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Цель исследования – выявление фенотипических признаков недифференцированной дисплазии соединительной тка-
ни в форме диспластического синдрома.

Материал и методы. Обследованы 477 детей (240 мальчиков и 237 девочек) с церебральным параличом (ДЦП) в воз-
расте от 1 года до 17 лет. Контрольную группу составили 134 здоровых ребенка (70 мальчиков и 64 девочки) в возрасте 
от 2 до 16 лет. Для верификации недифференцированной дисплазии соединительной ткани применяли международную 
фенотипическую шкалу M.J. Glesby, шкалы Л.Н. Абакумовой, а также Т.И. Кадуриной и В.Н. Горбуновой.

Результаты. В зависимости от используемых критериев, клинические признаки диспластического синдрома обна-
ружены у 77,3–80,9% детей с ДЦП по сравнению с 14,2–15,7% в контрольной группе. Выявлены статистически высоко 
значимые (p < 0,001) различия в количестве маркеров и выраженности диспластического синдрома у детей с ДЦП в 
сравнении со здоровыми детьми, а также у детей с двойной гемиплегией в сравнении с другими формами ДЦП. Сделан 
вывод о том, что ДЦП следует рассматривать как проявление системной полиорганной дисплазии (диспластического 
синдрома). Это необходимо учитывать при обследовании, выборе тактики консервативного лечения с применением 
принципа «управления созреванием», определении сроков и методов хирургической коррекции двигательных наруше-
ний у детей с ДЦП.

Ключевые слова: диспластический синдром, недифференцированная дисплазия соединительной ткани, детский це-
ребральный паралич у детей.
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Objective – to reveal the phenotypic features of undifferentiated connective tissue dysplasia in the form of dysplastic 
syndrome.

Material and methods. The study included 477 children (240 boys and 237 girls) with cerebral palsy (CP) aged from 1 
year to 17. The control group consisted of 134 healthy children (70 boys and 64 girls) aged from 2 to 16. For verification 
of undifferentiated connective tissue dysplasia international phenotypic Glesby scale, Abakumova scale and Kadurina and 
Gorbunova scale were applied.

Results. Depending on used criteria, the clinical signs of dysplastic syndrome were found in 77,3-80,9% of children with 
cerebral palsy compared with 14,2-15,7% in the control group. There were statistically highly significant (p <0,001) difference 
in the number of markers and the severity of the dysplastic syndrome in children with cerebral palsy compared with healthy 
children and children with double hemiplegia in comparison with other forms of cerebral palsy. It was concluded that the CP 
should be seen as a manifestation of systemic organ dysplasia (dysplastic syndrome). This should be considered during the 
examination, choosing the tactics of conservative treatment with the principle of "control ripening," The timing and methods of 
surgical repair of motor disorders in children with cerebral palsy.
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Введение

Системные полиорганные дисплазии (СПД) 
имеют большое значение в возникновении и 
развитии различных, в том числе нейроортопе-
дических,  заболеваний [2, 5, 7, 14, 24]. В основе 
клинических проявлений СПД лежит недиффе-

ренцированная дисплазия соединительной тка-
ни (НДСТ), которая характеризуется наруше-
нием развития её элементов в эмбриональном 
и постнатальном периодах вследствие генети-
чески измененного фибриллогенеза внеклеточ-
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ного матрикса. Это приводит к морфофункцио-
нальным нарушениям органов и систем органов 
[6, 11, 13, 15]. Есть мнение, что именно много-
численные диспластические нарушения лежат 
в основе клиники детского церебрального пара-
лича (ДЦП) [14]. В предыдущих работах нами 
было показано участие диспластических прояв-
лений в формировании центральной нервной и 
опорно-двигательной систем, а также повышен-
ный уровень стигматизации детей с ДЦП и их 
родителей, свидетельствующие о нарушениях 
эмбрионального морфогенеза [20, 21, 22, 23]. В 
то же время, на сегодняшний день нет полного 
понимания значения этой проблемы в невроло-
гической и ортопедической практике, что опре-
делило цель исследования. 

Цель – изучить распространенность и кли-
ническое значение НДСТ и её фенотипических 
проявлений в форме СПД у детей с церебраль-
ным параличом.

Материал и методы

В исследование включено 477 детей с ДЦП 
(240 мальчиков и 237 девочек) в возрасте от 
1 года до 17 лет, проживающих в Ростовской 
области, средний возраст которых составил 
9,7 ± 3,9 лет. По рабочей классификации К.А. 
Семеновой [18], со спастической диплеги-
ей было 196 (41,1%) детей, с гемиплегической 
формой – 101 (21,2%), с двойной гемиплегией 
– 77 (16,1%), с атонически-астатической фор-
мой – 73 (15,3%), с гиперкинетической формой 
– 30 (6,3%). Диагнозы заболеваний достовер-
ны, установлены по результатам клинических и 
нейрофизиологических исследований, данным 
из историй развития ребенка (форма № 112), 
историй болезни (форма № 003-у) и выписок 
из историй болезни стационарного больного 
(форма № 027-у). Дети с ДЦП были комплек-
сно обследованы с целью выявления внешних 
(костно-скелетных, суставных, кожно-мышеч-
ных, малых аномалий развития) и внутренних 
(со стороны нервной системы, зрительного ана-
лизатора, сердечнососудистой системы, органов 
дыхания, брюшной полости) маркеров диспла-
зии соединительной ткани.

Все пациенты были разделены на две группы. 
В первой группе (236 детей) для вери-

фикации НДСТ использовали шкалы Л.Н. 
Абакумовой [1], а также Т.И. Кадуриной и В.Н. 
Горбуновой [13], предусматривающие балль-
ную оценку выраженности клинических про-
явлений (фенотипических маркеров) НДСТ. 
По этим критериям сумма баллов в норме не 
превышает 12, при умеренной степени тяжести 
– 23, при выраженной степени тяжести она со-
ставляет 24 и более баллов. 

Во второй группе (241 ребенок) диагностику 
и оценку степени тяжести НДСТ осуществля-
ли по Международной фенотипической шка-
ле (МФШ) M.J. Glesby [27], согласно которой 
регистрация 5 и более клинических признаков 
дисплазии из 16 тестируемых у одного ребенка 
считается достаточным критерием для диагноза 
«дисплазия соединительной ткани». 

Контрольную группу составили 134 услов-
но здоровых ребенка в возрасте от 2 до 16 лет 
(средний возраст 9,5 ± 4,8 лет), проживающих 
в Ростовской области. Мальчиков было 70, де-
вочек – 64. 

Статистическую обработку материалов ис-
следования проводили с помощью пакета 
анализа программы MS Excel с дополнением 
XLSTAT-Pro. Определяли дисперсионные па-
раметры, средние значения и среднеквадрати-
ческие отклонения результатов исследований в 
выборках (M ± s), статистическую значимость 
различий средних значений (р) с использова-
нием критерия Фишера, коэффициента корре-
ляции Пирсона и критерия достоверности раз-
личий Стьюдента [10].

Результаты

В первой группе в 55 (23,3%) случаях сумма 
балов не превышала 12, что свидетельствовало 
об отсутствии НДСТ. В 181 (77,3%) случае сум-
ма баллов превысила 12, что говорит о наличии 
НДСТ. Средняя сумма баллов у детей с ДЦП без 
НДСТ составила 7,4 ± 2,9 (7,1 ± 2,9 у мальчиков 
и 7,7 ± 2,9 у девочек), а с НДСТ – 23,2 ± 9,0 (23,6 
± 9,3 у мальчиков и 22,6 ± 8,8 у девочек). 

Во второй группе было 46 (19,1%) детей без 
НДСТ (менее 5 фенотипических признаков по 
критериям МФШ) и 195 (80,9%) пациентов с 
НДСТ (5 и более фенотипических признаков 
по критериям МФШ). Средняя отягощенность 
фенотипическими маркерами у детей с ДЦП без 
НДСТ составила 3,4 ± 0,7 (3,3 ± 0,7 у мальчиков 
и 3,4 ± 0,7 у девочек), а у детей с ДЦП – 8,8 ± 2,6 
(8,7 ± 2,8 у мальчиков и 8,8 ± 2,5 у девочек). 

В контрольной группе фенотипические при-
знаки НДСТ по критериям Л.Н. Абакумовой, 
а также Т.И. Кадуриной и В.Н. Горбуновой от-
сутствовали у 115 (85,8%) детей (62 мальчи-
ка и 53 девочки). С признаками НДСТ было 
19 (14,2%) детей (8 мальчиков и 11 девочек), а 
средний балл составил 4,0 ± 1,5. По критериям 
МФШ менее 5 клинических маркеров НДСТ 
выявлено у 113 (84,3%) детей (61 мальчик и 52 
девочки). У 21 (15,7%) ребенка (9 мальчиков и 
12 девочек) верифицирована НДСТ (5 и более 
маркеров), а средняя отягощенность фенотипи-
ческими маркерами НДСТ составила 1,7 ± 0,9 
(мальчики – 1,8 ± 0,9, девочки – 1,6 ± 0,9). 
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В обеих клинических и контрольной груп-
пах разница средних значений достоверна (p < 
0,001), за исключением различий по половой 
принадлежности (p > 0,05).

Разница в средних баллах и среднем количе-
стве клинических признаков НДСТ в контроль-
ной группе и у детей с ДЦП (как с НДСТ, так и 
без неё) статистически достоверна (р < 0,001).

Таким образом, предварительный анализ 
показал, что частота НДСТ и её распростра-
ненность при различных формах ДЦП не за-
висели от использованного критерия диагно-
стики. Поэтому в окончательном варианте 
больные первой и второй групп были объеди-
нены. Поскольку при предварительном анализе 
не было выявлено гендерных различий, данные 
в таблицах приведены без указаний на половую 
принадлежность.

Распространенность НДСТ у детей с ДЦП в 
зависимости от формы заболевания представ-
лена в таблице 1.  

Отягощенность фенотипическими маркера-
ми НДСТ у детей в обеих клинических группах 
представлена в таблице 2.

Анализ данных таблиц 1 и 2 свидетельству-
ет о значительном статистически достоверном 
(p < 0,001) преобладании детей с признаками 
НДСТ при всех формах ДЦП, особенно при 
двойной гемиплегии. Степень выраженности 
НДСТ в зависимости от формы ДЦП составила 
в порядке убывания в первой группе: двойная 

гемиплегия, спастическая диплегия, атониче-
ски-астатическая, гиперкинетическая и геми-
плегическая форма, а во второй группе: двойная 
гемиплегия, атонически-астатическая, спасти-
ческая диплегия, гиперкинетическая и геми-
плегическая форма. При этом разница между 
показателями выраженности НДСТ при спа-
стической диплегии и атонически-астатической 
форме оказалась статистически недостоверной 
(р > 0,05), поэтому можно говорить об идентич-
ной направленности различий.

При двойной гемиплегии отмечается выражен-
ная степень НДСТ, при спастической диплегии и 
атонически-астатической форме она находится 
между умеренной и выраженной, а при гемипле-
гической и гиперкинетической формах ДЦП вы-
раженность НДСТ умеренная. Таким образом, 
отягощенность фенотипическими маркерами 
НДСТ прямо коррелирует с формой и тяжестью 
клинических проявлений церебрального парали-
ча. При этом фенотипические признаки НДСТ в 
наибольшей степени проявляются и достигают 
максимума у детей с самой тяжёлой формой ДЦП 
– двойной гемиплегией, достоверно превышая 
значения при всех других его формах (p < 0,001).

Результаты проведенного исследования свиде-
тельствуют о том, что частота НДСТ в контроль-
ной группе не превышает популяционную часто-
ту, которая составляет от 13 до 25% [6, 11, 15]. 

У детей с ДЦП без фенотипа НДСТ число и 
выраженность внешних фенов НДСТ хотя и не 

Таблица 1 
Распространенность недифференцированной дисплазии соединительной ткани у детей с ДЦП

Форма ДЦП Дети без НДСТ Дети с НДСТ Итого

Спастическая диплегия 32 (16,3%) 164 (83,7%) 196

Гемиплегическая 31 (30,7%) 70 (69,3%) 101

Двойная гемиплегия 11 (14,3%) 66 (85,7%) 77

Атонически-астатическая 20 (27,4%) 53 (72,6%) 73

Гиперкинетическая 7 (23,3%) 23 (77,7%) 30

Всего 101 (21,2%) 376 (78,8%) 477

Таблица 2 
Отягощенность фенотипическими маркерами недифференцированной дисплазии соединительной 

ткани у детей с ДЦП в порядке убывания

Первая группа Вторая группа

Форма ДЦП
Дети с фенотипом НДСТ 
(сумма баллов более 12) 

(M ± s)
Форма ДЦП

Дети с фенотипом НДСТ 
(5 и более маркеров) 

(M ± s)

Двойная гемиплегия 28,7 ± 9,9 Двойная гемиплегия 10,7 ± 2,5

Спастическая диплегия 23,1 ± 9,2 Атонически-астатическая 9,0 ± 2,7

Атонически-астатическая 22,6 ± 7,4 Спастическая диплегия 8,4 ± 2,9

Гиперкинетическая 21,6 ± 7,7 Гиперкинетическая 8,0 ± 2,1

Гемиплегическая 19,9 ± 6,1 Гемиплегическая 8,0 ± 2,1
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достигает критического уровня, но всё же ста-
тистически достоверно превышает их значения 
в контрольной группе. Получены данные о ста-
тистически высоко достоверном преобладании 
количества и выраженности в баллах маркеров 
НДСТ у детей с ДЦП в сравнении со здоровыми 
детьми вне зависимости от примененных диа-
гностических критериев. Выявлено достовер-
ное различие в отягощенности фенотипически-
ми маркерами НДСТ детей с разными формами 
заболевания, причем во всех случаях число и 
выраженность клинических признаков НДСТ у 
детей с двойной гемиплегией значительно пре-
обладает над числом и выраженностью таковых 
при других формах ДЦП, то есть достоверно 
коррелирует с тяжестью заболевания. Все выше 
перечисленные факторы с учетом наших пре-
дыдущих исследований, а также исследований 
других авторов, посвященных этой проблеме [8, 
9, 16, 20, 21, 22, 23, 25], свидетельствуют в поль-
зу того, что НДСТ может являться, среди про-
чих, одним из важных этиопатогенетических 
факторов ДЦП. 

Обсуждение

Проблема НДСТ вызывает в последнее время 
большой интерес врачей в связи с увеличением 
выявляемости пациентов с данной патологией, 
которая достигает 26–80% [11, 13]. Участие со-
единительной ткани в пластической, защитной, 
трофической, опорной, структурообразующей, 
а главное, интегративной функциях, создаёт ус-
ловия для возникновения огромного числа её 
аномалий и патологических состояний, обуслов-
ленных как генными дефектами, так и мутаген-
ными влияниями неблагоприятных факторов 
внешней среды [26]. Этими причинами объяс-
няется увеличивающееся число исследований 
и публикаций, посвящённых изучению вклада 
НДСТ в этиопатогенез заболеваний органов 
и систем органов. Установлено, например, что 
у детей пубертатного возраста без НДСТ за-
болевания органов дыхания регистрируют в 
22,2–24,3%, а при наличии НДСТ их частота со-
ставляет 30,8–31,6%. Бронхиальная астма при 
отсутствии фенотипа НДСТ протекает в лёгкой 
форме у 21,4% детей, а при её наличии  – толь-
ко у 9,3% детей. В то же время в тяжёлой форме 
заболевание протекает в 32,2% случаев при от-
сутствии НДСТ и в 44,1% при наличии НДСТ. 
Частота обострений бронхиальной астмы у де-
тей с НДСТ в 1,5–2 раза превышает их частоту у 
детей без НДСТ. У детей пубертатного возраста 
без признаков НДСТ язвенную болезнь выяв-
ляют  в 14,4%, а с признаками НДСТ – в 23,4% 
случаев. В зависимости от отягощённости мар-
керами НДСП частота рецидивов язвенной бо-

лезни возрастает в среднем до 1,2–1,5 раз в год 
[19]. Формирование заболеваний опорно-дви-
гательной, сердечно-сосудистой, дыхательной, 
пищеварительной, мочевыделительной систем 
у больных с проявлениями НДСТ происходит 
на 1,5–10 лет раньше. Значимо быстрее разви-
вается декомпенсация при заболеваниях сердца 
и сосудов. Функциональная недостаточность 
опорно-двигательной системы у 50% пациен-
тов с НДСТ при ортопедических заболеваниях 
развивается на 11 лет раньше. У пациентов с 
сочетанием НДСТ и вегетососудистой дисто-
нии чем более выражены признаки НДСТ, тем 
сильнее нарушения регуляции вегетативной 
нервной системы [3, 4]. При варикозной болез-
ни и геморрое клинические проявления НДСТ 
диагностируют с частотой до 23,5–40% [28]. 
Выявлены сильные корреляционные взаимос-
вязи между патологией зрительного анализато-
ра, вертеброневрологическим, неврологическим 
статусом больных подростков и НДСТ, а так-
же её участие в формировании цервикальных 
вертебромиелогенных расстройств и острых 
нарушений мозгового кровообращения, сопро-
вождающихся сопутствующей двигательной 
недостаточностью у детей. При этом степень 
неврологической и двигательной недостаточно-
сти находятся в прямой зависимости от степени 
тяжести НДСТ [12, 15, 17, 29].

Таким образом, проведенное нами исследо-
вание подтверждает результаты других авторов, 
свидетельствующие о том, что соединительная 
ткань, являясь интегративной основой органов и 
систем органов, в значительной мере влияет на 
возникновение обширного круга заболеваний, в 
том числе опорно-двигательной и центральной 
нервной систем. Степень дисплазии соедини-
тельной ткани, как показало наше и другие ис-
следования, прямо коррелирует с тяжестью нев-
рологической и двигательной недостаточности у 
пациентов с детским церебральным параличом.  

Выводы

1. Детский церебральный паралич следу-
ет рассматривать как системное полиорганное 
заболевание, в этиопатогнезе которого важное 
место может занимать недифференцированная 
дисплазия соединительной ткани.

2. Число и степень выраженности феноти-
пических признаков НДСТ прямо коррелирует 
с тяжестью клинических проявлений и формой 
ДЦП, достигая максимума у пациентов с двой-
ной гемиплегией.

3. Механизм реализации НДСТ в этиопатоге-
незе ДЦП и её роль в формировании двигательной 
недостаточности у пациентов с этим заболеванием 
требуют дальнейших углубленных исследований.
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