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ДИСПЛАСТИКОЗАВИСИМЫЕ ИЗМЕНЕНИЯ ПОЗВОНОЧНИКА  
И ГРУДНОЙ КЛЕТКИ У ДЕТЕЙ

Деформации позвоночника и грудной клет-
ки – одни из наиболее частых диспластикозави-
симых изменений у детей с дисплазией соеди-
нительной ткани (ДСТ). Так, деформации позво-
оночника обнаруживаются у детей с ДСТ в 27,3-
94,0%, деформации грудной клетки – в 46,3-
49,4% случаев [1-3]. Патология позвоночного 
столба проявляется сколиозом, кифозом, а так-
же комбинированными изменениями. Диспла-
стикозависимые изменения грудной клетки мо-
гут быть в виде астенической формы и деформа-
ций (воронкообразной, килевидной). При этом 
воронкообразная деформация грудной клетки 
встречается чаще, чем килевидная. Первые про-
явления деформаций грудной клетки выявля-
ются в 5-6-летнем возрасте, в дальнейшем они 
прогрессируют, окончательно формируясь к 10-
12 годам. В этом же возрасте появляются корри-
гированные изменения позвоночника. В даль-
нейшем позвоночные деформации прогрес-
сируют и становятся фиксированными. Такие 
сложные сочетания изменений позвоночника и 
грудной клетки приводят к изменению хода ре-
бер, высоты стояния диафрагмы с ограничени-
ем ее экскурсии, гиперфункции мышц грудной 
клетки [4].

 Диспластикозависимые изменения ске-
лета у больных с ДСТ выделены в отдельный 
торако-диафрагмальный синдром (ТДС), ко-
торый включает астеническую форму грудной 
клетки, деформации грудной клетки и/или по-
звоночника, изменение высоты стояния и экс-
курсии диафрагмы [5]. Костно-мышечные изме-
нения уменьшают объем грудной клетки, ока-
зывают механическое воздействие на внутри-
грудные органы, нарушают нормальные соот-
ношения между сердцем и грудной клеткой. Эти 
процессы определяют характер ремоделирова-
ния сердечно-сосудистой системы. По мере про-
грессирования костных деформаций происхо-
дит сдавление сердца, в дальнейшем присоеди-
няется ротация и смещение сердца с уменьше-
нием просвета и перекрутом крупных сосудов. 

Морфофункциональные изменения сердца при 
ТДС Нечаева Г.И (2008) предложила называть 
торако-диафрагмальным сердцем [6]. Форми-
рование торако-диафрагмального сердца про-
исходит параллельно проявлению и прогресси-
рованию ТДС. Выделяют следующие варианты 
торако-диафрагмального сердца: астенический, 
констриктивный, ложностенический, псевдоди-
лятационный, легочное сердце. В детском воз-
расте чаще всего встречается астенический ва-
риант торако-диафрагмального сердца. Он фор-
мируется у детей с астенической формой груд-
ной клетки. Для астенического варианта торако-
диафрагмального сердца характерно: при рент-
генологическом исследовании – уменьшение 
размеров сердца с преобладанием продольного 
размера над поперечным, узость сердечной та-
лии, срединное расположение, удлинение сер-
дечных дуг («капельное» сердце); при ультразву-
ковом исследовании сердца – уменьшение раз-
меров камер сердца при нормальной систоличе-
ской и диастолической толщине стенок и меж-
желудочковой перегородки. При патоморфоло-
гическом исследовании выявляются признаки 
гипоплазии сердца с уменьшением его массы 
(истинное малое сердце). Формирование малого 
сердца является клиническим отражением за-
держки роста тканевых структур миокарда в ре-
зультате нарушения взаимоотношения соеди-
нительнотканных и нервно-мышечных струк-
тур сердца. Следовательно, малое сердце пред-
ставляет собой вариант ДСТ сердца [4].

Диспластические изменения сердца и груд-
ной клетки определяют патогенетические ме-
ханизмы адаптации сердечно-сосудистой си-
стемы. Для астенического варианта торако-
диафрагмального сердца характерно умень-
шение ударного и минутного объемов серд-
ца, развитие гипокинетического типа кровоо-
бращения. При этом развивается компенсатор-
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ное преобладание симпатических влияний, пре-
дотвращающее развитие гипотонии при малом 
сердечном выбросе. В этих условиях сердце ра-
ботает в неадекватном режиме с максималь-
ной затратой энергии, что приводит к наруше-
нию метаболизма миокарда. На фоне преобла-
дающих симпатических влияний имеет место 
гиперреактивность компенсаторных механиз-
мов. По мере прогрессирования ДСТ стадия ак-
тивизации адаптационных процессов сменя-
ется их истощением, развитием декомпенса-
ции компенсаторно-приспособительных меха-
низмов [6]. Поэтому очень важно своевремен-
ное выявление экстракардиальных диспласти-
козависимых изменений, таких как деформа-
ции позвоночника и грудной клетки, которые 
способствуют формированию и прогрессирова-
нию морфофункциональных изменений сердца 
у детей с ДСТ.

Ц е л ь  р а б о т ы
Изучить фенотипические проявления торако-

диафрагмального синдрома у детей с дисплази-
ей соединительной ткани (ДСТ), имеющих про-
лапс митрального клапана (ПМК).

М а т е р и а л  и  м е т о д ы
На базе кардиоревматологического отделе-

ния городской детской клинической больни-
цы № 1 г. Донецка было обследовано 126 детей 
с ДСТ и ПМК в возрасте 7-17 лет. Девочек было 
59 (46,8±4,5%), мальчиков – 67  (53,2±4,5%). Ди-
агноз ДСТ устанавливался на основании крите-
риев Кадуриной Т.И. (2009), ТДС – Нечаевой Г.И 
(2008). 

Р е з у л ь т а т ы  и  о б с у ж д е н и е
При осмотре пациентов прежде всего обра-

щалось внимание на внешние фенотипические 
проявления ДСТ (см. табл.). 

Каждый обследованный ребенок имел не ме-
нее 5 внешних фенотипических признаков ДСТ. 
При этом критический уровень стигматизации 
(5-6 стигм) имели только 45 (33,7±4,3%) детей. 
Остальные 81 (64,3±4,3%) имели в среднем 7-8 
внешних проявлений ДСТ. Наиболее часто ди-
агностировали диспластикозависимые измене-
ния опорно-двигательного аппарата (наруше-
ние осанки, сколиоз, деформация грудной клет-
ки, астеническое телосложение, плоскостопие, 
гипермобильность суставов).

Таблица.
Частота внешних фенотипических проявлений дисплазии соединительной ткани 

Проявления дисплазии соединительной ткани
Дети с ДСТ (n=126)

n P±m(%)

Астеническое телосложение 85 67,4±4,2

Сколиоз 82 65,1±4,2

Деформация грудной клетки 64 50,8±4,4

Плоскостопие 63 50,0±4,4

Гипермобильность суставов 62 49,2±4,4

Гиперэластичность кожи 57 45,2±4,4

«Готическое» нёбо 50 39,7±4,4

Аномалия формы ушных раковин 48 38,1±40,3

Краниоцефальные аномалии 45 35,7±4,3

Аномалия формы кистей 27 21,4±3,7

Арахнодактилия 26 20,6±3,6

Аномалия формы стоп 25 19,8±3,5

Широкая переносица 24 19,0±3,5

Высокорослость 19 15,1±3,2

Микро- и макрогнатия 14 11,1±2,8

Короткая уздечка языка 6 4,8±1,9

Сандалевидная щель 5 3,9±1,7



65

Университетская Клиника | 2018, № 3 (28)

Одним из наиболее частых проявлений дис-
плазии соединительной ткани было астени-
ческое телосложение. Оно встречалось у 85 
(67,5±4,2%) пациентов. Внешний вид этих де-
тей характеризовался преобладанием про-
дольных размеров тела над поперечными, вы-
соким ростом при относительно низкой массе 
тела, диспропорционально длинными верхни-
ми и нижними конечностями с удлинением ки-
стей и стоп, астенической формой грудной клет-
ки, нарушением осанки по типу плоской спины 
(сглаживание шейного, поясничного лордозов и 
грудного кифоза).

Нарушение осанки тела имело место у 102 
(80,9±3,5%) пациентов, в том числе: по типу пло-
ской спины у 85 (67,4±4,2%), круглой спины (ки-
фоза) у 17  (13,5±3,0%). В 82 (65,1±4,2%) случаях 
это сочеталось с деформацией позвоночника в 
форме сколиоза І-ІІ степени: І степень имела 
место у 76 (60,3±4,4%) детей, ІІ – у 6 (4,8±1,9%). 
Признаки сколиоза определяли при внешнем 
осмотре: асимметричное положение плечей и 
лопаток, отклонение остистых отростков по-
звонков, асимметрия треугольников талии. При 
рентгенологическом обследовании позвоноч-
ника выявлена ротация и торсия тел позвонков, 
чаще в грудном, реже – грудопоясничном отде-
ле позвоночника. Деформацию грудной клетки 
имели 64  (50,8±4,4%) ребенка, в том числе во-
ронкообразную – 42 (33,3±4,2%), килевидную – 
16 (12,7±2,9%). У 6 (4,8±1,9%) пациентов вид де-
формации (передний реберный горб) опреде-
лялся сопутствующим сколиозом ІІ степени. Во-
ронкообразная деформация грудной клетки во 
всех случаях была I степени, то  есть не превы-
шала 2 см.

Имеющиеся фенотипические проявления 
дисплазии соединительной ткани позволили 
выявить ТДС у 85 (67,5±4,2%) детей. Жалобы, 
связанные с поражением костно-мышечной си-
стемы (боли в позвоночнике, мышцах грудной 
клетки) имели место у 26 (20,6±3,6%) пациентов. 
Основными внешними фенотипическими про-
явлениями ТДС были: деформация позвоноч-
ника – у 82 (65,1±4,2%) пациентов; деформация 
грудной клетки – 64 (50,8±4,4%), астеническая 
форма грудной клетки – 29 (23,0±3,7%). Астени-
ческая форма грудной клетки выявлена у 29 па-
циентов (23,0±3,7%) пациентов. Она имела свои 
особенности: была удлиненной, с острым эпи-
гастральным углом, узкой (значение периметра 
грудной клетки ниже 25-го центиля). Деформа-

ция позвоночника проявлялась в форме сколи-
оза, который у 17 (13,5±3,0%) детей сочетался с 
кифозом. 

У 31 (24,6±3,8%) пациентов торако-диа
фрагмальный синдром сочетался с вертебро-
генным. У этих больных при рентгенологиче-
ском обследовании выявлена следующая пато-
логия: спондилолистез – у 27 (21,4±3,7%) детей, 
юношеский остеохондороз – 9 (7,1±2,3%), де-
формирующий спондилоартроз – 6 (4,8±1,9%), 
грыжи Шморля – 6 (4,8±1,9%), аномалии дуг по-
звонков – 4 (3,2±1,6%). Морфофункциональные 
особенности шейного отдела позвоночника у 25 
(19,8±3,6%) пациентов сопровождались недо-
статочностью вертебробазилярной артериаль-
ной системы.

При рентгенологическом обследовании у 29 
(23,0±3,8%) детей с ТДС выявлено «капельное» 
сердце с уменьшением поперечных размеров 
(кардиоторакальный индекс менее 40,0%). Дис-
пластическое малое сердце наблюдалось у па-
циентов с типичным астеническим телосло-
жением (высоким ростом, низкой массой тела, 
сниженным массо-ростовым коэффициентом, 
узкой удлиненной грудной клеткой).

В ы в о д ы
1. Торако-диафрагмальный синдром выяв-

лен у 67,5% детей с дисплазией соединительной 
ткани.

2. Внешними фенотипическими особенно-
стями торако-диафрагмального синдрома были: 
сколиоз, кифосколиоз, деформации грудной 
клетки (воронкообразная, килевидная, сколио-
тическая), астеническая форма грудной клетки.

3. У 23,0% пациентов с астенической формой 
грудной клетки было выявлено диспластиче-
ское малое сердце.

4. У 24,8% детей торако-диафрагмальный 
синдром сочетался с вертеброгенным синдро-
мом.

5. Оценка комплекса внешних фенотипи-
ческих проявлений дисплазии соединитель-
ной ткани дает возможность диагностировать 
торако-диафрагмальный синдром уже на ста-
дии клинического обследования больного. 

6. Дети, имеющие торако-диафрагмальный 
синдром, требуют особого внимания при дис-
пансерном наблюдении, так как деформации 
позвоночника и/или грудной клетки могут вли-
ять на выраженность морфофункциональных 
изменений сердца.
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ДИСПЛАСТИКОЗАВИСИМЫЕ ИЗМЕНЕНИЯ ПОЗВОНОЧНИКА И ГРУДНОЙ КЛЕТКИ У ДЕТЕЙ
В данной статье представлены результаты обсле-

дования 126 детей с дисплазией соединительной тка-
ни. Целью данного исследования было изучение фе-
нотипических проявлений торако-диафрагмального 
синдрома у пациентов с дисплазией соединительной 
ткани, имеющих пролапс митрального клапана. 

Торако-диафрагмальный синдром был диагно-
стирован у 85 (67,5 ± 4,2%) пациентов. Основными 
внешними фенотипическими особенностями торако-
диафрагмального синдрома были: деформации по-
звоночника (сколиоз, кифосколиоз), деформации 
грудной клетки (воронкообразная, килевидная, ско-
лиотическая), астеническая форма грудной клетки 
(удлиненная, узкая, с острым эпигастральным углом). 
При рентгенологическом исследовании выявлены 
следующие изменения: спондилолистез, деформи-
рующий спондилоартроз, юношеский остеохондроз, 
аномалии вертебральных дуг, грыжи Шморля. У де-
тей с торако-диафрагмальным синдромом при рент-

генологическом обследовании органов грудной клет-
ки было выявлено «капельное» сердце с уменьшени-
ем поперечных размеров.

Таким образом, наиболее распространенными 
внешними диспластикозависимыми изменениями у 
детей с недифференцированной дисплазией соеди-
нительной ткани были морфофункциональные изме-
нения опорно-двигательного аппарата. Оценка ком-
плекса внешних фенотипических проявлений дис-
плазии соединительной ткани дает возможность ди-
агностировать торако-диафрагмальный синдром 
уже на стадии клинического обследования пациен-
та. Дети с дисплазией соединительной ткани, имею-
щие деформации позвоночника и/или грудной клет-
ки, требуют особого внимания, так как данная пато-
логия может влиять на выраженность морфофункци-
ональных изменений сердца.

Ключевые слова: дети, дисплазия соединительной 
ткани, торако-диафрагмальный синдром.

In this article the results of a research study of 126 
children with connective tissue dysplasia are present-
ed. The purpose of this research was to study associated 
traits of the thoracic-phrenic syndrome in patients with 
connective tissue dysplasia, who have mitral valve pro-
lapse. 

The thoracic-phrenic syndrome was diagnosed in 85 
(67.5 ± 4.2%) patients. They had vertebral deformities 
(scoliosis, kyphoscoliosis) chest distortions (funnel de-
formation of a thorax, sparrowy chest, scoliosis), asthen-
ical form of thoracic cage (elongated, stenothorax, thorax 
with acute epigastric angle). The X-ray analysis revealed 
the following changes: spondylolisthesis, spondylarthro-
sis deformans, deformans juvenilis, anomalies of the ver-
tebral arches, Schmorl’s node. Сhildren with thoracic-

phrenic syndrome while X-ray analysis had drop heart 
with a decrease in the transverse dimensions.

Thus, the most common external dysplastic-depen-
dent changes in children with undifferentiated connec-
tive tissue dysplasia were morpho-functional changes in 
the musculoskeletal system. Evaluation of the complex of 
external associated traits of connective tissue dysplasia 
makes it possible to diagnose thoracic-phrenic syndrome 
already at the stage of the clinical examination of the 
patient. Children with connective tissue dysplasia, who 
have vertebral deformities and / or chest distortions re-
quire special attention since this pathology can influence 
the severity of morpho-functional changes of the heart.

Key words: children, connective tissue dysplasia, the 
thoracic-phrenic syndrome.
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