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•Актуальность темы. Из-за клинического полиморфизма данной патологии 

проблема недифференцированной дисплазии соединительной ткани весьма 

актуальна. Отдельные внешние проявления дисморфогенеза соединительной 

ткани среди молодых по данным разных авторов составляет от 20 до 84%. 



Распространенность ДСТ сначала изучалась путем выявления отдельных симптомов и 
определялась частотой от 8–9 до 26–86 %. Например, у 94 % лиц молодого возраста встречаются 
единичные внешние фенотипические признаки, однако при диагностике ДСТ по шести и более 
внешних признаков частота выявления ДСТ снижается до 20–25 %, а клиническая значимость 
выявленных аномалий возрастает. (http://ngmu.ru/cozo/mos/article/text_full.php?id=478)



• Цель исследования: Выявление клинико-анамнестические 

особенности недифференцированной дисплазии соединительной 

ткани по системам.

• Задачи: 1) Провести внешний фенотипический анализ. 

•                      2) Эффективность проводимой фармакологической терапии.



• Материал и методы исследования: 

• В работе использованы следующие методы исследования: 

• 1) Общие лабораторные

• 2) Рентгенологические методы, ирригоскопия, колоноскопия, УЗИ, 

молекулярно-генетическое исследование.



Результаты исследования
• По внешним фенотипическим признакам, по результатам неполных клинико-лабораторных и инструментальных 

исследований у пациентки по диагностическому алгоритму определена умеренная степень недифференцированной нДСТ.

•  Для диагностирования синдрома нДСТ ( 6 и более фенов при вовлечении не менее 3 органов  и систем организма) и 

определения степени тяжести был использован Байесовский классификатор по сумме баллов фенотипических признаков. 

• Определить точную степень тяжести нДСТ с развернутым алгоритмом обследования с целью максимального выявления 

всех возможных признаков не удалось из-за отсутствия необходимых для этого диагностических данных.

1) При легкой степени не более 12 баллов

2) При умеренной не более 23 баллов

3) При выраженной не более 24 баллов.

По результатам исследования определена умеренная степень нДСТ. Таким образом, на основании жалоб, анамнеза, физикального 

осмотра, результатов лабораторных и инструментальных методов исследования сформулирован заключительный клинический 

диагноз.



Анализируемый показатель Максимальное возможное количество 

баллов по отдельному показателю

Фактическое количество баллов

 Желудочно-кишечный тракт  

Дисплазия желчевыводящих путей. 

Изогнутый желчный пузырь.

2 2

 Долихосигма. Левосторонний 

долихоколон. Правосторонний 

колоноптоз.

3 3

 Костно-суставная система  

Хондроз поясничного отдела 

позвоночника

3 2

Плоскостопие 3 3

Артралгии 2 2

Хруст в суставах 2 1

 Сердечно-сосудистая система  

ЭКГ-изменения: синусовая аритмия 2 2

Итого 17 15

Фенотипические признаки по системам.



                 
Рис 3. Изогнутый желчный пузырь.

Рис 3. Изогнутый желчный пузырьРис 1. Ирригоскопия. Рис 2. Плоскостопие 2 степени.

Представлены методы инструментальной диагностики





• Результаты: У пациентки при лечении отмечалось хорошая переносимость 

лекарственных препаратов. За весь период приема «Урсодезоксихолиевой кислоты» в 
дозе 10 мг/кг в 2 приема в течение до 2 мес. За весь период приема УДХК не 
зарегистрировано нежелательных явлений (кальцинирование желчных камней, 
преходящее (тран

• зиторное) повышение активности печеночных трансаминаз, тошнота, рвота, 

абдоминальная боль, аллергические реакции). В экспериментальных работах показана 
не только способность снижать насыщение желчи холестерином, но и способность 
увеличивать сократимость желчного пузыря, а также подавлять процессы ПОЛ и 
воспаления (снижать уровень простагландина Е2 и каталазную активность).

• Форлакс назначался ежедневно утром по 2 пакетика по требованию 1 раз в 2-3 дня. Со 

2-3 дня приема Форлакса наблюдались ежедневные дефекации. Слабительное действие 
Форлакса не сопровождалось болями в животе и болезненными тенезмами. Отмечена 
мягкое и продолжительное действие препарата, его хорошая переносимость, ускорения 
двигательной функции кишечника. 

•  

•  



ВЫВОД
      У пациентки имеются признаки поражения соединительной ткани по 
инструментальным данным (патологии системы пищеварения (дисплазия 
желчевыводящих путей. Изогнутый желчный пузырь. Долихосигма. Левосторонний 
долихоколон. Правосторонний колоноптоз), вертеброгенный (хондроз поясничного отдела 
позвоночника), синдром патологии стопы (плоскостопие), суставной (артралгии, хруст в 
суставах), а также обнаружены признаки накопления дисплазии в семье. Имеющиеся у 
пациентки синдромы укладываются в ДСТ. Представленный пример доказывает трудность 
диагностики, лечения, постановки диагноза. Молодая пациентка наблюдалась у 
значительного количества специалистов с различными диагнозами. Конечно не все 
признаки нДСТ имеются у пациентки. Фенотипические проявления могут отсутствовать 
при рождении и проявляться в течение жизни. Прогноз зависит от самой пациентки от ее 
образа жизни. При соблюдении диеты занятием ЛФК прогноз благоприятный.



ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ

 

     Конечно, не все признаки ДСТ имеются у нашей пациентки. Но 

еще раз напомню, что одна из основополагающих характеристик 

ДСТ как дисморфогенетического феномена-фенотипические 

признаки ДСТ могут отсутствовать при рождении и проявляться в 

течение жизни. С годами количество признаков ДСТ и их 

выраженность могут нарастать прогредиентно.
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