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РЕЗЮМЕ. Артеріальна гіпертензія (АГ) займає провідне місце в структурі смертності, збільшує ризик розвитку 
атеросклеротичних і серцево-судинних ускладнень. Характерною особливістю АГ є висока частота коморбідності. 
Пацієнти з АГ, як правило, мають одну або декілька супутніх патологій. Коморбідність призводить до взаємного 
впливу на перебіг захворювань, характер і тяжкість ускладнень, нерідко утруднює діагностику, визначає цільові 
значення артеріального тиску і особливості вибору антигіпертензивних препаратів. 

Основна частина. Одним із факторів ризику, який відіграє важливу роль у патогенезі, але є недостатньо ви-
вченим з погляду розвитку та прогресування АГ, є наявність дисплазії сполучної тканини (ДСТ). Пацієнти з ДСТ 
частіше мають артеріальну гіпотензію або нейроциркуляторну дистонію, але згодом у цих молодих людей часто 
формується синдром АГ. Основа формування АГ, поєднаної з ДСТ – дисфункція судинного ендотелію артеріально-
го кровообігу, вираження якої залежить від тривалості, ступеня тяжкості АГ, наявності атерогенних дисліпідемій, 
ефективності антигіпертензивної терапії та її ангіопротекторної активності.

Висновок. Наявність у пацієнта коморбідності, зокрема, поєднання ДСТ та АГ, потребує індивідуального під-
ходу, комплексної діагностики (клінічних, генеалогічних і лабораторно-інструментальних досліджень) та лікуван-
ня з урахуванням обох наявних патологій.

КЛЮЧОВІ СЛОВА: дисплазія сполучної тканини; артеріальна гіпертензія; коморбідність.

Огляди літератури

Вступ. Відомо, що коморбідність – це співіс-
нування патогенетично або генетично взаємопо
в’язаних двох і/або більше захворювань у одного 
пацієнта. З кожним роком збільшується кількість 
хворих із коморбідними ураженнями, які погір-
шують перебіг основної хвороби і/або призво-
дять до її хронізації, є причиною інвалідизації та 
передчасної смерті. Яскравим прикладом комор-
бідних станів може бути наявність у пацієнта з ар-
теріальною гіпертензією (АГ) цукрового діабету, 
ішемічної хвороби серця (ІХС), хронічного об-
структивного захворювання легень, дисплазії 
сполучної тканини (ДСТ) тощо.

Термін ДСТ широко використовується в ме-
дичній літературі з кінця 1980-х років: його запро-
поновано як констатацію клінічних проявів пору-
шення синтезу та функціонування похідних кола-
генових і еластичних білків, що свідчить про 
порушення розвитку органів і тканин в ембріо-
нальному та постнатальному періодах [14]. У роз-
витку ДСТ провідне значення мають мутації генів, 
які кодують синтез і просторову організацію кола-
гену, відповідають за формування структурних 
компонентів матриксу та ферментів, які беруть 
участь у процесах фіброгенезу. Американський 
генетик V. A. McKusick виділив стани, пов’язані зі 
зміною колагену, та назвав їх спадковими захво-
рюваннями сполучної тканини, яким виділено 
окремий розділ у базі даних спадкових захворю-
вань людини «On-line Mendelian Inheritance In 
Man» (OMIM) [28]. Розроблена база медико-гене-
тичних досліджень ДСТ і запропоновано ряд по-
ліморфізмів, які можуть використовуватися при 

подальших дослідженнях [12]. Установлено, що по
перечно аномально розташовані хорди шлуноч-
ків серця обмежують діастолічне розслаблення 
серцевого м’яза, що створює передумови для 
розвитку гострої серцевої недостатності при над-
мірному фізичному навантаженні [17]. За даними 
інших дослідників, у хворих на ІХС при наявності 
ознак ДСТ частіше виявляються подовження інтер
валу QT, надшлуночкові та шлуночкові порушення 
ритму, а при поєднанні пролабування атріовен
трикулярних клапанів із аномально розташова-
ними хордами шлуночків серця частота аритміч-
них ускладнень збільшується в 2–2,5 раза [11]. 

ДСТ – це генетично детерміновані стани, які 
характеризуються дефектами волокнистих струк-
тур і основної речовини сполучної тканини, що 
призводять до порушення формування утворен-
ня органів і систем, мають прогредієнтний пере-
біг та визначають особливості асоційованої пато-
логії, а також фармакокінетику та фармакодина-
міку лікарських засобів [4, 16, 24]. Характер 
успадкування ДСТ – полігенно-мультифакторіаль-
ний (захворювання зі спадковою схильністю), 
коли мають місце мутації великої кількості генів, 
а випадкова перекомбінація алелів від батька та 
матері кожного разу призводить до формування 
нового унікального генотипу. Ознаки ДСТ прояв-
ляються протягом життя, в період новонародже-
ності виявлення ознак ДСТ мінімальні, у віці 
4–5 років починає формуватись пролапс клапанів 
серця, в 5–7 років – торакодіафрагмальний син-
дром (деформації грудної клітки та хребта), плос-
костопість, міопія, в підлітковому та молодому 
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віці – судинний синдром [2]. Критичним періодом 
проявів ДСТ є підлітковий вік, коли приріст кіль-
кості ознак неспроможності сполучної тканини 
може становити більше 300 %. У більшості пацієн-
тів із ДСТ у віці старше 35 років ризик появи нової 
ознаки мінімальний, основну проблему склада-
ють ускладнення диспластичних синдромів, що 
визначають інвалідизацію пацієнтів і летальні 
втрати [7]. Подібна динаміка пояснюється прогре-
дієнтним характером маніфестації ознак ДСТ у 
періоді максимального зростання організму, 
пов’язаного зі збільшенням загальної маси спо-
лучної тканини. 

Розвиток ДСТ пов’язаний як із порушенням 
синтезу колагену та фібрилогенезу, так і з аномалія-
ми його біодеградації, ферментопатіями, дефекта-
ми фібронектину, глікопротеїдів, протеогліканів і 
дефіцитом різних кофакторів (мідь, цинк, кисень, 
аскорбінова кислота тощо), які беруть участь в утво-
ренні поперечних ковалентних зв’язків для стабілі-
зації колагенових структур [25].

ДСТ поділяють на диференційовану та неди-
ференційовану. До диференційованих ДСТ нале-
жать захворювання, які мають певний тип успад-
кування та чіткі клінічні ознаки (синдром Марфана, 
Елерса–Данлоса, синдром млявої шкіри, недоско-
налий остеогенез тощо), до недиференційованої 
дисплазії сполучної тканини (НДСТ) входить без-
ліч аномалій сполучної тканини без чітко окрес-
леної симптоматики. На сьогодні виділено безліч 
фенотипових ознак НДСТ та мікроаномалій, які 
умовно можна поділити на зовнішні, що виявля-
ються при фізикальному обстеженні, та вісце-
ральні ознаки (зі сторони внутрішніх органів). З 
огляду на гетерогенність проявів НДСТ, пацієнти 
із диспластикозалежними змінами органів і тка-
нин вважаються групою високого ризику виник-
нення асоційованої патології, клінічний перебіг 
якої, завдяки диспластичному фону, суттєво від-
різняється від «класичних» варіантів [13]. Пропо-
нується виділяти такі основні фенотипи: мітраль-
ний клапан, аорта, скелет, шкіра, так званий 
«MASS-фенотип» (Мitral valve, Аorta, Skeleton, 
Skin), (ізольований) пролапс мітрального клапа-
на, марфаноподібна зовнішність, марфаноподіб-
ний фенотип, елерсоподібний фенотип (класич-
ний або судинний), елерсоподібний гіпермобіль-
ний фенотип, доброякісна гіпермобільність 
суглобів, НДСТ, підвищена диспластична стигма-
тизація, підвищена диспластична стигматизація з 
переважно вісцеральними проявами [6, 12, 29]. 

Враховуючи поліорганність ураження при 
ДСТ, провідною патологією, яка скорочує життя 
пацієнтів, є кардіоваскулярна. Найпоширенішим 
проявом диспластичного серця є пролапс мітраль-
ного клапана, який зустрічається у загальній попу-

ляції в 1,8–38 % випадків. Частота виявлення ано-
мально розташованих хорд становить від 2,5 до 
95 %, що значно частіше, ніж у практично здорових 
людей (21 %), при ІХС і дилатаційній кардіоміопатії 
(25–43  %), атеросклеротичному та ревматичному 
ураженнях серця (38 %) відповідно [10, 23]. Вияв-
лено зміни артеріального тиску (АТ): у молодих 
осіб частіше зустрічається так звана ідіопатична 
артеріальна гіпотензія, з віком переважає АГ [21]. 

Частина дослідників відносять АГ, поєднану з 
ДСТ, до самостійних форм симптоматичної АГ, які, 
на їхню думку, неможливо віднести до есенціаль-
ної АГ в силу первинного ураження органів-міше-
ней [1]. При АГ також складно пояснити тільки 
патологію нирок, центральної нервової системи 
або ендокринних залоз, тоді як при ДСТ – це взає
мозумовлена патологія [5]. У пацієнтів із підвище-
ним рівнем АТ та ознаками ДСТ відмічають домі-
нування симпатичного відділу вегетативної нер-
вової системи в спокої (58,8  %) та розвиток 
надлишкового або недостатнього вегетативного 
забезпечення різних форм діяльності (91,3  %) 
[27]. Установлено, що розвиток АГ за наявності 
ознак ДСТ частіше проявляється в дитячому та 
юнацькому віці. Перші підйоми АТ документовані 
в середньому в віці: (15,0±0,2) років при ДСТ і 
(21,2±0,3) роки в групі порівняння. Діапазон коли-
вань АТ становив 140/80 мм рт. ст. – 190/110 мм 
рт. ст., а у 32 % осіб із ДСТ АГ мав кризовий пере-
біг із подальшою стабілізацією [9, 13]. При порів-
нянні добового профілю АТ хворих із АГ, поєдна-
ною з ДСТ, на відміну від осіб без ДСТ, виявлено, 
що характерним є зменшення індексу часу (ІЧ), 
ДАТ протягом доби на 13,5 %, більш вираженою 
варіабельністю САТ на 31,8  % та ДАТ на 18,7  % 
протягом доби та нормальним зниженням АТ у 
нічні години [8]. На ранніх стадіях АГ відмічається 
ремоделювання лівого шлуночка (ЛШ) із збільшен
ням систоли передсердь у структурі наповнення 
ЛШ (26,5 %) [3]. Для диспластичного серця в осіб 
із підвищеним рівнем АТ характерні «псевдонор-
мальні» показники товщини міжшлуночкової пе-
регородки та задньої стінки ЛШ [8]. До факторів, 
що провокують розвиток гіпертензивних кризів, 
відносять фізичні, психічні перевантаження, ста-
тичні навантаження, тривале та вимушене поло-
ження голови, шиї, закриті травми черепа, нирок, 
хребта, метеозалежність. Факторами, які вплива-
ють на розвиток АГ в осіб із наявністю ДСТ, є спад-
кова схильність (документована в 83,5 % з АГ і в 
70  % – без АГ на фоні ДСТ, в групі порівняння – 
68 %, по лінії матері виявляється в 60 % населення); 
порушення вегетативної регуляції з переважан-
ням симпатикотонії, збільшення числа адренер-
гічних рецепторів, чутливості судинної стінки до 
адренергічної стимуляції на фоні зниження пара-
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симпатичних впливів; прогресування диспластич-
них змін серця (пролапс мітрального клапана, 
міксоматозна дегенерація, регургітація), тахікардія, 
подовження відновного періоду при проведенні 
велоергометрії, в астеніків – збільшення загаль-
ного периферійного опору судин; патологія нирок 
(нефроптоз, гіпоплазія, ротація, вроджені анома-
лії ниркових судин); порушення та зміни кровото-
ку по хребтових артеріях за рахунок порушення 
входження в канал шийних хребців при дисплас-
тичних змінах шийного відділу хребта зі звужен-
ням просвіту судин, що може призвести до за-
криття кровотоку, гіпоплазія артерій як результат 
патології сполучної тканини, яка призводить до 
дефекту формування сполучнотканинного карка-
су судинної стінки; ангіодисплазії брахіоцефаль-
них судин (S-подібна деформація, різноманітні 
види патологічної звивистості загальних внутріш-
ніх сонних артерій, мішкоподібні аневризми моз-
кових артерій); вроджені особливості судинного 
русла, які призводять до ремоделювання артерій 
м’язового та еластичного типів, порушення їх 
пружноеластичних властивостей зі змінами пери-
ферійного опору; нейроінфекції, травми черепа, 
нирок, хребта, перенесені з перших років життя; 
ожиріння та гіперпролактинемія як прояв гіпота-
ламічного синдрому (разом із ендокринопатіями 
гіперпролактинемія супроводжується стимуляцією 
β1-рецепторів, метаболічною дією на інтиму су-
дин, гладенькі м'язи артеріол із їх проліферацією 
та підвищенням чутливості до вазопресорів); за-
няття силовими видами спорту [8, 13, 15, 18, 19].

Основа формування АГ, поєднаної з ДСТ – 
дисфункція судинного ендотелію артеріального 

кровообігу, вираженість якої залежить від трива-
лості, ступеня тяжкості АГ, наявності атерогенних 
дисліпідемій, ефективності антигіпертензивної 
терапії та її ангіопротекторної активності [20]. 

Клінічні прояви АГ, поєднаної з ДСТ, можуть 
виникати у будь-якому віці, частіше в періоди 
збільшення навантаження на організм і приєд-
нання судинної недостатності мозку. Патологія 
нижньо-грудного та поперекового відділів хреб-
та може призвести до нейрогенної дисфункції се-
чової системи, порушення пасажу сечі та розвит
ку захворювань нирок [30]. Ураження хребта веде 
також до подразнення вегетативних гангліїв, що 
знаходяться вздовж хребта, з подальшим підви-
щенням тонусу симпатичної нервової системи, 
рефлекторного спазму периферійних судин. Па-
тологію нирок (нефроптоз, асоційований з анома-
ліями та вадами розвитку нирок і ниркових судин) 
спостерігають у значної кількості (80 %) пацієнтів 
із ДСТ. При поєднанні порушень зі сторони нирок 
і хребетного стовпа у пацієнта в 2 рази зростає 
частота АГ і в 4 рази ускладнюється її перебіг [22]. 

У формуванні та стабілізації АГ в осіб з ДСТ ві-
діграє роль як вроджена, так і набута асоційована з 
ДСТ патологія хребта (80,4 %), хребетних артерій 
(23,5%), щитоподібної залози (21,6 %), органів се-
човидільної системи (41,7 %), що необхідно врахо-
вувати при обстеженні та лікуванні хворих [5, 26]. 

Висновок. Наявність у пацієнта коморбіднос-
ті, зокрема, поєднання ДСТ та АГ, потребує індиві-
дуального підходу, комплексної діагностики (клі-
нічних, генеалогічних і лабораторно-інструмен-
тальних досліджень) та лікування з урахуванням 
обох наявних патологій.
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ДИСПЛАЗИЯ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ И АРТЕРИАЛЬНАЯ ГИПЕРТЕНЗИЯ: 
СОВРЕМЕННЫЙ ВЗГЛЯД НА ПРОБЛЕМУ (ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ)

©Т. М. Бенца
Национальная медицинская академия последипломного образования имени П. Л. Шупика

РЕЗЮМЕ. Артериальная гипертензия (АГ) занимает ведущее место в структуре смертности, увеличивает 
риск развития атеросклеротических, сердечно-сосудистых осложнений. Отличительной особенностью АГ явля-
ется высокая частота коморбидности. Пациенты с АГ, как правило, имеют одну или несколько сопутствующих 
патологий. Коморбидность приводит к взаимному влиянию на течение заболеваний, характер и тяжесть ослож-
нений, нередко затрудняет диагностику, определяет целевые значения артериального давления и особенности 
выбора антигипертензивных препаратов. 

Основная часть. Одним из факторов риска, который играет важную роль в патогенезе но недостаточно 
изучен в отношении развития и прогрессирования АГ, является наличие дисплазии соединительной ткани (ДСТ). 
Пациенты с ДСТ чаще имеют артериальную гипотензию или нейроциркуляторную дистонию, но в дальнейшем у 
этих молодых людей часто формируется синдром АГ. Основа формирования АГ, сочетанной с ДСТ, – дисфункция 
сосудистого эндотелия артериального кровотока, выраженность которой зависит от длительности, степени тя-
жести АГ, наличия атерогенных дислипидемий, эффективности антигипертензивной терапии и ее ангиопротек-
торной активности.

Вывод. Наличие коморбидности у пациента, в частности, сочетание ДСТ и АГ, требует индивидуального под-
хода, комплексной диагностики (клинических, генеалогических и лабораторно-инструментальных исследова-
ний) и лечения с учетом обеих имеющихся патологий.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: дисплазия соединительной ткани, артериальная гипертензия, коморбидность. 
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SUMMARY. Arterial hypertension (AH) occupies a leading place in the structure of mortality, increases the risk of 
developing atherosclerotic, cardiovascular complications. AH is frequently associated with comorbid diseases. Hyperten-
sive patients commonly have one or several co-existent pathologies. The comorbidities have mutual impact on each 
other, character and severity of complications. Comorbidities influence both the choice of antihypertensive drugs and 
target blood pressure level.

The main body. One of the risk factors that plays an important role in the pathogenesis, but is not well understood 
in relation to the development and progression of AH, is the presence of connective tissue dysplasia (CTD). Patients with 
CTD are more likely to have arterial hypotension or neurocirculatory dystonia, but later these young people often de-
velop hypertension syndrome. The basis for the formation of AH combined with DST is dysfunction of the vascular endo-
thelium of arterial blood flow, the severity of which depends on the duration and severity of AH, the presence of athero-
genic dyslipidemias, the effectiveness of antihypertensive therapy and its angioprotective activity.

Conclusion. The presence of comorbidity in a patient, in particular the combination of DST and AH, requires an in-
dividual approach, comprehensive diagnostics (clinical, genealogical and laboratory-instrumental studies) and treat-
ment, taking into account both existing pathologies.

KEY WORDS: arterial hypertension; antihypertensive therapy; comorbidity.

Отримано 22.06.2020


