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ИННОВАЦИОННЫЙ ПОДХОД К ДИАГНОСТИКЕ ДИСПЛАЗИИ 
СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ У ДЕТЕЙ. 

 
Сайфиддин Хожи Кадриддин Шухрат угли 

(Научные руководители – к.м.н., доцент Абдуллаева Д.Т, д.м.н., доцент Абдуллаева Д.Г.) 
Ташкентская медицинская академия, Ташкент, Узбекистан 

 
Актуальность работы. Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) была открыта в 

середине XIX века благодаря достижениям генетики. ДСТ и генетические нарушения были 
впервые идентифицированы в 1955 году американским генетиком Виктором Маккастиком. Он 
объединил некоторые нозологические формы: такие как несовершенный остеогенез, синдром 
Марфана, синдром Элерса-Данло. Одна из основных причин, по которой начались 
фундаментальные исследования о ДСТ начались в начале XX века, заключается в том, что 
исследования показали, что в основе каждого хронического заболевания лежит неправильное 
формирование соединительной ткани в эмбриональный период. 

Цель работы. Изучение распространенности ДСТ у детей в условиях жаркого климата, 
внедрение программы ЭВМ (OSTDST-VSKD.exe) врачами первичного звена в поликлиниках 
(№-22,23,24,26,62) Учтепинского района.  

Методы исследования и уровень изучения ДСТ у детей. Нами было проведено 
исследование в семейных поликлиниках (№-22,23,24,26,62) Учтепинского района. Всего было 
выявлено 167 детей, в возрасте от 1 до 18 лет с ДСТ различной степени. Исследование 
проводилось с июля по декабрь месяц 2022 года. Отбор выявления был применен с помощью 
программы ЭВМ (OSTDST-VSKD.exe). В программу исследования включены дети с наличием 
более 6 фенотипических признаков и более 2 стигм дизэмбриогенеза. 

Специфика строения и функции соединительной ткани приводит к ее дефектам 
определенного специализированного типа или благодаря негативным факторам внешней 
среды (неблагоприятная экологическая обстановка, наличие солей тяжелых металлов в 
воздухе, нерациональное питание, стресс и др.) в период беременности. В результате 
мутагенного воздействия на ДСТ, она создает возможность на развитие аномалий и 
хронических заболеваний. 

В последние годы частота ДСТ среди населения увеличивается. Исходная когорта 
пациентов с заболеваниями соединительной ткани в округе Олмстед, штат Миннесота, США, 
с 1985 по 2014 год сообщили о годовой заболеваемости 1,9 на 100 000 населения на основе 
индивидуального обзора медицинских карт. Дисплазия соединительной ткани является одним 
из наиболее актуальных проблем на сегодняшний день. Актуальность ДСТ выражается в 
распространенности маркеров морфогенеза. В настоящее время по данным литературы 
выявлено более, чем 200 фенотипических признаков соединительной ткани. 

Более 70% случаев дисплазии соединительной ткани соответствуют 
дифференцированной ДСТ. Заболеваемость недифференцированной ДСТ среди населения 
составляет 10-30%. Используя современные достижения молекулярной генетики, можно 
выделить 8 групп врожденных дифференциальных дисплазий соединительной ткани: 
1. Наследственные коллагенопатии: незавершенный остеогенез, синдром Элерса-Данлоса, 
различные варианты хондродисплазии, офтальмопатии, нефропатии, аномальные кисты, 
органозрения, миопатии, буллезный эпидермолиз. 
2. Наследственные фибриллинопатии: синдром Марфана; МАСС- синдром; эктопия 
хрусталика с мягкими скелетными проявлениями по марфаноидному типу без сердечно-
сосудистой патологии; синдром Марфана в сочетании с синдромом Шпринтцена-Гольдберга; 
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марфаноидный скелетный синдром железистые сердечно-сосудистые и глазные аномалии; 
синдром Вейля-Марчезани; контрактура арахнодактилия, врождённая, или синдром Бильса. 
3. Наследственные эластинопатии: надклапанный стеноз аорты Эйзенберга; синдром 
Вильямса Бурена; cutis laxa, врождённая, аутосомно-доминантная  
4. Наследственные фибулинопатии: cutis лаха, врождённая, аутосомно-доминантная; 
врожденный, аутосомно-рецессивный; пятнистая дегенерация сетчатки, возраст зависимая; 
ячеистая дистрофия сетчатки. 
5. Наследственные ламинопатии: мышечная дистрофия, врождённая, мерозиндефицитная, тип 
1А; аутосомно-рецессивный; буллезный эпидермолиз, линейный, летальный; буллезный 
эпидермолиз, генерализованный, атрофический, доброкачественный; неонатальная кожа 
лакса с марфаноидным фенотипом; врожденный нефроз Пирсона, перинатальная летальная 
форма. 
6.Наследственные тромбоспондинопатии: псевдохондроплазия, множественная эпифизарная 
дисплазия. 
7. Наследственные протеогликанопатии: различные клинические варианты хондродисплазий, 
аномалий суставов, офтальмопатий, нефропатий и буллёзного эпидермолиза. 
8. Наследственные ДСТ, обусловленные мутации в гене фибробластных факторов роста, их 
рецепторов и антагонистов: различные формы краниосиностоза, ахондроплазия, 
хондродисплазия, брахидактилия, симфалангизм, синдромы множественного синостоза, 
анкилоза и склероза. 

Своеобразная патология феномена дисморфогенеза заключается в том, что 
фенотипические признаки ДСТ выраженно уже с рождения, а ростом и развития имеет 
прогродиентное течение, которое приводит и усугубляет развитие и структуру органов и 
систем.  

Синдром ДСТ характеризуется изменением не только одного или нескольких органов, 
а занимает в той или иной степени изменения всего организма в зависимости от 
пенетрантности титра гена и выраженности дисплазии в разной степени у каждого 
индивидуально.  

Результаты и обсуждение. «Оценка степени тяжести дисплазии соединительной ткани 
у детей на основании выраженности симптом-комплексов» программы ЭВМ(OSTDST-
VSKD.exe) были получены к следующее результаты, исследованные врачами первичного 
звена Учтепинского района. 
Таблица 1. 
В Учтепинском районе г. Ташкенте в семейных поликлиниках №22, 23, 24, 26, 62 
выявлено ДСТ у детей по степени тяжести:  

Степень тяжести СП 22  СП 23  СП 24  СП 26  СП 62  Общее 
количество 

процент 
% 

Нормальный  18 24 12 9 25 88 52,7% 
Легкий  13 11 8 5 19 56 33,5% 
Средний  4 6 3 1 7 21 12,6% 
Тяжелый  - 1 - - 1 2 1,2% 
всего 35 42 23 15 52 167 100% 

Всего было исследовано - 167 детей: из них с ДСТ выявлено -79. По степени тяжести 
были разделены на следующее (1 табл.): 0 степень или здоровые: 88 детей (52,7%); 1 степень 
или легкая: 56 детей (33,5%); 2 средняя степень: 21 детей (12,6%); 3 тяжелая степень: 2 ребенка 
(1,2%). 
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Таблица 2. 
В Учтепинском районе г. Ташкенте в семейных поликлиниках №22, 23, 24, 26, 62 было 
выявлено ДСТ детей по возрасту  

Возраст СП 22 СП 23 СП 24 СП 26 СП 62 Общее 
количество 

процент 
% 

1-3 года 2 3 1 3 5 14 17,7% 
4-7 лет 5 8 7 1 9 30 37,8% 
8-14 лет 4 6 2 1 9 22 27,8% 
15-18 лет 6 1 1 1 4 13 16,7% 
Всего  17 18 11 6 27 79 100% 

Дети с ДСТ в зависимости возраста были выявлены следующие: (2 табл.) 
С 1-3 лет составило – 14 детей (17,7%), в возрасте 4-7 лет составило - 30 детей (37,8%), 

в возрасте 8-14 лет составило 22 детей (27,8%) и в возрасте от 15-18 лет составило 13 (16,7%). 
Среди выявленных 167 детей с ДСТ, у 44 девочек, что составило 55,7%. Мальчики с 

признаками ДСТ выявлено -35, составило 44,3%. 
Заключение. По результатам выявленных данных, можно думать о дальнейшем 

изучении биохимических маркеров, подтверждающую значимость соединительной ткани для 
организма человека, создание специальной диетотерапии, включая микронутриенты и 
персонализированный подход лекарственных средств в зависимости от тяжести состояние 
ДСТ у детей. 
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Актуальность. Гипоксия является одним из наиболее часто встречаемых типовых 

патологических процессов. В современном мире не редко можно встретить циркуляторную 
гипоксию. Она снижает качество жизни людей и зачастую приводит к летальному исходу. 


