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ПОЛІМОРФІЗМ ПРОЯВІВ ДИСПЛАЗІЇ СПОЛУЧНОЇ ТКАНИНИ У ДІТЕЙ

Мета дослідження – звернути увагу практичних лікарів на багатогранність проявів дисплазії сполучної тканини, яка 
маскується під різними клінічними проявами і вимагає міждисциплінарного підходу до своєчасної діагностики, лікування 
та профілактики цих змін. Тільки комплексне обстеження та лікування може гарантувати позитивні результати терапії. 

Матеріали та методи. Клінічне обстеження проведено на базі комунального некомерційного підприємства «Тернопільська 
обласна дитяча клінічна лікарня» Тернопільської обласної ради, де було обстежено хлопчика з синдромом гіпермобіль-
ності суглобів протягом тривалого клінічного спостереження (від 3-х місяців до 14 років). Базовим методом обстеження був 
рентгенологічний (стандартне рентгенологічне обладнання) та ультразвукове обстеження (апарат «MEDISON» SA-800 EX).  
Ретельно вивчалася документація – амбулаторна і карти стаціонарного хворого. Отримані результати порівнювали з даними 
інших науковців.

Результати дослідження та їх обговорення. Вивчення дисплазії сполучної тканини займає чільне місце в сучасні педіатрії. 
Багато науковців вважають ці зміни серйозними відхиленнями від норми, які важко піддаються терапії. Причина цієї недуги 
остаточно не вивчена. Одні вважають, що це спорадична хвороба, інші – спадково схильна. Звертається увага на важливу 
роль морфогенетичних білків, які опосередковано або прямо керують складним процесом морфогенезу сполучної тканини, 
яка є основою, фундаментом усіх органів та систем організму. Наше клінічне спостереження показало усю складність та 
поширення змін в організмі дитини, причиною якої були зміни колагенових волокон. Перші прояви таких розладів зʼявилися 
у віці 3 місці і розцінювалися як одне захворювання – дисплазія кульшових суглобів. На рентгенографії кульшових суглобів 
було виявлено диспластичні зміни кульшових суглобів, затримку енходрального звапнення головок обох стегон. У процесі 
росту клінічні прояви СДСТ поступово наростали – плоскостопість, сколіотична постава, розлади психомоторного розвитку, 
аномалія прикусу, очей. Особливо чітко це проявилося в період статевого дозрівання – ожиріння, гіпоталамічний синдром пу-
бертатного віку, вегетативна дисфункція, дисфункція жовчного міхура, поява нових поведінкових реакцій, які раніше не були їй 
притаманні, адже пубертат – надзвичайно важливий етап розвитку підлітка і його прирівнюють до другого «дня народження». 

Висновки. Дисплазія сполучної тканини має різноманітні клінічні прояви. Гіпермобільність суглобів легкодоступний та 
основний клінічний критерій цих змін. Поєднанння гіпермобільності суглобів з іншими захворюваннями, які наведені у на-
шому клінічному спостереженні, дають підставу стверджувати про наявність синдромального захворювання.

Ключові слова: синдром дисплазії сполучної тканини; гіпермобільність суглобів; косоокість; плоскостопість.

M. D. Protsailo, Yu. A. Chornomydz, N. M. Hnatyo, T. O. Vorontsova, I. B. Chornomydz
I.	Нorbachevsky	Ternopil	National	Medical	University
POLYMORPHISM OF THE MANIFESTATIONS OF CONNECTIVE TISSUE DYSPLASIA IN CHILDREN
The aim of the study – to pay the attention of practicing doctors to the multifaceted manifestations of connective tissue dysplasia, 

which is masked by various clinical manifestations and requires an interdisciplinary approach to timely diagnosis, treatment and 
prevention of these changes. Only comprehensive examination and treatment can guarantee positive results of therapy.

Materials and Methods. The clinical examination was carried out on the basis of the communal non-profit enterprise "Ternopil 
Regional Children's Clinical Hospital" of the Ternopil Regional Council. A boy with joint hypermobility syndrome was examined during 
long-term clinical observation (from 3 months to 14 years). The basic examination method was x-ray (standard x-ray equipment) 
and ultrasound – the "MEDISON" SA-800 EX device. Documentation was carefully studied – outpatient and inpatient charts. The 
obtained results were compared with the data of other scientists.

Results and Discussion. The study of connective tissue dysplasia occupies a prominent place in modern pediatrics. More 
and more scientists consider these changes to be serious deviations from the norm that are difficult to treat. The final cause of this 
disease has not been studied. Some believe that this is a sporadic disease, while others believe that it is hereditary. More and more 
scientists are paying attention to the important role of morphogenetic proteins, which indirectly or directly control the complex process 
of connective tissue morphogenesis, which is the basis and foundation of all body organs and systems. Our clinical observation 
showed all the complexity and prevalence of changes in the child's body, which were caused by changes in collagen fibers. The first 
bells of such disorders appeared at the age of 3 and were considered as one disease – dysplasia of the hip joints. X-ray of the hip 
joints revealed dysplastic changes in the hip joints, delayed enchondral calcification of the heads of both femurs. In the process of 
growth, the clinical manifestations of SDST gradually increased – flat feet, scoliotic posture, disorders of psychomotor development, 
anomalies of bite, eyes. This was especially clearly manifested in the period of puberty – obesity, hypothalamic syndrome of puberty, 
autonomic dysfunction, gallbladder dysfunction, the appearance of new behavioral reactions that were not characteristic of it before, 
because puberty is an extremely important stage of adolescent development and is equated with the second birthday.

Conclusions. Connective tissue dysplasia has various clinical manifestations. Hypermobility of joints is easily accessible and 
the main clinical criterion for these changes. The combination of hypermobility of the joints with other diseases, which are given in 
our clinical observation, give grounds for asserting the presence of a syndromic disease.

Key words: connective tissue dysplasia syndrome; joint hypermobility; strabismus; flat feet.
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ВСТУП. Завдяки розвитку сучасної медицини було 
впроваджено новий термін – «дисплазія сполучної 
тканини». Згідно з останніми дослідженнями має місце 
дефект окремих колагенових волокон, внаслідок чого їх 
функціональні властивості змінюються. Ці волокна є осно-
вою сполучної тканина, яка є компонентом усіх органів 
та систем організму [1–3]. 

Головні клітини сполучної тканини – фібробласти. 
Вони синтезують проколаген, протеоглікани, глікозаміно-
глікани, білок, жири, простагландини та інші біологічно 
активні речовини. Вони володіють фагоцитарною здатніс-
тю і беруть участь в ремоделюванні колагену при пере-
будові сполучної тканини. Спеціалізовані фібробласти це 
остеобласти, хондробласти, одонтобласти, кератобласти, 
гепариноцити. Останні синтезують гепарин, мукополіса-
хариди, протеолітичні ферменти [4–6]. 

Опасисті клітини розсіяні по ходу судинного русла, 
дихальних шляхів, кишечника і відіграють важливу роль 
у підтриманні гомеостазу організму. При їх руйнуванні 
звільняється серотонін, гістамін, дофамін, вазопресин. 
Плазматичні, ендотеліальні, ретикулярні клітини, макро-
фаги, міжклітинна речовина сполучної тканини, позаклі-
тинний матрикс тісно взаємопов’язані між собою [7, 8]. 

Функція сполучної тканини дуже важлива і багато-
гранна:

• опорно-механічна – кістки, хрящі, сухожилки;
• метаболічна – транспорт поживних речовин, синтез 

ферментів, вуглеводів, жирів тощо;
• бар’єрна – шкіра, капсули, фасції, серозні оболонки;
• репаративна – відновлення ушкоджених тканин, 

реваскуляризація, розсмоктування некротичних тканин;
• морфогенетична – регуляція ембріогенезу, участь 

у диференціації структур органів та систем.
Дисбаланс розвитку ектодермального зародкового 

листка призводить до змін центральної нервової системи 
(ністагм, зміна рефлексів тощо); очей (колобоми, афакія, 
ектопія кришталика); гіпофізарно-адреналової системи 
(високий зріст, вегетативні розлади, нецукровий діабет, 
акромегалія). Неправильний розвиток мезодерми зумов-
лює вади розвитку скелета, м’язів, жирової тканини, очей 
(міопія, аніридія), внутрішніх органів [1–10].

Спадкові колагенопатії характеризуються множинни-
ми вадами розвитку, прогресування захворювання із знач-
ними функціональними розладами (інваліди). Відносно 
часто трапляються синдром Марфана, Елерса-Данлоса, 
уроджений недосконалий остеогенез. Основною причи-
ною цих захворювань є мутації генів, які відповідають за 
синтез білків, ферментів, колагенових волокон, частіше 
з аутосомно-домінантним типом успадкування [5–15].

Неспадкові (недиференційовані) колагенопатії мають 
різні назви: сполучнотканинна дисплазія, синдром дисплазії 
сполучної тканини, мезенхімальна недостатність, «MASS-
фенотип»; ШСЧ-фенотип (шкіра, серце, череп) [5–15].

МЕТА ДОСЛІДЖЕННЯ – звернути увагу практичних 
лікарів на багатогранність проявів дисплазії сполучної 
тканини, яка маскується під різними клінічними проява-
ми і вимагає міждисциплінарного підходу до своєчасної 
діагностики, лікування та профілактики цих змін. Тільки 
комплексне обстеження та лікування може гарантувати 
позитивні результати терапії. 

РЕЗУЛЬТАТИ ДОСЛІДЖЕННЯ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ. 
Вивчення дисплазії сполучної тканини займає чільне 

місце в сучасні педіатрії. Усе більше науковців вважають 
ці зміни серйозними відхиленнями від норми, які важко 
піддаються терапії. Причина цієї недуги остаточна не 
вивчена. Одні вважають, що це спорадична хвороба, 
інші – спадково схильна [5–15]. Багато науковців звер-
тають увагу на важливу роль морфогенетичних білків, 
які опосередковано або прямо керують складним про-
цесом морфогенезу сполучної тканини, що є основою, 
фундаментом усіх органів та систем організму [10–15]. 

Наше клінічне спостереження показало усю склад-
ність та поширення змін в організму дитини, причиною 
якої були зміни колагенових волокон. 

Перші провісники таких розладів проявилися у віці 3 
місці і розцінювалися як одне захворювання – диспла-
зія	 кульшових	 суглобів. На рентгенографії кульшових 
суглобів було виявлено диспластичні зміни кульшових 
суглобів, затримку енходрального звапнення головок 
обох стегон. 

У процесі росту клінічні прояви СДСТ поступово на-
ростали – плоскостопість, сколіотична постава, розлади 
психомоторного розвитку, аномалія прикусу, очей. Особ-
ливо чітко це проявилося в період статевого дозрівання 
– ожиріння, гіпоталамічний синдром пубертатного віку, 
вегетативна дисфункція, дисфункція жовчного міхура, 
поява нових поведінкових реакцій, які раніше не були 
їй притаманні, адже пубертат – надзвичайно важливий 
етап розвитку підлітка і його прирівнюють до другого «дня 
народження» [5–15, 23]. 

Клінічний	 випадок. Хворий А., 14 років, від першої 
доношеної вагітності, нормальних пологів. Маса при 
народженні 2750 г. Вигодовування штучне від першого 
місяця. Під час профілактичного огляду (3 місяці) було 
виявлено асиметричне розташування шкірних складок на 
стегнах, сідничках, обмеження розведення ніжок; огляд 
в ортопеда. 

На рентгенограмі кульшових суглобів у прямій про-
екції виявили правильне співвідношення в кульшових 
суглобах, збільшення ацетабулярних кутів з обох боків, 
ядра окостеніння головок стегон – відсутні (рис. 1). 

Отримував фізіотерапевтичне лікування. Масаж куль-
шових суглобів, ЛФК, біологічно активні ванни (хвойні, 
морські), ніжки фіксували в положенні Лоренц-I стремін-
цями Павлика, сон на свіжому повітрі. Рентгенологічний 

Рис. 1. Хворий А., 3 місяці. Відсутні ядра звапнення го-
ловок обох стегон. Збільшення ацетабулярного кута з обох 
боків. Дисплазія кульшових суглобів.
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моніторинг стану кульшових суглобів проводили кожні 3 
місяці. У 9 місяців стан кульшових суглобів розцінювали 
як нормальний. 

Дитина відставала у психосоматичному розвитку, 
пізно почав говорити, ходити. Зі слів мати перші слова, 
прості речення дитина вимовляла пізніше, ніж одно-
літки. Ходьба, біг, стрибки значно затримувалися. Пізно 
навчився користуватися ложкою, мити руки, одягатися, 
малювати. 

Психолог виявив специфічне відставання в читанні, 
розлади розвитку – дислексія	(МКХ	код	F80.0)

Цей термін застосовують, коли є труднощі при читанні 
та писанні, а також при рухових розладах координації 
очей та рук. Остаточно причина цієї недуги не відома. 
Серед різних видів дислексій у нашому випадку – зорова. 
Головною причиною якої є розлади зорових, рухових узго-
джених функцій ока, дисбаланс зорової пам’яті, зниження 
гостроти зору одного чи обох очей [17, 18].

Дитина часто проходила лікування в офтальмоло-
гічному відділенні – лікування з приводу поганого зору. 
Зі слів матері, усі родичі по жіночій лінії мали патології 
органів зору, слабкий зір та користувалися окулярами з 
раннього віку. Мама також користується окулярами.

Амбліопія – це захворювання очей, при якому спосте-
рігається стійке зниження гостроти зору одного чи обох 
очей, які важко піддається корекції за допомогою окулярів 
або контактних лінз [19, 20]. При цьому захворюванні 
картинка з одного ока є нечіткою, розмитою, тому мозок, 
щоб усунути таке двоїння, поступово усуває із зорового 
процесу те око, яке гірше бачить, внаслідок чого воно 
поступово регресує аж до повної втрати зору.

Розрізняють чотири ступені амбліопії. Низького ступе-
ня – гострота зору 0,8–0,4; середнього ступеня – гострота 
зору 0,3–0,2; високого ступеня – гострота зору 0,1–0,05; 
дуже високого ступеня – гострота зору 0,04 та нижче.

Однією з основних причин амбліопії є косоокість, коли 
знижується гострота зору, у свою чергу, амбліопія поси-
лює перебіг косоокість й утворюється «замкнене коло».

Якщо не лікувати цю недугу, то хворе око може пов-
ністю перестати бачити і в дорослому віці такі зміни є 
незворотними.

 Бінокулярний зір – здатність мозку адекватно на-
шаровувати два зображення обох очей в єдине ціле, що 
необхідно для визначення просторового розташування 
предметів у полі зору, його об’єму, глибини.

Основні симптомами амбліопії: 
• падіння гостроти зору, 
• косоокість,
• розлади координації рухів, 
• погане орієнтування у просторі,
• швидка втомлюваність очей,
• нечіткість, двоїння предметів [19, 20]. 
У дитини діагностовано такі зміни очей: збіжна спів-

дружна косоокість; амбліопія високого ступеня правого 
ока; користується окулярами. Постійно проходить курси лі-
кування в спеціалізованому офтальмологічному відділенні. 

Плоскостопість – особливий стан стопи при якому 
склепіння стопи зменшується або повністю зникає [21]. 

Розрізняють три основні види плоскостопості:
• поперечна – зниження поперечного склепінні стоп; 
• поздовжня – зниження поздовжнього склепіння 

стопи; 

• вальгусна – стопа відхилена в бік (вальгусне по-
ложення).

 Плоскостопість спричиняють недиференційовані та 
диференційовані дисплазії сполучної тканини, які ха-
рактеризуються підвищеною еластичністю сухожилків, 
мязів, кісток. 

Зв’язковий апарат стопи не спроможний утримувати 
стопи у правильному положенні, ресорна, амортизуюча 
властивості її значно втрачені [21, 22]. 

Ожиріння, надлишок маси тіла, малорухливий спосіб 
життя, атрофія мускулатури кінцівок додатково посилю-
ють деформацію стоп.

У дитини діагностували поздовжню плоскостопість 
обох стоп. Постійно користується ортопедичними устілка-
ми, взуттям. Швидко втомлюється, не може довго стояти, 
бігати, грати в рухливі ігри (рис. 2). 

При огляді – підвищене живлення; маса тіла – 85 кг, 
зріст –163 см. Підшкірно-жирова клітковина надлишкова. 
Розраховано індекс маси тіла (ІМТ). ІМТ= 85 кг : 1,632 = 

32 кг/ м2, що відповідає ожирінню. Тип ожиріння верхній, 
абдомінальний [23, 24]. 

Надлишок жиру зумовлює дисфункцію гіпоталамуса 
– підвищується секреція АКТГ і гіперкортицизму, розла-
ди чутливості центрів головного мозку, які контролюють 
відчуття голоду та ситості. Настає перелаштування 
функціональних зв’язків ендокринних органів, центрів 
терморегуляції, регуляції артеріального тиску. 

Тривале ожиріння є причиною вторинного діенце-
фального синдрому, який сприяє прогресуванню ожирін-
ню. Діенцефальне, або гіпоталамічне ожиріння, виникає 
внаслідок первинного функціонального або органічного 
ушкодження ядер гіпоталамуса. Бумілія, яка виникає при 
цьому, зумовлює гіперінсулізм і ожиріння. 

Для екзогенно-конституційного ожиріння, яке про-
являється відразу після народження дитини, і вона 
має велику масу. Як правило, батьки страждають від 
ожиріння. У нашої дитини маса тіла при народженні 
становила 2750 г, маса тіла батьків була в межах 

Рис. 2. Хворий А., 14 років, рекурвація колінних суглобів; 
плосковальгусна деформація стоп.
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норми, тобто такий тип ожиріння не притаманний в 
даному випадку. 

Мати помічала збільшення маси тіла малюка у віці 
6 років, що більш характерно для діенцифального	 (гі-
поталамічного)	 ожиріння. Для такого типу ожиріння 
характерне нерівномірне відкладання підшкірного жиру: 
на животі, що нагадує форму «фартуха», в ділянці VII 
шийного хребця на грудях. Шкіра ціанотична, еластична. 

На бокових поверхнях стегон, тулуба множинні стриї 
(розтяжки) рожевого кольору різної величини та форми. 
Шкіра долонь холодна, волога. Дитина скаржиться на 
головний біль, слабкість, пітливість, сонливість, біль в 
ділянці серця, задуху при незначних фізичних наванта-
женнях, а інколи навіть у стані спокою. 

У період статевого дозрівання можлива затримка стате-
вого дозрівання. Ожиріння призводить розвитку гіпертонії, 
жовчнокам’яної хвороби, діабету, атеросклерозу, м’язової 
атрофії, розладу функцій нирок, репродуктивної сфери.

Гіпоталамічний	 синдром	 пубертатного	 періоду 
(пубертатно-юнацький диспітуїтаризм, юнацький гі-
поталамічний синдром) – недуга дітей підліткового та 
юнацького віку. Головною причиною якого є функціональні 
розлади гіпоталамуса, гіпофіза та інших ендокринних 
органів [16, 24]. 

Основними клінічними ознаками якого є ожиріння, 
затримка статевого розвитку, поява множинних стрий, 
нестабільність артеріального тиску, поява гіперпігмен-
тованих плям на шкірі (рис. 3).

Постава – це природне розташування тулуба, хребта 
при невимушеному положенні, для якого притаманні усі 
фізіологічні вигини хребта [21, 25].

Вада постави – це відхилення осі хребта у фрон-
тальній або сагітальній площинах. У сагітальній площині 
можливі такі вади постави: сутулість, кругла, кругло-уві-
гнута, плоско-увігнута, плоска спина. У фронтальній 
площині така вада постави називається сколіотичною, 
асиметричною [21].

Вада постави не становить небезпеки для здоров’я 
малюка, легко піддається лікуванню. Але якщо її своєчас-
но не лікувати, виникають стійкі відхилення осі хребта. 
З кожним роком кривий хребет трапляється частіше, що 
зумовлено збільшенням статичних навантажень на спину, 
зниженням фізичної активності, складними соціальними 
та економічними умовами життя. Головними причинами 
викривлення хребта є деформації стоп (плоскостопість), 
різна довжина кінцівок, травми та захворювання хребта, 

слабкий м’язовий корсет (дисплазія сполучної тканини), 
поганий зір [21, 25]. 

Кривий хребет зумовлює зміщення органів грудної та 
черевної порожнин, стиснення нервових корінців хребта, 
розлади циркуляції спинномозкової рідини, що завдає 
непоправної шкоди дитині. Чим більша деформація, тим 
більший негативний вплив на організм. Виникає головний 
біль, швидка стомлюваність, серцебиття, задуха, знижу-
ється апетит, зір. Дитина стає кволою, хворобливою. У 
нашому клінічному випадку сколіотична постава поєдну-
валася з деформацією стоп (плоскостопість), розладами 
зору, обміну речовин.

У хлопчика виявлено сплощення грудного кіфозу та 
поперекового лордозу. Тонус мускулатури знижений, 
живіт звисає вперед. Вісь хребта відхилена вправо, при 
нагинанні вперед – вирівнюється повністю (тест Адамса). 

Виражена асиметрія розташування надпліч, праве 
розташоване вище, ліве – нижче. Трикутники талії аси-
метричні (рис. 4). 

При огляді зубного ряду щелеп виявили аномальне 
розташування зубів. 

Неправильний прикус зубів трапляється часто і має 
тенденцію до збільшення. Розрізняють скелетний та зубо-

 
 

 
 Рис. 4. Хворий А., 14 р., сколіотична постава, гіпермо-

більність суглобів.
Рис. 3. Хворий А., 14 років, ожиріння I ст.; гіпоталамічний син-

дром пубертатного періоду; множинні шкірні розтяжки на тулубі.
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альвеолярний прикус. Останній поділяють на дистальний, 
глибокий, глибоко дистальний, мезіальний, перехресний, 
відкритий прикус зубів [26–28]. 

Зубо-альвеолярні патології прикусу менш складні на 
рівні зубів та альвеол, щелепа не деформована.

Трапляються випадки, коли прикус нормальний, а 
зуби криві. Такий стан називають зубо-альвеолярною 
патологією. Розрізняють скупчення, протрузію, ретру-
зію, тортооклюзію, діастему, трему зубів. При системній 
дисплазії сполучної тканини, аномалії прикусу є одним з 
основних критеріїв системного захворювання і зустріча-
ються часто [29, 30].

Неправильне розташування зубів при жуванні їжі зу-
мовлює нерівномірне навантаження на зуби, що сприяє 
надмірному стиранню емалі, розхитуванню, пародонтозу 
та їх ранньому випаданню. Зумовлює захворювання скро-
нево-нижньощелепного суглоба, виникає хруст, клацання 
при їді, біль при жуванні в суглобі. 

Недостатньо розжована їжа є причиною різноманітних 
захворювань травної системи, що негативно впливає на 
розвиток дитини. 

Велике значення має розташування зубів для пра-
вильного мовлення, якщо зуби криві, то порушується 
дикція [29, 30]. 

Асиметрія обличчя, яка зумовлена кривими зубами, 
викликає спотворення міміки обличчя (рис. 5). 

У дитини на УЗД органів черевної порожнини виявили 
збільшення печінки. Контури рівні, середньозерниста 
структура, ехогенність підвищена. Права частка – 150 мм,  
ліва частка – 57 мм. Перегин шийки жовчного міхура. 
ЕКГ – ознаки гіпоксії міокарда. Мають місце ознаки дис-
функції жовчного міхура.

Дискінезія (дисфункція) жовчовивідних шляхів – це 
функціональні розлади моторики м’язової стінки жовчного 
міхура та її протоків, що зумовлює утруднення відтоку 
жовчі у дванадцятипалу кишку і супроводжується болем 
у правому підребер’ї. Розрізняють два типи цієї недуги: 
гіпертонічну, при якому тонус жовчного міхура і сфінктерів 
жовчних протоків підвищений і гіпотонічний, при якому 
тонус і рухова активність жовчних шляхів знижена [23].

Дисбаланс тонусу симпатичної та парасимпатич-
ної систем ЦНС зумовлює стійкий спазм або гіпотонію 
сфінктерів жовчних шляхів. Захворювання шлунка, 
дванадцятипалої кишки прямо або опосередковано ре-
гулюють рухову активність жовчних шляхів. Розлади рит-
міки виділення жовчі в кишечник зменшує бактерицидні 
властивості верхніх частин шлунково-кишкового тракту, 

призводить до дисбактеріозів, дискінезій кишечника, 
розбалансованості засвоєння поживних речовин [16, 23]. 

У нашого пацієнта мали місце ознаки неврозу: під-
вищена пітливість, втомлюваність, роздратованість, 
серцебиття, головний біль, плаксивість, нестабільність 
характеру, біль у правому підребер’ї. Біль виникав при 
фізичних навантаженнях, емоційних перевантаженнях і 
характеризувався короткочасними гострими нападами. 
При пальпації живота в ділянці жовчного міхура був біль, 
що посилювався при глибокій пальпації та в момент 
вдиху. Діагностовано дисфункцію жовчного міхура за 
гіпертонічним типом.

Гіпермобільність	 суглобів	 (ГМС). Надмірна рухли-
вість в суглобах порівняно зі середньостатистичною нор-
мою називається гіпермобільністю суглобів. Рухливість 
суглобів оцінюють згідно з методикою Бейтона. 

1. Пасивне розгинання мізинця кисті > 90 градусів. 
2. Пасивне згинання великого пальця кисті в бік 

передпліччя. 
3. Перерозгинання ліктьових суглобів >10 градусів. 
4. Перерозгинання колінних суглобів >10 градусів. 
5. Нахил вперед при фіксованих колінних суглобах. 
Перерозгинання в суглобі оцінюють як один бал. За 

останній пункт – 2 бали. Результати оцінюють за 9-баль-
ною системою. Норма – не більше 2-х балів. Середнній 
ступінь ГМС – 5–8, тяжкий – 9 балів [5–9].

Для діагностики синдром	гіпермобільності	суглобів 
(СГМС) необхідна наявність 2-х великих критеріїв, або 1 
великого і 2-х малих, або 4 малих критеріїв. 

Уроджену патологію сполучної тканини називають  
синдромом дисплазії сполучної ткани (СДСТ). Діагности-
ка СДСТ базується на виявленні стигм дизембріогенезу 
[6–15].

Стигми дизембріогенеу, так звані малі аномалії розви-
тку, це анатомічні зміни, які не супроводжуються зміною 
функції. Деякі автори виокремлюють головні і другорядні 
стигми. 

До великих відносять: плоскостопість; розширення 
венозної сітки; готичне піднебіння; гіпермобільність сугло-
бів; розлади зору; деформації хребта та грудної клітки; 
надмірна еластичні шкіри; довгі, тонкі пальці. 

Другорядні стигми: аномалії зубів; аномалії вух; біль, 
вивихи, підвивихи в суглобах; шкірна синдактилія [5–16]. 

Така класифікація не зовсім коректна, адже ско-
ліотична хвороба не можна розглядати як стан, який 
не супроводжується розладами функцій організму. Це 
стосується і деформацій грудної клітки. Відомо, що кіст-

Рис. 5. Хворий А., 14 років, аномалія розвитку зубного ряду верхньої та нижньої щелеп; амбліопія високого ступеня 
правого ока; збіжна співдружна косоокість.
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кові зміни хребта, грудної клітки зумовлюють дихальні, 
серцеві, судинні розлади та інші функціональні зміни в 
організмі і прямо залежать від величини деформації. Тому 
більшість науковців віддає перевагу не кількості стигм, а 
їх значущості для діагностики СДСТ [5–16]. 

Синдром дисплазії сполучної тканини скелета, серця, 
внутрішніх органів тканини можуть домінувати і розціню-
ватися як окреме захворювання або бути компонентом 
інших синдромальних хвороб. 

Чітких діагностичних критеріїв СДСТ не існує, тому 
пошуки таких ознак тривають [6-14].

СГМС у пацієнтів з ГМС включає комплекс шести 
великих та чотирьох малих ознак згідно з Брайтонськими 
критеріям, що можна записати у вигляді математичної 
формулу: синдром гіпермобільності суглобів = гіпермо-
більність суглобів + симптоматика.

У нашого пацієнта виявлено СГМС на основі над-
мірної рухливості великих та малих пальців кистей, 
ліктьових, колінних суглобів, що відповідає середньому 
ступеню тяжкості гіпермобільності суглобів (8 балів), а 
також відповідної симптоматики: великі стигми – плос-
костопість, скривлення хребта, розлади зору, надмірна 

рухливість суглобів; малі стигми – аномалії зубів, біль в 
суглобах кінцівок. 

Клінічний	 діагноз. Синдром дисплазії сполучної 
тканини. Синдром гіпермобільності суглобів. Двобічна 
плосковальгусна деформація стоп. Збіжна співдружна 
косоокість. Амбліопія високого ступеня правого ока. Дис-
функція жовчного міхура за гіпертонічним типом. Ожиріння. 
Гіпоталамічний синдром пубертатного періоду. Вегетатив-
на дисфункція. Сколіотична постава. Дислексія (F 80.0.)

ВИСНОВКИ. 1. Дисплазія сполучної тканини має різні 
клінічні прояви. 

2. Гіпермобільність суглобів легкодоступний та осно-
вний критерій цих змін. 

3. Поєднанння гіпермобільності суглобів з іншими 
захворюваннями, які наведені у нашому клінічному спо-
стереженні, дають підставу стверджувати про наявність 
синдромального захворювання.

ПЕРСПЕКТИВИ ПОДАЛЬШИХ ДОСЛІДЖЕНЬ. СДСТ 
підлягає подальшому вивченню для виявлення ранніх 
біохімічних, генетичних та інших маркерів цієї недуги з 
метою ранньої діагностики, адекватного патогенетичного 
лікування та покращання якості життя дитини.
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