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Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) —  одна 
из важнейших и малоизученных проблем врожден­
ной патологии. Несмотря на успехи в ее понимании, 
достигнутые отечественными и зарубежными учены­
ми за последние 20 лет, не существует единой клас­
сификации ДСТ, нет единых, согласованных подхо­
дов к лечению и реабилитации пациентов этой 
группы, более того, диагностические критерии и ме­
тодические подходы различаются иногда достаточно 
существенно [1, 2]. Тем не менее абсолютное боль­
шинство исследователей рассматривает ДСТ как 
нарушение развития соединительной ткани в эмбри­
ональном и постнатальном периодах вследствие 
генетически измененного фибриллогенеза внеклеточ­
ного матрикса, приводящее к расстройству гомеостаза 
на уровне тканей, органов и организма в виде раз­
личных морфо-функциональных нарушений висце­
ральных и локомоторных органов с прогредиентным 
течением [2]. Именно прогредиентный характер тече­
ния многих форм диспластических изменений за­
ставляет не только рассматривать данное состояние 
как высокий фактор риска (структурно-функциональ­
ный фон) возникновения приобретенных заболева­
ний, но и разрабатывать методы ранней диагностики 
органных изменений, искать наиболее оптимальные 
направления и механизмы интервенции в системный 
процесс с целью нормализации метаболизма соеди­
нительнотканных структур и, по возможности, пре­
дотвращения развития тяжелой органной патологии. 
Снижение качества жизни (К Ж ), предрасположен­
ность к возникновению приобретенной патологии, 
ограничения профессионального выбора, непригод­
ность к военной .службе, ранняя и тяжелая инвали- 
дизация, наконец, внезапная смерть в молодом воз­
расте —  аспекты ДСТ, имеющие значение, прежде 
всего, на уровне индивида. Актуальность же пробле­
мы ДСТ на уровне популяции и вида в целом опреде­
ляется широкой распространенностью признаков 
дисморфогенеза (по различным данным середины

1990-х гг., частота встречаемости ДСТ в популяции 
—  35-64 % )  и тенденцией к накоплению генетичес­
ких дефектов в общем генофонде.

ДСТ — крайне полиморфная группа наследствен­
ной патологии. И если изменения в соединительной 
ткани различных видов в значительной мере стерео­
типны, несмотря на бесконечное множество генети­
ческих дефектов, лежащих в их основе, то вторичные 
изменения в паренхиме внутренних органов, наобо­
рот, крайне полиморфны и проявляются в виде раз­
личных общепатологических процессов [2]. Всеобъем­
лющее распространение в организме соединительной 
ткани определяет полиорганность поражений при 
ДСТ. Тем не менее ведущими в определении КЖ , тя­
жести состояния, прогноза ассоциированной патоло­
гии, возможностей реабилитации являются кардиова­
скулярные расстройства и изменения бронхолегочной 
системы.

Орган дыхания находится в особых условиях по­
стоянной физической нагрузки, вследствие чего к 
соединительнотканным белкам — коллагену и элас­
тину —  предъявляются совершенно иные требования, 
чем, например, к белкам печени и почек. Именно эти 
белки определяют стабильность и податливость, 
столь необходимые для выполнения основной функ­
ции —  функции газообмена [3]. Морфологические 
изменения бронхолегочной системы при ДСТ приво­
дят к изменениям функции мышечно-хрящевого кар­
каса трахеобронхиального дерева и альвеолярной 
ткани, делая их повышенно эластичными, что отри­
цательно сказывается на дренажной функции брон­
хов и стромальной устойчивости альвеол [2]. Генети­
чески обусловленные нарушения архитектоники 
легочной ткани при повышенной растяжимости и 
сниженной эластичности формируют основные дис- 
пластикозависимые изменения органов дыхания 
(трахеобронхомегалия, трахеобронхомаляция, синд­
ром Вильямса-Кемпбелла, кистозная гипоплазия 
легкого) [2]. Изменения трахеобронхиального дерева



сопровождаются дискинезией стенки воздухоносных 
путей (раздувание на вдохе и коллапс на выдохе, 
экспираторный пролапс), клинические проявления 
которой (сухой пароксизмальный кашель, загрудин- 
ные боли в проекции бифуркации трахеи, приступы 
затрудненного дыхания, порой переходящие в уду­
шье и имитирующие приступ бронхиальной аст­
мы [4]), изменения функции внешнего дыхания (ФВД ) 
зависят от локального или диффузного характера по­
ражения [2]. В последнем случае характерны более 
ранние проявления осложнений, особенно эмфиземы 
легких [4].

С врожденной слабостью или атрофией эластичес­
кого каркаса легких связана первичная диффузная 
эмфизема легких. Поскольку при эмфиземе страдает 
вся соединительная эластическая ткань, то упру­
гость бронхиальной стенки снижается, поэтому при 
динамической компрессии происходит не экспира­
торный стеноз (ограничение потока), а экспиратор­
ный коллапс, следствием которого являются наруше­
ния бронхиальной проходимости. В результате 
уменьшения радиальной тяги эластических элемен­
тов легких просвет внутри легочных дыхательных 
путей, особенно дистальных, перестает быть стабиль­
ным, и бронхи спадаются даже при очень небольшом 
увеличении внутригрудного давления. Возрастание 
сопротивления вдоху, увеличение внутригрудного 
объема увеличивают активную работу дыхания, рас­
тут энерготраты, и ухудшаются условия газообме­
на [3]. Хроническое кислородное голодание клиниче­
ски может выражаться в развитии выраженной 
астении, формировании дистрофических изменений 
сердечной мышцы, ухудшении функционального со­
стояния всего организма и усугублении диспластико- 
зависимых изменений внутренних органов в усло­
виях повышенной чувствительности аномального 
коллагена к изменениям pH, что замыкает патоло­
гический круг [1,2]. При кистозном недоразвитии 
бронхов выявляются более выраженные нарушения 
бронхиальной проходимости, чем при приобретенных 
бронхоэктазах, но меньшая, в сравнении с последни­
ми, выраженность диффузионных нарушений, что 
свидетельствует о наличии процессов компенса­
ции [5]. Частым осложнением генерализованной или 
локализованной буллезной эмфиземы и врожденных 
аномалий легких является спонтанный пневмото­
ракс, который можно в этом случае рассматривать 
как проявление диспластического легкого. Именно в 
плане развития подобного осложнения врожденная 
буллезная эмфизема легких характеризуется практи­
чески непредсказуемым течением, требующим значи­
тельных ограничений физической активности со сто­
роны больного и повышенного внимания со стороны 
врача. Так, в нашей клинике наблюдается пациент 
18 лет с многочисленными внешними и висцераль­
ными признаками дисморфогенеза в рамках недиф­
ференцированной дисплазии соединительной ткани, 
с клиническим диагнозом врожденная буллезная эм­
физема легких, перенесший на фоне выполнения

всех рекомендаций по образу жизни 5 эпизодов 
спонтанного пневмоторакса за 4 года.

Диспластикозависимые изменения трахеобронхи­
альной стенки и аномалии легких, как правило, су­
ществуют на фоне торако-диафрагмального синдрома 
той или иной степени выраженности. Изменения 
строения определенных типов коллагена, плотности 
упаковки, а также взаимоотношений с гликозаминог- 
ликанами и гликопротеидами могут вызвать образо­
вание нестабильных коллагеновых структур и влиять 
на биохимическую прочность реберного хряща, при­
водя к деформации грудной клетки [1, 2, 6 ]. У паци­
ентов с ДСТ наиболее часто встречается воронкооб­
разная деформация грудной клетки, на втором по 
частоте месте —  килевидная, реже —  астеническая 
форма грудной клетки [1, 2, 6 , 7]. Указанные дефор­
мации существуют на фоне различных форм наруше­
ний осанки. Чаще встречаются комбинированные из­
менения позвоночного столба: кифосколиозы,
гиперкифозы-гиперлордозы, гиперкифозы-сколиозы- 
гиперлордозы. Сложные сочетанные состояния груд­
ной клетки и позвоночного столба сопровождаются 
изменениями хода ребер (полувертикальным или 
вертикальным при астенической форме и горизон­
тальным при деформациях грудины) и приводят к 
формированию цилиндрической и колоколоподобной 
формы грудной полости [2]. Основные факторы и ме­
ханизмы формирования торако-диафрагмального син­
дрома у пациентов с ДСТ представлены на рис. 1.

Диспластикозависимые изменения грудины, ре­
бер, позвоночника приводят к уменьшению объема и 
ригидности грудной клетки, сужению легочного поля 
со стороны искривления позвоночника и при дефор­
мации грудины, понижению растяжимости дыхатель­
ной системы, инертности диафрагмального компо­
нента дыхания, дополнительному механическому 
воздействию на внутригрудные органы (смещение и 
деформация просвета трахеи и крупных бронхов), 
формированию участков ателектазов, механическому 
сдавлению сердца и торсии сосудов [2, 7, 8 ]. По мере

Рис. 1. Схема формирования торако-диафрагмального синдрома при 
ДСТ
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прогрессирования торако-диафрагмального синдрома 
претерпевает ряд закономерных изменений ФВД , 
отражающих ее нарушения как под влиянием фор­
мирующейся деформации грудной клетки и позво­
ночного столба, так и под действием механизмов 
компенсации этих нарушений. Нарушения внешнего 
дыхания выражаются, в первую очередь, гипервенти­
ляцией, достигаемой за счет учащения дыхания до 
24 в мин, что является отражением компенсаторно­
приспособительной реакции при структурно-функци­
ональных изменениях респираторной системы. По 
мере прогрессирования деформации грудной клетки 
и позвоночника, снижения силы и выносливости ды­
хательных мышц в условиях гиперинфляции легких 
и уплощения диафрагмы снижается максимальная 
произвольная вентиляция и вентиляционное обеспе­
чение, т. е. минутная вентиляция, которую человек 
может поддерживать неограниченно долго без утом­
ления дыхательной мускулатуры [2, 7]. Характер и 
выраженность вентиляционных нарушений зависят 
от тяжести диспластического процесса и являются 
следствием сочетанного действия торакальных и эн- 
допульмональных факторов: торако-диафрагмального 
синдрома, нестабильности просвета бронхов при сла­
бости их стенки и отечно-воспалительных наруше­
ний [2]. Склонность к формированию обструктивных 
нарушений, наличие гиперреактивности бронхов при 
бронхо-пульмональной дисплазии отмечены многими 
авторами [2, 9—11], но пока не нашли однозначного 
объяснения. Одной из причин респираторной деком­
пенсации при ДСТ может быть усталость дыхательных 
мышц, клинические проявления которой определяют 
степень выраженности субъективных ощущений за­
трудненного дыхания. Утомление дыхательной мус­
кулатуры может являться следствием уплощения ди­
афрагмы и гиперинфляции легких как результата 
существования торако-диафрагмального синдрома, 
что ведет к повышению потребления кислорода ды­
хательными мышцами, снижению их силы и вынос­
ливости на фоне хронической гипоксии и недоста­
точного энергообеспечения [2 ].

Фактором, усугубляющим сложность функциони­
рования респираторной системы, является наличие 
синдрома вегетососудистой дистонии, которая обна­
руживается уже в препубертатном возрасте у значи­
тельного числа пациентов с наследственными колла- 
генопатиями и рассматривается как обязательный 
компонент ДСТ [1,2]. При ДСТ вегетососудистая 
дистония может быть опосредована через системный 
дефект биологических мембран и перинатальные по­
ражения гипоталамических структур, на ситуацию 
влияют и изменения позвоночного столба. По дан­
ным литературы, у большинства пациентов выявляет­
ся симпатикотония, реже встречается смешанная 
форма, в малом проценте случаев —  ваготония. 
Структура вегетативного синдрома не различается в 
группах с различной степенью ДСТ, однако носит 
более выраженный и яркий характер при тяжелых 
ДСТ [2]. Одно из ведущих мест в клинической карти­

не синдрома вегетососудистой дистонии у пациентов 
с ДСТ занимает дыхательная дисфункция, выражаю­
щаяся в чувстве нехватки воздуха, неудовлетворен­
ности вдохом, ощущении препятствия прохождению 
воздуха в легкие либо потери регуляции дыхания 
[1, 2, 7], что укладывается в клиническую картину 
гипервентиляционного синдрома [2,11-13]. В фор­
мировании последнего при ДСТ участвуют измене­
ния психологического статуса [1, 2 ], сложные нару­
шения минерального обмена [14], сформированный, 
предсуществующий особый паттерн дыхания с высо­
кой частотой дыхательных движений [2 , 12], исход­
ная неустойчивость механизмов регуляции дыхания 
в особых условиях функционирования дыхательного 
центра при нарушениях церебральной гемодина­
мики [13].

Еще одним усугубляющим фактором является 
наличие при ДСТ синдрома иммунологической не­
достаточности, которая на клиническом уровне 
выражается рецидивирующими хроническими воспа­
лительными процессами, в частности, в бронхолегоч­
ной системе, чему, кроме того, способствует ухудше­
ние дренажной функции диспластичных бронхов 
[1,2, 12]. Синдром иммунологической недостаточно­
сти проявляется снижением числа Тл с изменением 
в соотношениях субпопуляций (в частности, снижа­
ется число ТИ и увеличивается численность молодых 
посттимических клеток на уровне эффекторов), — 
снижением фагоцитарного индекса, снижением гло­
булинов класса А и некоторым увеличением содер­
жания глобулинов класса Е, достоверным сни­
жением циркулирующих комплексов. Результатом 
наслоения ассоциированной воспалительной патоло­
гии на диспластикозависимые изменения трахео­
бронхиального дерева являются обструктивные из­
менения бронхов, частичная облитерация мелких 
бронхиальных ветвей, формирование участков пнев­
москлероза с деформацией бронхов [2 ], возникнове­
ние экспираторного пролапса трахеобронхиальной 
стенки [4].

Таким образом, структурные и функциональные 
изменения респираторной системы при ДСТ, напря­
мую или опосредованно связанные с генетическими 
дефектами соединительнотканных структур, чрезвы­
чайно сложны и присутствуют в различной степени 
выраженности и в различных комбинационных взаи­
модействиях у большинства больных с дифференци­
рованной и недифференцированной формами ДСТ. 
Имея самостоятельное значение, они усугубляют 
проявления диспластикозависимых изменений кар­
диоваскулярной системы, формируя единый кардио- 
респираторный синдром [2 ].

Кроме того, бронхолегочная дисплазия закономер­
но изменяет течение ассоциированной патологии. В 
литературе имеются данные о наблюдениях за деть­
ми с признаками ДСТ, страдающими бронхиальной 
астмой [9, 15]. У  больных бронхиальной астмой на 
фоне ДСТ отмечают преимущественно проксималь­
ный характер бронхообструкции [15], вегетативную



окраску приступа, достоверно преобладает первона­
чально тяжелое течение заболевания (по данным 
анамнеза), пациенты менее выраженно отвечают на 
бронхолитическую терапию, для купирования при­
ступа необходимо более длительное использование 
системных кортикостероидных препаратов, течение 
заболевания сопровождается спонтанными пневмото­
раксами и подкожной эмфиземой. Достоверно реже 
у пациентов с ДСТ наблюдали сенсибилизацию к бы­
товым и эпидермальным аллергенам [9]. Диагности­
ровались нарушения церебральной гемодинамики. 
Интересны наблюдения "немого" варианта приступов 
(без аускультативных хрипов) при легком течении 
астмы [15], выраженной дыхательной аритмии при 
приступе, сопровождавшейся головокружением, го­
ловной болью, болью в области сердца и живота, 
ощущением тяжести в груди, эмоциональным дис­
комфортом [9], что, безусловно, требует дифферен­
циальной диагностики с гипервентиляционным синд­
ромом. Обострения хронического деформирующего 
бронхита у больных с ДСТ протекают более длитель­
но и в большинстве случаев требуют 3 курсов анти- 
биотикотерапии [9].

Одним из наиболее частых вариантов ассоцииро­
ванной патологии при ДСТ, традиционно связываемой 
с диспластикозависимыми изменениями бронхолегоч­
ной системы, является внебольничная пневмония. 
Многие исследователи отмечали необычно частые и 
тяжелые пневмонии при синдроме Марфана и недиф­
ференцированных вариантах ДСТ [16, 17]. Рассмот­
ренные выше морфологические и функциональные 
особенности системы внешнего дыхания при ДСТ 
приводят к нарушению местных защитных механиз­
мов и создают благоприятный фон для развития ин­
фекционного процесса. В процессе воспаления проис­
ходит каскад патофизиологических реакций, наиболее 
значимыми из которых являются нарушение протеаз- 
но-ингибиторного баланса, а также интенсификация 
перекисного окисления липидов с образованием ак­
тивных форм кислорода. Это приводит к аутолизу ме- 
жальвеолярных перегородок и разрушению эластичес­
кого каркаса легких, определенная "слабость" 
которого у больных с ДСТ генетически детерминиро­
вана, т. е. к формированию центрацинарной эмфизе­
мы —  необратимому и прогредиентному компоненту 
обструкции бронхов [16]. Прогноз для конкретного 
пациента будет определяться не только тяжелым те­
чением пневмонии и высокой вероятностью развития 
осложнений, но и тем, насколько своевременно будут 
выявлены диспластикозависимые изменения бронхо­
легочной системы и будут ли предприняты меры для 
предупреждения развития необратимой обструкции.

Кроме того, наблюдая в клинике многочислен­
ных пациентов с приобретенными заболеваниями 
дыхательной системы (прежде всего бронхиальной 
астмой, острыми и хроническими бронхитами, пнев­
мониями и т. д.), мы убедились, что бронхо-пульмо- 
нальная дисплазия изменяет течение ассоциирован­
ной патологии органов дыхания, нередко требуя

более энергичной медикаментозной интервенции, на­
правленной не только на лечение приобретенного за­
болевания, но и на протекцию соединительноткан­
ных структур.

В последние годы общие представления о ДСТ 
проникли в практическую медицину, однако нередко 
присутствует недооценка значения ДСТ именно во 
взаимосвязи с ассоциированной приобретенной пато­
логией. Фоновую ДСТ и ассоциированную патоло­
гию необходимо рассматривать как единый, качест­
венно новый процесс, требующий особых подходов к 
диагностике, лечению и реабилитации пациентов.

Безусловно, ближайшая перспектива — оптимиза­
ция лечебных и реабилитационных действий в отно­
шении здоровых пациентов с ДСТ, а также разработ­
ка наиболее адекватных протективных мероприятий 
при ДСТ и сопутствующей патологии.
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Н аучно-практическая конф еренция во Владимире

19-20  декабря 2003 г. в одном из красивейш их городов Золотого кольца России — 
Владим ире — прош ла научно-практическая  конф еренция молоды х ученых НИИ 
пульмонологии М инздрава РФ и практикующ их врачей Владимира.
Руководителями конференции выступили директор НИИ пульмонологии Минздрава РФ 
академик РАМН проф ессор А.Г.Чучалин и главный врач ЦРБ г. Владимира кандидат 
медицинских наук А.В.Кирюхин.
Доклады М .В.Гобуновой, С .В.Кулик, С.З.Батын, А.А.Аппаевой, Е.В.Ш уваловой, Г.Э .По­
ливанова, Е.В.Сухаревой, А .В.Кирюхина затрагивали актуальные проблемы респира­
торной медицины. Особый интерес аудитории вызвали выступления, посвященные му- 
ковисцидозу, латексной аллергии, коронавирусам, лечению и реабилитации больных 
ХОБЛ и бронхиальной астмой.
Участники конференции имели возможность ознакомиться с достопримечательностями 
Владимиро-Суздальского края.
В целом мероприятие прошло в творческой дружеской обстановке, а прием москвичей 
владимирскими коллегами продемонстрировал русское гостеприимство и радушие.
С материалами этой и других конф еренций молодых ученых, регулярно организуемых 
НИИ пульмонологии М инздрава РФ, можно ознакомиться на Интернет-сайте института: 
institute.pulmonology.ru — в разделе "Конф еренции".


