, позвоночника и связанное 
с ними высокое стояние диафраг-
мы приводят к уменьшению объема 
грудной полости, сдавлению, сме-
щению и ротации сердца и крупных 
сосудов с нарушением притока и от-
тока крови [6,7]. Уменьшение стер-
но-вертебрального расстояния вызы-
вает сдавление легких со снижением 
их объема и вентиляционной спо-
собности. Создавшиеся торакальные 
условия ведут к редукции сосудисто-
го русла малого круга кровообраще-
ния и повышению давления в систе-
ме легочной артерии. 

Во всех наблюдениях отмечается 
преобладание длины тела над шири-
ной, вытянутость грудной клетки, 
сочетание с кифозами различной 
степени выраженности. Грудная 
клетка астеников имеет вид узкой и 
плоской, величина реберного угла 
составляет менее 900. 

Деформация грудины пред-
ставляется различными видами во-
ронкообразной деформации (ВДГК). 
Грудина при ВДГК имеет вогнутые 
внутрь грудной клетки мечевидный 
отросток и часть тела грудины. При 
наличии выраженного угла сочлене-
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ния тела с рукояткой наблюдается 
отсутствие мечевидного отростка. 
Степень воронкообразной деформа-
ции оценивается по стерно-верте-
бральному соотношению и состав-
ляет превышение наибольшего стер-
но-вертебрального расстояния над 
наименьшим от 1,5 до 2 раз в 60% 
случаев и до 1/5 раз – в 40% случаев. 

Деформации позвоночника 
отмечаются в самых разнообраз-
ных вариантах: сколиозы, кифозы, 
гиперерлордозы, а также комбина-
циях в виде кифосколиозов. Сте-
пень выраженности искривлений 
позвоночного столба колеблется от 
самых незначительных (в пределах 
5%), до имеющих высокую степень 
выраженности. Преимущественно 
искривлению были подвергнуты 
грудной и поясничный отделы по-
звоночника. В 30% случаев дефор-
мация позвоночного столба бывает 
выявлена еще при жизни, однако в 
заключительных клинических диа-
гнозах практически не указывается. 
Гистологически во всех случаях вы-
являются нарушения строения кост-
ной ткани на протяжении всего по-
звоночного столба, свидетельствую-
щие об универсальности процесса.

При исследовании качествен-
ных характеристик костной тка-
ни методом зондовой микроскопии 
установлено, что плотное вещество 
кости состоит из тонких костных 
пластинок, границы которых на по-
перечных шлифах кости выступают 
весьма четко. Местами костные пла-
стинки соприкасаются друг с дру-
гом, местами же между ними рас-

полагаются вставочные пластинки. 
При этом, по качественным характе-
ристикам минеральные пластины, у 
лиц без патологии соединительной 
ткани имеют постоянство структу-
ры пластинок шестигранной и даже 
семигранной формы. У лиц с дис-
плазией соединительной ткани ми-
неральные пластины расположены 
хаотично, они имеют и пятигранную 
и шестигранную структуру, с разно-
образными формами в виде различ-
ных геометрических фигур.

При зондовой микроскопии эма-
ли зубов на нижней челюсти видно, 
что у лиц с патологией соединитель-
ной ткани эмалевые призмы отли-
чаются меньшими размерами, как в 
горизонтальной, так и вертикальной 
плоскостях. Параллельно этому сле-
дует уменьшение эмалевых призм в 
единице объема, что говорит о менее 
плотной их упаковке. Достоверное 
увеличение расстояния между эма-
левыми призмами, увеличение вы-
соты межпризменного промежутка у 
данной категории пациентов говорит 
об увеличение общей доли органиче-
ского вещества в полностью проре-
зовшихся зубах. Величина оболочки 
эмалевой призмы у лиц с патологией 
соединительной ткани отличается 
большими размерами (таблица 1).

При зондовой микроскопии кост-
ной ткани, на примере нижней челю-
сти, видно, что молекулы коллагена 
не связаны между собой «конец в ко-
нец», а между ними имеется проме-
жуток в 35 - 40 нм. Предполагается, 
что в костной ткани эти промежутки 
выполняют роль центров минерали-

зации, где откладываются кристаллы 
фосфата кальция. При атомно-сило-
вой микроскопии, фиксированные и 
контрастированные фибриллы кол-
лагена выглядят поперечно исчер-
ченными с периодом 67 нм, который 
включает одну тёмную и одну свет-
лую полоски, с диаметром в среднем 
100 нм. Считают, что такое строение 
максимально повышает сопротивле-
ние всего агрегата растягивающим 
нагрузкам.  При этом, у лиц с пато-
логией соединительной ткани, что 
сопоставимые измерения длины и 
поперечника коллагеновых волокон 
сильно варьируют, с увеличением 
промежутка между волокнами до 98 
нм (в среднем 84 нм), и уменьшения 
поперечного размера волокон до 40 
нм (в среднем 56 нм). При этом, со-
поставление размеров минеральных 
пластин между коллагеновыми во-
локнами в костной ткани нижней 
челюсти как у лиц с патологией со-
единительной ткани, так и в группе 
сравнения, статистически достовер-
ной разницы не наблюдалось (табли-
ца 2).

При оценке результатов исследо-
вания костной ткани видно, что ос-
новным различием между группой 
контроля и пациентами с патологией 
соединительной ткани является на-
личие пустот, что влечет за собой 
изменения структуры залегания ми-
неральных элементов кости, измене-
ние формирования костных пласти-
нок, а также изменение количества 
минеральных компонентов в едини-
це объема кости.

Висцеральная патология.  Осо-

Таблица 1. 
Количественные характеристики минерального матрикса эмали зубов  у обследуемых лиц 

(зондовая микроскопия)
Параметры /
Группы 
обследуемых 
лиц

Размер эмалевых 
призм в 
горизонтальной 
плоскости (dх), 
микрон

Размер 
эмалевых призм 
в вертикальной 
плоскости (dу), 
микрон

Количество 
эмалевых призм 
в ед. объема 
(10*10 микрон)

Расстояние 
между 
эмалевыми 
призмами, 
микрон

Величина 
оболочки 
призмы, 
микрон

Высота 
межпризменного 
промежутка 
микрон 

Группа 
пациентов без 
ДСТ(n = 27)

      
  6,3 ± 0,2   
              

6,25 ± 0,3
         

 6,2 ± 0,2
         

                  
0,32 ± 0,02 0,19± 0,03

         
 19,8 ± 2,5
          

Группа 
пациентов с 
ДСТ (n = 30)

  5,5 ± 0,3
        

  5,4 ± 0,1
         

 5,2 ± 0,1
         

 1,5 ± 0,1                     0,8 ± 0,2
     

 84,5 ± 2,9
     

Примечание: р<0,05
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бое внимание следует обратить на 
сердечно-сосудистую систему. 

Сердце. У лиц с признаками асте-
нического телосложения чаще всего 
диагностируется капельное сердце: 
уменьшенное в объеме (средний вес 
240,0±15,0г), развернутое во фрон-
тальной плоскости, оно часто со-
путствует   полному или частичному 
перекруту аорты и легочного ство-
ла. Патогистологически в миокарде 
выявляются очаги неравномерной 
гипертрофии миокардиоцитов, по-
следние представлялись несколько 
вытянутыми, окруженными рыхлой 
соединительной тканью, включаю-
щей в себя липоциты. При окраске 
пикрофуксином отмечалась доволь-
но грубая коллагенизация стромы 
миокарда.

В части случаев с признаками 
ДСТ были установлены признаки 
гипертрофии стенок сердца. Во всех 
случаях гипертрофия сопутствова-
ла скелетной патологии различного 
характера, что позволяло считать ее 
морфологическим выражением то-
ракодиафрагмального сердца [2,4,5].

Наряду с изменениями в формо-
образовании сердца, наблюдались 
изменения и его клапанов, которые 
были представлены пролапсом ми-
трального и трикуспидального кла-
панов. При внешне сохраненной 
конфигурации клапанов аорты и 
легочной артерии, створок митраль-
ного и трехстворчатого клапанов па-
тогистологически выявлялись очаги 
деструкции волокнистых структур, 
альцианофилия, миксоматозная де-
генерация соединительной ткани. 

Клеточный состав последней по 
сравнению с контролем был значи-
тельно обеднен.

Наиболее часто изменения каса-
лись хорд и сосочковых мышц. Ста-
бильно встречались аномально рас-
положенные хорды, протягивающи-
еся как между самими сосочковыми 
мышцами, так и между сосочковой 
мышцей и стенкой желудочка. Хор-
ды в большинстве случаев были уко-
рочены до 1,5-2 см (1,7±0,3см). Со-
сочковые мышцы, как правило, рез-
ко укорочены, гипертрофированы, 
патогистологическое исследование 
показало склерозирование и очаго-
вое фиброзирование волокон. 

Артерии. В числе первых при-
знаков имело место понижение ре-
зистивных свойств аорты. Показа-
тель диастаза (расстояние между 
разошедшимися после полного по-
перечного рассечения аорты края-
ми) не превышал 3,0 см (в среднем 
2,7±0,3 см) при норме 4,5-5,0 см. В 
возрастной группе 15-25 лет со сто-
роны аорты изменения касались ее 
извитостью и некоторым снижением 
периметра, однако в средней воз-
растной группе и, главным образом, 
в старшей (36-40 лет), пониженная 
эластичность аорты сопровождается 
ее расширением как на всем протя-
жении, так и на отдельных участках. 
При патогистологическом исследо-
вании во всех возрастных группах 
были обнаружены нарушения в во-
локнистом строении стенки аорты: 
коллагеновые и эластические волок-
на представлялись дезориентирован-
ными, расположенными разрознен-

ными группами, местами с формиро-
ванием неполноценных пучков, спи-
ралеобразование у большинства во-
локон отсутствовало, часть волокон 
была фрагментирована. Внутренняя 
эластическая мембрана аорты была 
истончена, мышечные группы заме-
щены грубыми прослоками коллаге-
на, в отдельных местах встречались 
группы мелких кист. 

Обнаруживались аневризмы 
сосудов вилизиевого круга. Анев-
ризмы имели истинный характер и 
неправильно-мешотчатую форму. 
Располагались аневризмы исклю-
чительно в зоне отхождения ветвей 
передней мозговой артерии слева 
или справа. При их патогистологи-
ческом исследовании были установ-
лены выраженные дефекты средне-
го слоя, мышечная пластинка отсут-
ствовала и стенка аневризмы была 
представлена только внутренней 
пластинкой, укрепленной непра-
вильно переплетающимися колла-
геновыми волокнами с признаками 
гиалиноза.

Вены. Нередко выявлялось вы-
раженное варикозное расширение 
вен нижних конечностей, при этом 
диагностика этой патологии была 
осуществлена прямым осмотром ко-
нечностей. Изменения отмечались 
как на одной конечности, так и на 
обеих одновременно. 

Гистологически наблюдались де-
структивные изменения, связанные с 
деградацией волокнистых структур: 
отсутствие упорядоченности эла-
стических волокон, грубая коллаге-
низация стенок, накопление альци-

Таблица 2. 
Количественные характеристики минерального матрикса у обследуемых лиц (зондовая микроскопия)

Параметры /
Группы 
обследованных

Размер коллагеновых 
волокон в 
горизонтальной 
плоскости (dх), нм

Размер коллагеновых 
волокон в 
вертикальной 
плоскости (dу), нм

Размер минеральных 
пластин в 
горизонтальной 
плоскости (dх), нм

Размер минеральных 
пластин в 
вертикальной 
плоскости (dу), нм

группа пациентов 
без ДСТ (n = 28)

61,4 ± 9,5 98,7 ± 23,3 61,4 ± 9,5 5,4 ± 1,3

группа пациентов 
с ДСТ 
(n = 33)

34,7 ± 19,4 56,0 ± 21,4 74,7 ± 39,4 9,0 ± 2,3

Примечание: р<0,05
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анофильной субстанции в основном 
веществе. 

Патология органов дыхания. 
При патологическом формировании 
грудной клетки выявлялась пато-
логия, отражающая наличие у па-
циента бронхолегочного синдрома. 
Изменения на макроуровне выража-
лись наличием буллезной эмфизе-
мы, дилятацией просветов трахеи, 
бронхов, отсутствием одного или 
нескольких хрящевых колец и про-
лабированием внутренней оболочки. 
Во всех случаях нами было отмече-
но наличие явлений хронического 
бронхита с атрофией слизистой обо-
лочки, выраженной пролиферацией 
соединительнотканных элементов 
и диффузным перибронхиальным 
пневмосклерозом. 

И зм е н е н и я же л уд оч н о - к и -
шечного тракта. Установлено, что 
связки, поддерживающие желудок и 
двенадцатиперстную кишку, в ана-
томически оптимальном положении 
при дисплазии соединительной тка-
ни оказываются удлиненными по 
сравнению со средними нормами, в 
структуре связок нарушается упоря-
доченность волокон, снижение чис-
ла эластических структур и накопле-
ние продуктов, свидетельствующих 
о дезорганизации соединительной 
ткани. Эти предпосылки влекут за 
собой нарушение моторно-эвакуа-
торной функции, рефлюксных про-
явлений и хронического воспаления, 
обусловленного нарушением мотор-
но-эвакуаторной функции, даже у 
лиц без язвенной болезни только с 
наличием ДСТ.

Патология почек при ДСТ про-
являлась нарушением анатомической 
формы, топографии, структуры и, со-
ответственно, функции органа. В Поч-
ки при нефроптозе сохраняли обыч-
ную макроструктуру, однако при пато-
гистологическом исследовании были 
выявлены выраженный стромальный 
нефросклероз и атрофия слизистой 
лоханок, что позволило признать в 
исследуемом материале существо-
вание затухшего воспалительного 
процесса. Кроме этого, встречались 
аномалии почечных сосудов, которые 
являлись основным и пусковым зве-
ном в возникновении вазоренальной 
гипертензии. Структурные измене-

ния, сопровождающиеся нарушением 
уродинамики, лежат в основе восходя-
щей инфекции мочевыводящих путей 
с поражением почечной паренхимы и 
развитием вследствие этого почечной 
недостаточности.

Наиболее часто из малых стигм 
встречались неправильный рост зу-
бов и диастема, сандалевидная щель, 
деформация ушных раковин. Как 
правило, малые стигмы ДСТ встре-
чались в комбинации друг с другом 
и дополняли абрис тела, формируе-
мый крупными стигмами. 

Заключение. Мы изложили ос-
новные критерии и морфологиче-
ские симптомы, которые могут быть 
отнесены к дисплазии соединитель-
ной ткани в ходе секционного ис-
следования. Следует подчеркнуть, 
что нозологическая принадлеж-
ность к дисплазии соединительной 
ткани всех указанных выше призна-
ков пока окончательно не установ-
лена. Однако для уточнения диагно-
за можно использовать критерии, 
применяемые для диагностики в 
клинике. Прежде всего это пато-
логия костного скелета (сколиоз, 
деформации грудной клетки, асте-
нический тип конституции, плоско-
стопие). Наличие этих признаков 
является обязательным для установ-
ления группового понятия – диспла-
зия соединительной ткани. Важным 
является исследование плотных 
тканей (зубы, кости) методом атом-
но-силовой микроскопии. Этот ме-
тод позволяет установить отклоне-
ния в соотношениях органического 
и минерального компонентов плот-
ных тканей, комплекс исследования 
качественных признаков костной 
позволяет с большей вероятностью 
говорить о ДСТ. Выявление одного 
или нескольких признаков патоло-
гии внутренних органов или так на-
зываемых «малых стигм ДСТ» по-
зволяет достоверно оценить пред-
ставленный фенотип, как диспла-
зию соединительной ткани. Важно 
при этом четко оценивать непо-
средственную причину смерти и ее 
патогенетическую связь с теми или 
иными диспластическими синдро-
мами. Это позволит учитывать при 
секционной диагностике дисплазию 
соединительной ткани.     
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