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Резюме
Данная статья представляет собой обзор литературы, посвященной проблеме поражения кожи при наследственных на
рушениях соединительной ткани. Освещены исторические аспекты становления концепции дисплазии соединительной 
ткани, представлены основные, в том числе дискуссионные, терминологические и классификационные подходы. При
ведены обобщенные данные о патологии кожи при моногенных генетических синдромах. Проанализированы результа
ты исследований, на основании которых были выделены диагностические критерии поражения кожи при широко рас
пространенных недифференцированных вариантах наследственного поражения соединительной ткани. Отмечено, что 
большинство работ носит преимущественно описательный характер без попытки изучения фундаментальных морфо
логических и патофизиологических механизмов развития того или иного вида патологии кожи.
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Summary
This article represents the literature review devoted to a problem of skin affection at heritable disorders of connective tissue. 
Historical aspects of the concept connective tissue dysplasia are given, the basic terminological and classification approaches 
including debatable are presented. General data about the skin pathology have been allocated at widespread undifferentiated 
variants of a heritable disorders of connective tissue are analysed. It is noticed that the majority of works has mainly descriptive 
character without attempt of carrying out of fundamental morphological and pathophysiological researches which would allow 
to explain skin pathology mechanisms.
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Проблема диагностики и лечения наследственных 
нарушений (структуры и функции) соединительной тка
ни (ННСТ) (heritable disorders of connective tissue) в по
следние десятилетия интенсивно разрабатывается в на
шей стране и за рубежом [1-4]. Национальные клиниче
ские рекомендации по проблеме ННСТ впервые были 
разработаны комитетом экспертов в 2009 году, они при
званы помочь врачам различных специальностей в рас
познавании ННСТ, унифицировать подходы к диагности
ке наиболее распространенных диспластических синдро
мов и фенотипов, сделать сравнимыми получаемые раз
личными исследователями данные [5]. За наследствен
ными нарушениями соединительной ткани в российской 
медицинской литературе принят термин «дисплазии со
единительной ткани» (ДСТ) [1]. ^тот термин использу
ется исключительно в отечественной литературе с кон
ца Х()-х т д о в  XX века (6-15). ДСТ - ННСТ мультифак- 
ториальной природы, объединенные в синдромы и фено
типы на основе общности внешних и/или висцеральных 
признаков и характеризующиеся многообразием клини

ческих проявлений от доброкачественных субклиниче- 
ских форм до полиорганной и полисистемной патологии 
с прогредиентным течением [5].

Основу направления, связанного с изучением дис
плазии соединительной ткани, заложил профессор А.А. 
Богомолец, высказавшийся в 1926 году предположение, 
что именно соединительная ткань представляет направ
ляющее, формативное начало, «корень человека» и пре
допределяет состояние здоровья и болезни [16-19]. Даль
нейшее развитие учение о соединительной ткани полу
чило в трудах А. Бремера и С.И. Давиденкова, которые в 
60-х годах XX века выделили комплекс признаков, обо
значенный ими как «status dysraphicus» [18,19], а также 
в последующих фундаментальных трудах В.В. Серова,
А.Б. Шехтера, В.П. Казначеева, В.Н. Никитина [19].

Термин «дисплазия» (dis -  нарушение, plasio греч. 
-  развитие, образование) применительно к соединитель
ной ткани был предложен P. Beighton в 1983 году [8,19]. 
Клиническое разнообразие проявлений наследственной 
патологии соединительной ткани охарактеризовано M.J.



lilesby, R.E. Pyeritz в 1989 году как «фенотипическая про
тяжённость» («phenotypic continuum»), которая манифе
стирует как лёгкими, «мягкими» проявлениями, встре
чающимися в общей популяции, так и системными рас
стройствами соединительной ткани с летальными исхо
дами [18-20]. В нашей стране определение и классифика
ционная концепция ДСТ были даны в 1990 году в рабо
тах учёных Омской школы под руководством профессора 
И.М. Яковлева [9,10,12,13,18,19,21,22].

Основу концепции ДСТ составляют следующие па- 
ралнгмы [10,13,17]:

генетической детерминированности; 
системного и типологического тканевого обо

снования;
соединительнотканных дефектов структурно и 

формообразующего развития тканей, органов и систем в
онтогенезе;

фенотипических критериев и клинических про
явлений, отражающих структурно-функциональное не
совершенство развития рыхлой и твердой соединитель
ной ткани;

прогредиентности течения и связанной с ней 
степени тяжести диспластикозависимых нарушений 
функции органов и систем, обусловливающих качество 
жизни и ее прогноз;

наследственных структурно-функциональных 
нарушений соединительной ткани, являющихся фоновой 
основой, обладающей высокой степенью риска возникно
вения ассоциированной патологии;

генетически детерминированного дефекта со
единительной ткани, обусловливающего особенности 
фармакокинетики и фармакодинамики лекарств.

В каталоге наследственных заболеваний человека 
V.A. McKusik [23], объединяющим несколько десятков 
тысяч нозологических форм наследственной патологии, 
более 400 нозологий связаны с патологией соединитель
ной ткани [24].

Разнообразие клинических симптомов при патоло- 
I ии соединительной ткани свидетельствует о системно
сти поражения, поскольку соединительная ткань нахо
дится во всех органах и системах, составляя более 51% 
массы тела, выполняет многообразные и сложные функ
ции (В.В. Серов, А.Б. Шехтер, 1994; Э.В. Земцовский, 
2000; В.М. Яковлев и др., 2004).

Разделение ДСТ на дифференцированные и недиф
ференцированные формы используется наиболее часто. 
Дифференцированная ДСТ характеризуется определен
ным типом наследования, отчетливо очерченной клини
ческой картиной и в ряде случаев -  установленными и 
хорошо изученными генными или биохимическими де
фектами. Использование современных достижений моле
кулярной генетики позволяет выделить 8 групп наслед
ственных ДСТ: 1) наследственные коллагенопатии (син
дром Элерса-Данло, несовершенный остеогенез, хондро- 
днсплазии, различные варианты буллезного эпидермо- 
лнза и т.д.); 2) наследственные фибриллинопатии (син
дром Марфана, MASS-синдром, контрактурная арахно- 
дактилия и др.); 3) наследственные эластинопатии (cutis

laxa, врожденная, аутосомно-доминантная форма; син
дром Вильямса-Бурена и др.); 4) наследственные фибули- 
нопатии (cutis laxa, врожденная, аутосомно-доминантная 
и аутосомно-рецессивная формы и др.); 5) наследствен
ные ламинопатии (ларинго-онихо-кожный синдром, 
аутосомно-рецессивный; буллезный эпидермолиз, линей
ный, летальный; буллезный эпидермолиз, генерализован
ный, атрофический, доброкачественный; неонатальный 
cutis laxa с марфаноидным фенотипом и др.); 6) наслед
ственные тромбоспондинопатии (псевдоахондроплазия, 
множественная эпифизарная дисплазия); 7) наследствен
ные протеогликанопатии (различные клинические вари
анты буллезного эпидермолиза, хонродисплазий и др.); 8) 
наследственные ДСТ, обусловленные мутациями в генах 
фибробластных факторов роста, их рецепторов и антаго
нистов (различные формы краниосиностоза, ахондропла- 
зии и др.) [2-4,6-8,10,25,26]. По данным Т.И. Кадуриной и
В.И. Горбуновой в настоящее время выделено более 250 
нозологических форм этой патологии, обусловленных 
мутациями в генах a -цепей коллагенов (69), ферментах 
биосинтеза коллагенов (4), белков с коллагеноподобными 
доменами (8), неколлагеновых белков внеклеточного ма
трикса (64), системы трансформирующих и фибробласт
ных факторов роста (52) и транскрипционных факторов 
(52) [26-28]. Число идентифицированных моногенных 
синдромов несомненно будет возрастать по мере совер
шенствования молекулярно-генетических методов иссле
дования [29]. Дифференцированные ДСТ представляют 
собой редко встречающиеся синдромы: например, отно
сительно распространенный синдром Марфана (1:10000- 
1:15000) среди других еще более редких генетических 
синдромов (легкие формы врожденного буллезного эпи
дермолиза -  1:50000, тяжелые -  1:500000; тяжелые вари
анты синдрома Элерса-Данло -  1:100000 и т.д.) [7,27,30].

Недифференцированная ДСТ (НДСТ) -  генетиче
ски гетерогенная группа, которая чаще имеет признаки 
аутосомно-доминантного типа наследования, без четких 
клинико-генеалогических критериев, с различным набо
ром количественных и качественных фенотипических и 
клинических симптомов, обусловленных степенью выра
женности структурно-функциональных нарушений твер
дой и рыхлой соединительной ткани и осложнениями, 
формирующимися в процессе онтогенеза [25,31]. Одна 
из основополагающих характеристик ДСТ как дисмор- 
фогенетического феномена -  фенотипические признаки 
ДСТ могут отсутствовать при рождении или иметь очень 
незначительную выраженность (даже в случаях диффе
ренцированных форм ДСТ) и, подобно изображению на 
фотобумаге, проявляться в течение жизни [21]. То есть, 
клинически ДСТ манифестирует в различные возраст
ные периоды, и функциональная неполноценность со
единительной ткани прогрессирует с возрастом [32,33]. 
Данные о распространенности НДСТ разноречивы: 9,8% 
(В.В. Чемоданов и др., 2002), 13% (С.К. Евтушенко и 
др., 2001) у лиц молодого возраста, а у взрослых -  8,5% 
(Б.В. Головский и др., 2002) по данным одних авторов, 
до 65-85,4% по данным других [34-38], что обусловлено 
различными классификационными и диагностическими



подходами (А.И. Мартынов и соавт., 1998; Г.И. Нечаева, 
И.А. Викторова, 2007). Таким образом, по самым скром
ным данным, показатели встречаемости НДСТ, по мень
шей мере, соотносятся с распространенностью основных 
социально значимых неинфекционных заболеваний [21]. 
По мнению Р.Н. Byers et al., в ряде случаев недифферен
цированных ДСТ речь идет о редком моногенном син
дроме, диагностика которого невозможна без проведения 
молекулярно-генетического исследования [39]. Однако 
более вероятно, что разнообразие клинических феноти
пов объясняется генетической гетерогенностью за счет 
отдельных мутаций в нескольких генах, существования 
аллельных серий одного и того же гена, а также возмож
ностью развития клинически сходных заболеваний при 
повреждении разных генов [40]. В связи с этим создание 
классификации недифференцированных форм ДСТ пред
ставляется весьма сложной задачей. В настоящее время 
в Российские клинические рекомендации включена клас
сификация, предложенная Э.В. Земцовским, согласно ко
торой выделяют десять диспластических синдромов и 
фенотипов [5]. Основу алгоритма диагностики при этом 
составляют те же принципы деления диагностических 
критериев на большие и малые, как это сделано в согла
сованных рекомендациях по диагностике отдельных мо- 
ногенных синдромов [41-43]. Несмотря на несомненную 
научную значимость данного классификационного под
хода, вызывает сомнение возможность его использования 
в условиях реальной клинической практики для опреде
ления прогноза заболевания и тактики ведения пациен
тов [29].

Появление новой концепции открыло широкие го
ризонты для исследователей самых разных специально
стей, что нашло отражение в нарастании количества пу
бликаций, посвященных ДСТ [29]. В настоящее время за
щищено более 700 кандидатских и докторских диссерта
ций по ДСТ за последние 10 лет.

Как любая относительно новая теория, концепция 
ДСТ имеет много спорных и неоднозначных положений, 
являющихся предметом критики и поводом для посто
янной дискуссии. В то же время не вызывает сомнения 
практическая значимость проблемы. Несмотря на гетеро
генность и фенотипическую индивидуальность проявле
ний НДСТ, проблемы со здоровьем, заставляющие паци
ента обращаться к врачу, достаточно типичны и требуют 
унифицированных подходов. Практический опыт убеди
тельно свидетельствует о востребованности навыков ве
дения пациентов с ДСТ как узкими специалистами, так и 
врачами первичного звена [18,29].

Основное внимание исследователей традицион
но уделяется кардиологическим аспектам патологии, о 
чем свидетельствует, в частности, создание Всероссий
ским научным обществом кардиологов (ВНОК) секции 
«Дисплазия соединительной ткани сердца», а также бур
ная полемика относительно принципов классификации 
и терминологии, не утихающая в специализированных 
изданиях [44]. В настоящее время в России имеется це
лая дерматологическая школа по изучению генодермато- 
зов (В.Н. Мордовцев и др.), среди которых широко осве

щены и дифференцированные ДСТ [45,46]. В то время 
как вопросы поражения кожи при недифференцирован
ных ДСТ описаны многими исследователями, но специ
алистами в дерматологии до настоящего времени не из
учались и в доступной литературе такие публикации не 
представлены. Среди всего массива литературных дан
ных по изучению НДСТ можно выделить только единич
ные работы дерматологов, посвященных оценке влияния 
диспластического процесса на течение ассоциированной 
патологии, т.е. тех заболеваний кожи, генез которых не 
имеет непосредственного отношения к наследственно
му поражению соединительной ткани. Подобные иссле
дования были проведены только в отношении атопиче
ского дерматита (Н.Н. Свечникова, 2002; Н.Г. Лузгина и 
др., 2007), где была установлена прямая корреляция меж
ду тяжестью клинических проявлений атопического дер
матита и выраженностью ДСТ, оказывающей по мнению 
исследователей крайне неблагоприятное влияние на ха
рактер клинических проявлений заболевания [47-49].

Встречающиеся в практике дерматолога дисплазии 
кожи, часто комбинируются с пороками развития вну
тренних органов, и четкое разделение их на мезодер- 
мальные и эктодермальные невозможно. Предлагавшие
ся классификации этих заболеваний не нашли всеобще
го признания. В настоящее время нарастает количество 
синдромов с выраженным поражением кожи и ее придат
ков, работа по описанию новых синдромов продолжается 
[45]. Для удобства и более четкого представления наслед
ственных нарушений (дисплазий) соединительной ткани 
с поражением кожи можно условно разделить их на 2 но
зологические группы и одну подгруппу:

1. Патология кожи при дифференцированных ДСТ 
(наследственные болезни соединительной ткани с преи
мущественным поражением кожи);

1.1. Дисплазии кожи с участием диспластического 
поражения соединительной ткани;

2. Патология кожи при недифференцированных
ДСТ.

Диспластические болезни кожи являются результа
том действия мутагенных генов на эмбриогенез в период, 
когда начинают формироваться дериваты мезо- и экто
дермальных слоев (4-9-я недели беременности). Они ха
рактеризуются аномальным развитием, аплазией отдель
ных участков кожи или распространенным поражением 
кожи с гипоплазией всех ее слоев или отдельных струк- 
тур [45].

Самая большая группа наследственных болезней 
соединительных тканей (дифференцированных ДСТ) -  
наследственные коллагенопатии, обусловленные мутаци
ями в генах коллагенов, либо в генах, кодирующих фер
менты их биосинтеза. В самостоятельные нозологиче
ские формы выделено более 70 заболеваний. Любые со
бытия, заканчивающиеся снижением синтеза коллагенов 
будут приводить к ухудшению процесса заживления ран 
и переломов (напр., дистрофическая форма буллезного 
эпидермолиза). В то же время, следствием избыточного 
синтеза коллагена может быть формирование фиброза пе
ченочной, почечной, легочной ткани и кожи [7]. Учиты



вая. что из 29 различных типов известных коллагенов 12 
, |. т .  IV, V, VI, VII, VIII, XIII, XIV, XV, XVII, XIX) обра
зуют каркас кожи [50], становится понятным проявления 
се дефектов в различной степени у большинства видов 
соедннительно-тканных дисплазий.

Практически каждая пятая наследственная ДСТ со
провождается диагностически значимой кожной пато
логией (18%) [26] и характеризуется следующими про
явлениями: истончением разной степени выраженно
сти, гиперэластичностью, склонностью к легкой трав- 
матизации и образованию келоидных рубцов [8]. Яр
кое тому подтверждение -  гиперрастяжимость, гиперэ- 
ластичность, ломкость, истончение кожи, наличие кело
идных рубцов, симптома «папиросной бумаги», отсут
ствие «стрий беременности» [51-53] характерны для всех 
диетических вариантов синдрома Элерса-Данло (СЭД) 
(5,8.24,43]. Диагностика СЭД (синдром Элерса-Данло- 
Черногубова, десмогенез несовершенный, кожа гиперэ- 
ластическая, кожа каучуковая) в настоящее время осно
вана на “Вилльфраншских критериях” (1997). В них вме
сто ранее признанных 10 выделены 6 типов, наследуемых 
но аутосомно-рецессивному и аутосомно-доминантному 
типу [43]. Повышенная хрупкость кожи характерна для 
несовершенного остеогенеза, сочетающегося с СЭД, об
условленного мутациями в гене коллагена I типа [8]. Ис
тончение, стрии, тенденция к гиперэластичности кожи 
наблюдаются также при некоторых аллельных вариантах 
синдрома Марфана I типа, таких как MASS-синдром или 
синдром Марфана в сочетании с синдромом Шпринтцен- 
Гольдберга. Эти заболевания связаны со специфически
ми дефектами в гене фибриллина 1 -  компонента микро- 
фибрилл эластических волокон [8,38,42,43,51-55]. Осо
бого внимания заслуживает синдром «вялой кожи» (cutis 
laxa, кожа растянутая, дерматомегалия, халазодермия, 
дерматохалазис, эластолиз генерализованный) -  очень 
часто сочетающийся с другими признаками преждев
ременного старения. Выделяют наследственную (иди- 
опатическую) и приобретенную формы, в свою очередь 
среди наследственных поражений различают аутосомно- 
домннантный, аутосомно-рецессивный и сцепленный с 
X-хромосомой типы [8,45,46]. При различных наслед
ственных вариантах cutis laxa дефектными оказывают
ся мнкрофибриллярные эластические волокна [8]. Не ме
нее актуальны в практике дерматолога наследственные 
ДСТ, ведущим клиническим проявлением которых явля
ется буллезный эпидермолиз. Мутации в гене мажорного 
фибриллярного коллагена VII типа ответственны за раз
витие дистрофических вариантов этой патологии. При
чем разные мутации в гене COL7A1, которые могут на
следоваться как по аутосомно-доминантному, так и по 
аутосомно-рецессивному типу, ассоциированы с девятью 
нозологически самостоятельными формами заболевания 
(напр., рецессивно-генерализованный Галлопо-Сименса, 
рецессивный локализованный, доминантный Коккейна- 
Турена, белопапулоидный Пазини) [8,56-58].

Менее часто встречаются: псевдоксантома эласти
ческая (pseudoxanthoma elasticum, синдром Гренблад- 
С грандберга, генерализованный эласторексис) -  насле

дуется в основном по аутосомно-рецессивному типу, 
реже -  по аутосомно-доминантному [3,59]; эластоз пер
форирующий серпигинирующий Лютца-Мишера (бо
лезнь Лютца-Мишера, эластома папиллярная бородав
чатая перфорирующая, кератоз фолликулярный серпиги- 
нозный Лютца) -  имеются случаи аутосомно-доминантно 
и рецессивно наследуемые; анетодермия (anetodermia 
erythematosa Jadassohn, пятнистая атрофия кожи) -  обу
словлена индивидуальной слабостью эластических воло
кон, выделяют три клинических варианта [45,46].

В практике врача-дерматолога могут встретиться: 
наследственные варианты телеангиэктазий; мультицен- 
трический остеолиз -  с узлами и артропатией, характе
ризующийся подкожными узелковыми образованиями на 
ладонях и подошвах; синдромы Ваарденбурга, сопрово
ждающиеся нарушением пигментации кожи и волос, и не
которые варианты краниосиностозов с морщинистостью 
кожи и черным акантозом (синдромы Беаве-Стевенсона, 
Крузона). Одним из диагностических признаков кампо- 
мелической карликовости являются множественные кож
ные перетяжки укороченных верхних и нижних конечно
стей [8].

Подгруппа дисплазий кожи с участием диспла- 
стического поражения соединительной ткани включа
ет эктодермальные дисплазии: ангидротическая эктодер
мальная дисплазия (синдром Криста-Сименса, синдром 
Гилфорда-Тендлоу), гидротическая эктодермальная дис
плазия (синдром Клаустона), фокальная дермальная гипо
плазия Гольтца-Горлина, многоформный кератоз Симен
са (синдром Сименса), врожденная пахионихия (синдром 
Ядассона-Левандовского), синдромы ван ден Боша, Бер
лина, Вилнера, Хельвег-Ларсена-Людвигсена, Эллиса- 
ван Кревельда, ван Богарта-Озе, Шефера, Унны, Лангера- 
Гидиона, Гидиона (трихоринофаланговый I типа), Эстер- 
райхера, Йохансона-Близзарда, дисплазия семейная ман
дибулоакральная, дисплазия слизисто-эпителиальная и 
др. [45,46]. У больных ангидротической эктодермальной 
дисплазией наряду с лицевыми и зубными аномалиями 
наблюдаются редкие, сухие, ломкие волосы, гипотрихоз 
волосистой части головы и истонченная кожа с периор- 
битальной морщинистостью [8].

Развитие этой большой группы заболеваний с очень 
разноликой и многообразной сиптоматикой связано с та
кими факторами патогенеза, как действие различных му
тантных генов, плейотропное действие генов (влияние их 
на разные признаки), различная экспрессивность, влия
ние дополнительных экзогенных факторов (экологиче
ских, профессиональных вредностей, инфекций и пр.), 
время и место действия гена и т.д. По-видимому, могут 
иметь место и случайные нарушения развития плода, не 
закрепляющиеся генетически [3,45].

Более ста синдромов и болезней из вышеназванных 
дифференцированных ДСТ являются известными и ак
тивно изучаются дерматологами и от общего числа на
следственных нарушений (дисплазий) соединительной 
ткани с поражением кожи составляют доли процента (как 
и среди всех наследственных коллагенопатий), вторая же 
нозологическая группа является синдромной и характе



ризуется мозаичным набором клинических и фенотипи
ческих признаков (по образному выражению M J. Glesby, 
R.E. Pyeritz, 1989 г. -  «размытый» фенотип), и включа
ет встречаемость у подавляющего числа пациентов сре
ди всех ДСТ. Используя имеющиеся диагностические 
критерии возможно определение НДСТ с поражением 
кожи и привлечение внимания к этой нозологии дерма
тологов с целью коррекции этих нарушений, а также учи
тывая прогредиентное течение синдрома НДСТ, мож
но предполагать особенности старения и развития дер
матологических заболеваний у пациентов данной группы 
[5,20,41,60,61].

Накоплены многочисленные фенотипические при
знаки НДСТ с поражением кожи: кожа у пациентов с 
ДСТ обычно нежная, бархатистая [6,8]; повышенная рас
тяжимость кожи выявляется по данным разных авторов 
в 12-31% случаев [62-65]; кожа как «тонкая», «просвечи
вающая» [6,8,17-19,66] в 35% [62]: вялая, рыхлая («дря
блая») текстура кожи [6,8.11,17-19] в 13% [62]; особый 
тип заживления кожи, представляющий собой шов в виде 
«папиросной бумаги» (симптом «папиросной бумаги») 
определяется в 26% [62] и свидетельствует о неполно
ценности коллагена кожи [17-19,42,66,67], остается на 
местах ссадин, ран после перенесенной стрептодермии, 
ветряной оспы в виде участков блестящей, атрофирован
ной кожи [8]; характерны келоидные рубцы при НДСТ 
[18,67] после травм, оперативных вмешательств, вакци
наций, перенесенных инфекционных заболеваний [6,8]; 
нередко определяется легко ранимая кожа или повышен
ная ломкость капилляров -  геморрагические проявления 
(7%) [62] в виде кровоподтеков, экхимозов, петехий в ме
сте инъекций, при незначительных ударах, свидетель
ствующие о неполноценности эластина и коллагена со
единительной ткани мелких сосудов [6,8,17-19,66,67]. 
Кожные стрии описаны при НДСТ [6,8,18,20,66,68] с 
встречаемостью 18% [62]; у рожавших женщин, как пра
вило, отсутствуют стрии беременности при элерсопо- 
добном фенотипе при НДСТ [8]; M.J. Glesby et al. отме
тили у 31% пациентов с пролапсом митрального клапана 
(как маркер НДСТ) стрии белого цвета преимущественно
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в области спины, ягодиц, наружной поверхности бедер, 
не связанные с резкими колебаниями веса [20]. У лиц с 
НДСТ отмечается склонность к формированию подкож
ных псевдоопухолевых образований [6,8] или кистопо
добных узелков; помимо этого, известны работы Д.Н. 
Бочковой и соавт., обнаруживших взаимосвязь пролапса 
митрального клапана (как значимого фена НДСТ) и под
кожных узелков на голени и в области локтевых суставов 
[69]. Также описаны преимущественно в педиатрических 
работах следующие проявления НДСТ: бледность кожи; 
кожа, как замша; выраженная венозность кожи; морщи
нистость кожи; пигментные пятна; поперечная исчерчен- 
ность; наличие рубчиков на коже [70-73]. Практический 
опыт Т.Н. Кадуриной и В.Н. Горбуновой (2000,2009) сви
детельствует о достаточно благоприятном течении скле
родермии на фоне НДСТ с элерсоподобным фенотипом. 
Авторы неоднократно наблюдали медленное прогрес
сирование заболевания и даже «размягчение» участков 
склеродермии [8].

Таким образом, в настоящее время накоплено доста
точно клинических наблюдений, подтверждающих вза
имосвязь между наследственными нарушениями соеди
нительной ткани и определенными видами кожной пато
логии. Вероятно, задачами ближайшего будущего долж
ны стать более углубленное изучение морфологических 
и патофизиологических механизмов развития поражения 
кожи, а также поиск молекулярно-генетических основ 
патологии с расшифровкой механизмов дисгистиогенеза. 
Проведение подобного рода фундаментальных исследо
ваний позволит преодолеть неопределенность и несогла
сованность подходов к диагностике ДСТ и в то же время 
заложит основу для разработки новых доказательных ме
тодов лечения и реабилитации пациентов.и
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