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Шолуда дәнекер тіннің дисплазия (ДТД) мәселесі, кейіңгі кезде осы ақаумен кездесетін 
науқастардың жиілілігі ұлғайғанына байланысты оның финотиптік және висцералды 
көріністерінің ерекшеліктері талқыланатын болады. ДТД синдромының клиникалық 
қасиеттерінің полиморфизіміне әсер ететін арнайы көрсеткіштерге және тұқым қуалау 
бейімділігіне баға берілетін болады. Дисплазиясы бар науқастарда қаңқа кемістігінің клиникалық 
көрініс, буын гипермобилдігінің көрініс сатыслары P. Beighton, R. Wynne-Davis критериялары 
бойынша қарастырылған. Адам ағзасының тін мен көптеген ағзалардың құрылымдық негізін 
дәнекер тін құрайды, ол коллаген талшықтарының мықтылығына байланысты. Өкінішке орай 
айтылатын мәселерге осы уақытқа дейін шешілмеген көптеген сұрақтар бар. 
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In the review the problem were discussed connective tissue dysplasia in children, in recent years, 
frequent visceral and phenotypic traits. Hypermobility of the joints will be evaluated according to the 
criteria P. Beighton, R. Wynne-Davis. Structural basis of most organs and tissues in the human body is 
connective tissue, the strength of which is due to collagen fibers. It is known that when CTD is observed 
changes of many organs and systems. It is often secondary to chronic pathology determines the 
severity of the clinical condition and is the main reason patients visit a clinic. Unfortunately, in this 
problem to present tense there is many open question. 
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В обзоре рассмотрена проблема дисплазии соединительной ткани (ДСТ) у детей, и часто 
встречающиеся, в последнее время, висцеральные и фенотипические признаки ДСТ. 
Рассмотрены критерии оценки гипермобильности суставов по P. Beighton, R.Wynne-Davis. 
Структурную основу большинства органов и тканей в организме человека составляет 
соединительная ткань, прочность которой обусловлена коллагеновыми волокнами. Известно, что 
при ДСТ наблюдаются изменения многих органов и систем. Нередко, именно, вторичная 
хроническая патология определяет тяжесть клинического состояния и, является основной 
причиной обращения пациентов в медицинское учреждение. К сожалению, в решении проблемы 
ДСТ у детей существует ещё много нерешенных вопросов. 
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Кіріспе 
Дәнекер тіннің дисплазиясы (ДТД) - бұл 

прогредиентті ағымымен висцералды және 
локомоторлы ағзалардың әртүрлі 
морфофункционалды бұзылулар түрінде 
тінде, ағзада, ағзаның өзгеру деңгейіндегі 
гомеостаз бұзылуларға әкелетін клетка 
сыртындағы матрикстің өзгерген 
фибриллогенез салдарынан эмбрионалды 
және постнаталды дәнекер тінінің (ДТ) 
дамуының бұзылуымен сипатталатын 
генетикалық детерминирленген ауру [33]. 
Дәнекер тін дисплазиясы полиоргандық 
бұзулардың конституционалдық негізі болып 
табылады және ағзалар мен жүйелердің 

идентифинцирленген ауруларды дамыту үшін 
фондық патология болып саналады [29].  

Зерттеу мақсаты: дәнекер тіннің 
дисплазия мәселесіне және науқастардың 
жиілілігі ұлғайғанына байланысты оның 
финотиптік және висцералды көріністеріне 
әдебиеттік шолу жасау. 

Материалдар мен әдістер: Алға қойған 
мақсатқа жету үшін онлайн ресурстар мен 
мәліметтерге жүйелік іздеу және оған талдау 
жүргізілді. Шолуға енген жұмыстардың 
барлығы РИНЦ және Medline базаларында 
индексирленген. Сонымен қатар Ресей 
ғалымдарының мәліметтері бойынша да 
материалдар көзі де қолданылды. Әдебиеттік 
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шолуды құрастыруға бастау болған, ізденістің 
негізгі сөздері келесі элементтерден құралған: 
«дәнекер тіннің дисплазиясы», «балалар», 
«фенотип мәселесі», «буын гипермобилдігі». 

Мақалаларды шолуға енгізу 
критерийлері: 

 Соңғы 10 жылғы басылымдар (одан 
ерте ғылыми және тарихы маңыздылығы зор 
басылым мәліметтеріне сирек жағдайда 
сүйенуге болады); 

 Орыс және ағылшын тілдеріндегі 
басылымдар; 

 РИНЦ және MEDLINE базаларына 
енген мақалалар; 

 Нақты және статистикалық 
дәлелденген қорытындысы бар 
жарияланымдар.  

Мақалаларды шолуға енгізбеу 
критерийлері: 

 Баяндама резюмесі; 
 Газеттік мақалалар; 
 Дербес хабарламалар. 
Әдебиеттік шолу нәтижелері мен 

талдауы. Дәнекер тіннің құрылымы мен 
атқаратын қызметінің ерекшелігі онтогонез 
мерзімінде экзогенді және эндогенды 
факторлар әсерінен болатын аурулар мен 
кемістіктің көп пайда болу үшін жағдай 
туғызады [2]. Коллагендер 14 түрге және 5 
класқа бөлінеді: интерстициалды, базал-
мембранды, фибриллярлы емес, қысқа 
қатарлы және талшықты байланған [16]. 
Сүйек 1 типтегі кортикалды, трабикулярлы, 
еріндік қабатпен біріккен минералданған 
дәнекер тін. Кортикалды сүйек каңқаның 80 
пайызын және ұзын трубкалы сүйектердің 
денесін қалыптастырады, ал еріндік сүйектер 
сүйек миының клеткаларымен бірігіп омыртқа 
денелерін, жамбас сүйектерін, жамбас 
сүйектерінің проксималды бөлімдерін 
құрайды. Сүйек тіні клетканың үш тінімен 
ұсынылады: белоктарды синтезге ұшырата-
тын сүйек матриксінің остеобластары; сүйек 
матриксін жасыратын және сонда қалатын 
остеоциттер; остиоциттер каналдар жүйесімен 
өзара байланысқан. Қаңқа барлық ағзаның 
99% кальцийын, 80-85 % фосфор, 66 % 
магнийды құрайды [33]. 

ДТ функционалды жүйенің классикалық 
мысалы болып табылады, оның барлық 
элементтері өзара байланыста және өзара 
тәуелді жағдайда болады, осы жағдайда ДТ 
басқаларға әсер етеді және тұтас жүйенің 
өзгеруіне әкеледі, ағзаға, оның финотипіне, 

патологиялық үрдістің дамуына қатты әсер 
етеді. ДТ негізгі құрылымдық элементтері 
болып клеткалық элементтер табылады олар: 
коллагендік, ретикулиндік, эластикалық 
талшықтар; негізгі зат. Оларға капиллярлар, 
лимфатикалық тамырлар, нерв элементтері 
қосылады. Клетка элементтері мезенхималды 
клетка ретінде көрсетіледі (фибробласт, 
гистиоцид, плазматикалық, бұлтты) және қан 
клеткаларымен: нейтрофил, эозинофил, 
лимфоцит және т.б.). Ағзаның нағыз ішкі 
ортасы болып негізгі зат табылады. Ол 
аморфты, құрамында су, протеин, 
гликозаминогликандар, органикалық емес 
тұздар және әр түрлі метаболиттер бар. ДТ 
фибриллярды құрылымы ағзада коллагенды 
және эластикалық талшықтар түрінде 
ұсынылады. Коллагенды талшықтардың 
негізінде фибриллден тұратын коллаген ақ 
уызы жатады [33]. Ағзаның ішкі негізі, оның 
ұрпақтығы (генотип) белгіленген қасиеттер-
мен (фенотип) ағза дамуының нақтылы 
жағдайында көріне біледі. Фенотип – ортамен 
гинотиптің байланыс қорытындысы, генотипте 
қалыптасқан ішкі мүмкіндіктердің іске қосу 
қорытындысы. Генотип фенотипті анықтап, 
бақылайды. Генотип өзгерген кезде, орта 
жағдайына ұрпақ құрылымының әсері 
өзгереді, бұрыңғы ортадағы әсердің жаңа 
мөлшері жаңа қасиеттердің дамуына әкеледі 
[6, 8, 9, 28]. Жүрек-тамыр ақауының 
құрылымында жүректің дәнекер тін 
дисплазия синдромымен байланысты 
жағдайлар мен атқаратын қызметінің 
бұзылуының маңызы зор (СДСТС). 
Дисплазиясы бар науқастардың терісі 
көтеріңкі созылумен, әлсіздікпен, 
жіңішкелігімен сипатталады, «папирус қағаз» 
симптомы болады, жарақаттан кейін 
атрофиямен бірігіп теріде өзгерістер 
байқалады: шаштың ажарсыздануы, 
алопеция, гипотрихоз, тырнақтың қабаттануы, 
анонихия (тырнақ пластинкаларының жоқ 
болуы), лейконихия (ақ жолақтардың пайда 
болуы). Жоғары, төмен жақтар, тістер 
жағынан-готикалық таңдай, тістеудің дұрыс 
еместігі. Құлақ ұштары  жұмсақ болуы 
мүмкін, қайырылады, төмен орналасады, туа 
біткен саңырау болуы мүмкін. Көру органдары 
жағынан: миопия, гиперметрия, астигматизм, 
хрусталиктің дислокациясы, птоз және т.б. 
болуы ықтимал. 

Тыныс алу ағзалары: өкпе гипоплазиясы, 
трахеобронхиалды дискенезиялар, түсініксіз 
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этиологиядағы пневмотораксы, Вильмс-
Кемпбелла синдромы, бронхоэктатикалық 
эмфизема Лешке, рецидивирленген өкпе 
ателектазалары. Асқазан-ішек жолдары: 
гастроптоз, Пайер ауруы, өт жолдарының 
дискинезиясы, өттің дефорациясы, мегаколон 
[18]. Зәр шығаратын жүйе: нефроптоз, 
ортостатикалық протеинурия. Қан жүйесі: 
гиперкоаляция, фибриногеннің көрінуі, 
эуглобулин индекс уақытының ұлғаюы, екінші 
Виллебранд синдромының дамуы және 
тромбоцитопатияның әр түрлі варианттары. 
Таза дәнекер тіннің пайда болуына жүректің 
клапан аппараты жатады. Жүрек 
архитектоникасының гемодинамикалық 
маңызды емес өзгерістерін және магистралды 
тамырларын жүректің кіші ақауы деп санайды 
немесе МАРС-синдром деп атайды. 
Экстракардиалды матрикстің ақауымен 
атриовентрекулярлы коммуникациясы, жүрек 
арасындағы кедергі ақауы, ТЖА [2]. Аномалды 
трабекула-фиброзды бұлшықет түйіншегі, 
асқазан қабырғасын және асқазан аралық 
кедергіні біріктіреді. Жалған (қосымша) хорда 
фиброзды-бұлшықет түйіншегі папилярлы 
бұлшықетті өзара немесе асқазан 
қабырғасымен, асқазан аралық кедергімен 
біріктіреді [3]. Жүректің кіші ақауының 
құрылымында ғана емес, балалардың жүрек- 
тамыр ауруларында митралды клапанның 
пролапсы ерекше орын алады  

«Пролабирлену» деген сөздің өзі қарама-
қарсы жаққа бүгілу, ісіну, ұлғаю, ауырлау 
деген мағына білдіреді. Тұқым қуалау 
коллагенопатиясында осындай трансфор-
мация қабыну үрдісіне байланысты емес, 
митралды клапанда гиалурон қышқылының, 
хондротин-сульфаттың жоғары құрамының 
болуында, яғни қышқыл мукополисахарид аса 
көп жиналуында [20]. Вегетотамырлық 
дистониясы бар балаларда МАРС жоғары 
жиілілігі анықталған, ол эмбриогенезде жүрек-
тің дәнекер және вегетативті құрылымының 
бір мезетте қалыптасуымен байланысты [33]. 
Дәнекер тін дисплазиясы феноменін зерттеу 
бойынша бұл құбылысты прогредиентті 
ағымымен ағза мен жүйелердің функция-
ларының диспластикалық байланысымен 
клиникалық мағыналы және ішкі, сыртқы 
фенотипті қасиеттерімен көрінетін полигенді, 
мультифакторлық жағдай ретінде анықтады 
[35]. 

Адам ағзасының көптеген органдары мен 
тіндерінің құрылымдық негізін дәнекер тін 

құрайды, оның мықтылығы коллаген 
талшықтарына байланысты. Коллагеннің жеке 
түрлерінің болуының азаюы, немесе олардың 
қатыстығының азаюы «дәнекер тіннің 
дисплазиясы» терминімен білінетін әр түрлі 
тін кемістігіне әкеліп соғады. Дәнекер тін 
дамуының бұзылуы эмбрионалды және 
постнаталды мерзімінде болады және әр 
түрлі висцеро ақауға әкеледі: дисэмбриогенез 
стигмасынан хромосом және ген кемістігінен 
болған бір немесе бірнеше ағзалардың 
дисфункциясына дейін [14]. Яковлев В.М. 
және Нечаева Г.Н. (1994) ДТД қараған кездегі 
мәліметтер бойынша 37% аяқ тамырларының 
кеңеюі, 51 % жамбас, тізе терісіндегі ұсақ 
тамырлардың көрінуі байқалады. Тамырлар-
дың варикозды кеңеюінің жиілілігі ДТД 
клиникалық көріністің ауырлық сатысына 
байланысты. ДТД науқастарында орта және 
ұсақ калибрдағы зақымдану ангиографикалық 
түрде анықталады ми және жүрек 
тамырларының көптеген ірі аневризмдары, 
олар вазеноралды гипертензияға және 
геморрагиялық инсультқа әкеледі [24]. ДТД –
сыртқы және висцералды қасиеттердің 
жалпылылығы негізінде синдроммен және 
фенотипке біріккен қатерлі ағымына қатысты 
және генетикалық біркелкіліксізбен сипат-
талатын мультифакторлық табиғаттың туа 
біткен немесе тұқым қуалау дәнекер тін 
бұзылуларының тобы [12]. Ажыратылмаған 
ДТД (НДСТ) әртүрлі ауру топтарына жатады, 
олар ағза функциялары мен морфология-
сының бұзылуымен әр түрлі созылмалы 
ауруларға әкеледі [32, 7]. Ажыратылмаған 
ДТД маңызды висцералды, фенотипті 
көріністеріне (МАРС) жүрек дамуының кіші 
кемістіктерін жатқызады [34]. Митралды 
клапан пролапсы-балалар жүрегінің клапан 
аппаратының клиникалық маңызды және ең 
көп таралған кемістік болып саналады. 
Аномалды орналасқан хордалар (АРХ) кейінгі 
жылдары ғана «жүрек ДТД синдромы» көрінісі 
ретінде қаралды [40]. Жүрек ритмы мен 
жүруінің бұзылуы диспластикалық кардио-
патия кезінде бақыланатын жиі патологиялық 
феномендер болып табылады [4, 30, 37]. 
Кейінгі 20-25 жылдарда көптеген белгілі 
аурулардың классикалық клиникалық ағымы 
өзгерді, балалардың дизэмбриогенез стигма 
көрінісінің жиілілігі ұлғайды, аллергиялық, 
аутоиммундық аурулардың өсуі орын алды. 
4% төмен сау нәрестенің тууы, перинаталды 
патологияның шамалы салмағының ұлғаюы, 
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әр түрлі жастағы халық тобының арасында 
өлім жағдайының өсуі, әр түрлі ғалым 
мамандарын жұмылдырып осы құбылысты 
зерттеуді қажет етеді. [34]. Өткен ғасырдың 
90 жылдардың басында дәнекер тіннің 
дисплазиясы көптеген ауруларының 
патоморфоз көлемін түсіндіретін жұмыстар 
басылымға шығады. XXI ғасырда осы ғылыми 
бағыт жылдам дамып жалғасады. Ресейде 
дәнекер тін дисплазиясының емдеу және 
диагностика бойынша ұлттық ұсыныстар 
құрылды, батыста оның жеке формаларының 
диагностика критерийлары белгіленеді [22]. 
Көптеген зерттеушілер ағзалық зақымдықтың 
әр түрлі аспектілерде дәнекер тін 
дисплазиясын белсенді зерттейді [10-13]. 

Дәнекер тін дисплазиясы полиоргандық 
бұзулардың конституционалдық негізі болып 
табылады және ағзалар мен жүйелердің 
идентифинцирленген ауруларды дамыту үшін 
фондық патология болып саналады. (жүрек-
тамыр, ас қорыту, зәр шығару, тірек-қозғалыс, 
нерв). Дәнекер тін дисплазиясына шалдыққан 
балаларда белдегі сүйек тінінің минералды 
тығыздығының төмендеуі байқалады (52,8 % 
зерттелген топта қарсы 16,7 % бақылау топта, 
p<0,005) және барлық қаңқада (38,9 % қарсы 
0%, p<0,005). Автор жиынтықты зерттеу 
тағайындау үшін фенотипті қасиеттердің 
маңызды жиынын анықтауға мүмкіндік беретін 
дәнекер тін дисплазиясына шалдыққан 
балалардың скрининг диагностикасы үшін 
алгоритм дайындады [1]. 

ДТД зақымданудың полиоргандығына 
қарамастан, науқастардың өмірін қыс-
қартатын кардиоваскулярлы жетекші ақау 
болып табылады [21, 39]. Жүрек-тамыр жүйесі 
жағынан  диспластикалық өзгеріс спектры әр 
түрлі. Ең жиісі не митралды клапан пролапсы, 
жалған хордалар, ашық өзекті тесік жатады; 
өте сирекке-трикуспидалды клапан пролапсы, 
аорта аневризмасы, Вальсалв синусы, 
аорталды клапанның өзгеруі (шағын 
түбегейлі, пролапс) және т.б. жатады. 
Көрсетілген өзгерістерге кіші құрылымдық, 
кіші және көптеген кемістіктер жатқызылады. 
Олардың жүрек локализациясы диспластика-
лық кардиопатиясының маңызын құрайды. 
Нью-Йорк кардиологтар ассоциациясының 
классификациясында жүректің дәнекер тін 
дисплазия синдромы ретінде белгіленгенін 
атап кетуіміз керек. (Н. Boudoulas et al., 1990). 
[25]. Ресей ғалымдарының мәліметтері 
бойынша дәнекер тін дисплазиясының 

қасиеттері тұқым қуалау сипатына ие. 93,4 % 
аналарда дәнекер тін дисплазиясы байқалған, 
57,1 % жағдайда әкелерде кездескен, бұл 
«аналық нәтиже» деп айтуға мүмкіндік береді. 
Ата-аналар балалар желісі бойынша жүректің 
дамуының кіші кемістігі 98 % жағдайда 
анықталды [31]. 

Қазіргі таңда Ресей Федерациясында ДТД 
мәселесінің әр түрлі аспектілерін зерттеу 
бойынша мектептер мен бірнеше орталықтар 
құрылған: Москва (В.Ф. Демин, А.Н. 
Семячкина), Санкт-Петербург (Э.В. 
Земцовский, Т.И. Кадурина), Тверь (С.Ф 
Гнусаев), Иваново (В.В. Чемоданов), Омск 
(Г.И. Нечаева, И.А. Викторова), Барнаул (З.С. 
Баркаган, А.В. Суворова). Зертеушілер 
диагноз қоюда біркелкі терминдер мен 
критерийларға сүйенген жоқ. ДТД сыртқы 
фенотипті қасиеттері мен ішкі ағзалардың 
құрылымы мен ерекшеліктері арасындағы 
өзара байланыс толық зерттелмеген. Жеке 
кіші кемістіктердің клиникалық мағынасы мен 
жиілілігі туралы мәселе және ДТД сыртқы 
көріністерінің ДТ жүйе ақауына нерв жүйесі 
мен ішкі құрылыстың енуінің сатысы мен 
сипаттамасының үйлесуі туралы мәселе 
түсініксіз болып қалып отыр. (Демин В.Ф., 
Ключников С.О., Ключникова М.А., 2005). 
Клиникалық көрініске дәнекер тін 
дисплазиясының модификациялық әсерін 
және оған ассоцияланған патологияның 
ағымын ескере отырып, дәнекер тін 
құрылымының тұрақсыздығы бар тұлғаларда 
жүрек тамыр ауруларының ерекшелігін бұдан 
әрі зерттеуге ерекше көңіл бөлуді қажет 
етеді. 

Дәнекер тін дисплазиясына шалдыққан 
балаларды уақытында анықтап, емдемеу 
жасөспірім және ересек жаста ерекше 
қиындықтарға әкеліп соғады. Викторова И.А. 
зерттеуі ДСД бар оқушылардың денсаулығын 
зерттеген кезде осы патология оқушылардың 
өміріне әсер ететіні және ДТД бар оқушылар 
мектепте оқу үлгерімі нашар деп анықталды. 
Жасөспірімдердің психо-эмоциалдық мәр-
тебесінің салыстырмалы бағасы, ДТД бар 
және жоқ жасөспірімдерді салыстырғанда 
ДТД бар балалардың ағза мен жүйе жағынан 
шағым саны көп болып шықты. «ДТД үшін 
патогномоникалы» клиникалық синдром: Дене 
салмағының индексі (ДСИ), (ДСИ) <17 
төмендеген, гипервентиляциялық синдром 
(ДТД бар тұлғаларда 4 есе жиі), аритмиялық 
және астеникалық синдром (2 есе жиі), 
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артериалды гипотензия (2 есе жиі). ДТД бар 
балалар және жасөспірім топтарында ДТД 
жоқ балалармен салыстырғанда синкопалды 
және пресинкопалды жағдайы, ұйқы 
бұзылуының жиілілігі 2 есе жоғары болады 
және ДТД бар балаларды зерттеген кезде 
гастралгиялық диспепсиялық шағымдар орын 
алды. ДТД бар жасөспірімдер мен балалар  
респираторлық аурулармен жиі аурады, кейінгі 
жылдар ағымында дәрігерге жүгінген. (39,8% 
қарсы 32,0%) [38]. Кейбір авторлар 
диспластикалық өзгерістер сатысына 
байланысты ДТД бар балалардың дәнекер тін 
дисплазиясы қасиеттерімен ерте 
диагностикалық бақылау алгоритымын 
ұсынады [29], келешекте дәнекер тін 
дисплазиясының жүйелі зерттеуі бойынша 
құрылым құру, ДТД біркелкі клиникалық, 
генетикалық классификациясын құру [36]. 

Қорытынды. Әдебиеттік шолуды 
қорытындылай келе Отандық әдеби және шет 
елдік әдебиетттер нәтижелерін талдай 
отырып ақырғы жылдары осы тақырыпта 
ғылыми жұмыстардың белсенді жүріп 
жатқандығын бақылаймыз. Дәнекер тін 
дисплазиясына шалдыққан балаларды 
уақытында анықтап, емдемеу жасөспірім 
және ересек жаста ерекше белгілерінің жаңа 
қырларын меңгеру қажеттігін көрсетеді. 
Балалардың популяциясында дәнекер тіннің 
дисплазиясымен қатар жүретін жүректің туа 
пайда болған ақауын анықтау өте өзекті 
болып табылады. ДТД сыртқы және 
висцералды қасиеттердің жалпылылығы 
негізінде синдроммен және фенотипке біріккен 
қатерлі ағымына қатысты және генетикалық 
біркелкіліксізбен сипатталатын мультифактор-
лық табиғаттың туа біткен немесе тұқым 
қуалау дәнекер тін бұзылуларының қасиетін 
әлі де зерттеу, маңызды әрі өзекті. 
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