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де Ланге и немногочисленной информации о нем мы 
ставили своей целью обратить внимание читателей на 
ведущие клинические проявления данной патологии, 
чтобы своевременно её диагностировать, комплексно 
оценить имеющуюся симптоматику и принять все воз-
можные меры по коррекции пороков развития, при-
сущих вышеназванному заболеванию. Это позволит 
улучшить прогноз для жизни и достичь оптимально воз-
можного физического и нервно-психического развития 
у данных пациентов.
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В представленном клиническом примере описан случай, интересный с позиции сложности диагностики 

причины снижения костной массы / остеопороза и суставного болевого синдрома в молодом возрасте, ко
торые развились у пациента с нарушением развития соединительной ткани. Описаны возможные пато
генетические механизмы нарушения остеогенеза при патологии соединительной ткани. Акцентировано 
внимание на необходимость индивидуального подхода и наличия клинического мышления у врача в ран
нем распознавании полифакторной патологии остеопороза и назначении адекватных лечебных и профи
лактических мероприятий, способных предотвратить осложнения в виде остеопоротических переломов  
и улучшить качество жизни пациентов.
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CASE OF OSTEOPOROSIS IN MEN YOUNGER WITH CONNECTIVE TISSUE DYSPLASIA

In the present example describes a clinical case interesting from the standpoint of reducing the complexity  
of diagnosing the causes of bone loss / osteoporosis and joint pain at a young age, which occurred in a patient with 
impaired connective tissue development. The possible pathogenetic mechanisms of disorders of bone formation with 
connective tissue disease. The attention to the need for an individual approach and the availability of clinical thinking 
of a doctor in the early detection of multifactor pathology of osteoporosis and appointment of adequate treatment and 
preventive measures, can prevent complications such as osteoporotic fractures and improve the quality of life of patients.

Keywords: osteoporosis, an inherited disorder (dysplasia) connective tissue, bone mineral density.

Проблемы нарушения формирования костной 
ткани у лиц молодого возраста являются одной 

из актуальных задач современного здравоохранения  
в силу, как высокой распространенности, так и детер-
минирующего влияния на дальнейшее развитие осте-
опороза в старших возрастных группах. Одним из фак-
торов, приводящих к недостаточному накоплению пи-
ковой костной массы и суставного болевого синдрома 
в молодом возрасте, является наследственное наруше-
ние структуры и функции (дисплазии) соединительной 
ткани (ННСТ) [1, 8]. Врачу не всегда удается объективно 

оценить множество симптомов и распознать среди них 
системную патологию соединительной ткани. Между 
тем, именно наследственные и врожденные аномалии 
соединительной ткани проявляются такими признака-
ми, как миопия, кифосколиоз, пролапс клапана сердца, 
плоскостопие и др. К сожалению, не уделяется и долж-
ного внимания оценке минеральной плотности костной 
ткани у пациентов, страдающих ННСТ. Тогда как, веро-
ятность наличия нарушения остеогенеза при патологии 
соединительной ткани диктует необходимость раннего 
скрининга нарушений костного метаболизма с целью 



152 

 Случай из практики 

своевременного проведения адекватного лечения и про-
филактики данной патологии.

Пациент Н., 1996 г. р., госпитализирован в гастро-
энтерологическое отделение «432 главного военного 
клинического медицинского центра ВС РБ» в январе 
2016 г. по направлению воинской части с диагнозом 
идиопатический остеопороз. 

На момент осмотра беспокоили жалобы на посто-
янные боли в плечевых суставах, уменьшающиеся при 
поднятии рук вверх, ноющие боли в спине (поясничный 
отдел позвоночника) при привычных физических на-
грузках и усиливающиеся в ортостатическом положе-
нии, быструю утомляемость. 

Из анамнеза известно, что данные жалобы появи-
лись три года назад, в течении последних шести меся-
цев в связи с выполнением более интенсивных физи-
ческих нагрузок прогрессировали, периодически при-
нимал обезболивающие препараты без значительного 
улучшения. Наследственный анамнез по патологии сое-
динительной ткани не уточнен (родственники не обсле-
довались). Перенесенные заболевания: соматоформ-
ная вегетативная дисфункция по кардиальному типу; 
пролапс митрального клапанов 1 ст. без нарушения 
внутрисердечной гемодинамики; эпидемический паро-
тит в детском возрасте, перелом фаланги 1-го пальца 
стопы (падение гири) в 2010 г.

При обследовании в поликлинике по месту житель-
ства выявлены: болевой синдром в поясничном отделе 
позвоночника и плечевых суставах, что послужило по-
казанием для консультации невролога и выполнению 
остеоденситометрии, по результатам которой диагно-
стирован остеопороз (по Т-критерию) LI-LII, остеопения 
LIII-LIV позвонков, шеек бедренных костей. После дооб-
следования эндокринологом в апреле 2015 г. установ-
лен диагноз «Идиопатический остеопороз без патологи-
ческих переломов». 

При осмотре общее состояние удовлетворитель-
ное. Астенический тип конституции (рис. 1). Удовлетво-
рительного питания (ИМТ = 19,66 кг/м2). Рост 168 см, 
масса тела 55,5 кг, АД 120/70 мм рт. ст, пульс 60  
в 1 минуту, ритмичный. Кожные покровы тела, видимые 

слизистые обычной окраски, влажности, чистые, в об-
ласти грудины и на спине – локальная депигментации 
(витилиго), дистальный гипергидроз. Периферические 
лимфатические узлы, доступные пальпации, не увеличе-
ны. Костно-суставная система: крыловидные лопатки, 
уплощенная форма грудной клетки, диспропорциональ-
ное телосложение, широкая шея, лицевые дизморфии 
в виде готического свода неба, малые размеры ушных 
раковин (рис. 2). Избыточные движения в плечевых су-
ставах: при отведении левого плеча до 90º, правого пле-
ча до 100º и приведении согнутой в локтевом суставе 
руки к сагиттальной плоскости возникает задний вывих 
головки левого и подвывих головки правого плеча, кото-
рый пациент самостоятельно вправляет определенным 
движением или вывих самопроизвольно вправляется 
при опускании вывихнутого плеча вниз, что сопрово-
ждается болью и хрустом в плечевом суставе. Сгибание 
в правом плечевом суставе – 180º, разгибание – 40º ,  
отведение – 180º; сгибание в левом плечевом су-
ставе – 180º, разгибание – 40º, отведение – 180º. 
Движения в плечевых суставах болезненны в крайних 
положениях. Ось позвоночника дугообразно искривле-
на влево, движения в позвоночнике в полном объёме. 
Продольные своды стоп уплощены, удлинение 2-го паль-
ца стоп, сандалевидная щель между 1-м и 2-м пальца-
ми стоп. Чувствительность и пульсация сосудов верхних 
конечностей не нарушены. ЛОР-органы – носовая пере-
городка S-образно искривлена влево, носовое дыхание  
не нарушено. Клинический статус по другим системам 
и органам без особенностей.

При лабораторном исследовании показателей об-
щего анализа крови, мочи, электролитного состава 
крови, фосфорно-кальциевого обмена отклонений от 
нормы не выявлено. В биохимическом анализе кро-
ви повышены показатели щелочной фосфатазы 281,0 
(50–250) Е/л, магний 1,81 (0,70–0,91) ммоль/л, пони-
жен уровень витамина D (25(OH)D3) 25,9 (≥30,0) нг/мл, 
в остальном без особенностей. Показатели гормонов 
крови (фолликулостимулирующий, лютеинизирующий, 
тиреотропный гормоны, свободный тироксин, тесто-
стерон, кортизол, пролактин, паратгормон) в пределах 
нормы. Маркеры метаболизма костной ткани незначи-
тельно повышены: остеокальцин – 56,57(0–42,0) нг/мл, 
β-кросслапс – 0,766 (0–0,584) нг/мл. При цитогенетиче-
ском исследовании: кариотип 46, ХY.

На R-грамммах плечевых суставов (в стандартных 
проекциях и при функциональных положениях) в акси-

Рис. 1. Астенический тип конституции, крыловидные лопатки Рис. 2. Готический свод неба, малые размеры ушных раковин
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альной проекции после проведенного пациентом опре-
деленного движения зафиксированы: слева полный 
задний вывих, справа задний подвывих (рис. 3). На 
R-граммах стоп выявлено продольное плоскостопие  
1 степени обеих стоп, на R-граммах шейно-грудного от-
дела позвоночника – левосторонний сколиоз 1 степени, 
частичная конкресценция С2-С3 – вариант развития 
шейных позвонков. 

По результатам костной денситометрии выявлено 
снижение минеральной плотности костной ткани пояс-
ничных позвонков и шейки левой бедренной кости, что 
соответствует снижению костной массы по сравнению 
с возрастной нормой (Z-критерий = –2,3). 

При КТ исследовании плечевых суставов отмечает-
ся неровность контура обеих головок плечевых костей 
по латеральному краю с кистозной перестройкой кости, 
выраженной больше слева. Суставная щель с обеих 
сторон равновеликая. Контур нижней губы суставной 
поверхности лопатки слева несколько неровный. Угол 
Хилла-Сакса слева 6 градусов, справа в пределах нор-
мы. Заключение: КТ признаки дисплазии суставной по-
верхности левой лопатки. 

При УЗИ сердца определены пролапс митрального, 
трикуспидального клапанов 1 ст., хорды в полости ле-
вого желудочка. УЗИ органов брюшной полости, почек, 
яичек – без патологии, щитовидной железы – множест-
венные мелкие кисты. При УЗИ сосудов верхних конеч-
ностей кровоток незначительно снижен в дистальных 
сегментах, с высоким периферическим сопротивлени-
ем в дистальных отделах по типу ангиоспазма артерий 
от уровня плечевых артерий, морфологических измене-
ний со стороны стенки артерий не выявлено. Динамо-
метрия кистей без особенностей. Фиброгастродуодено-
скопия, R-графия легких без патологии.

Консультирован ортопедом-травматологом, выстав-
лен диагноз: Врожденная аномалия развития верхне-
плечевого пояса. Дисплазия правого и левого плечево-
го суставов. Крыловидное стояние правой и левой ло-
паток. Нестабильность и привычный подвывих головок 
правого и левого плечевых суставов. НФ I степени. Вто-
ричный остеопороз. Левосторонний поясничный сколи-
оз I степени, частичное сращение С2-С3 позвонков. Ис-
кривление носовой перегородки влево без нарушения 
носового дыхания.

Приведенный клинический случай представляет 
интерес с позиции сложности диагностики причины сни-

жения костной массы / остеопороза и суставного боле-
вого синдрома в молодом возрасте, которые развились 
у пациента с нарушением развития соединительной 
ткани. 

Согласно определению экспертов ВОЗ, остеопо-
роз – метаболическое гетерогенное заболевание ко-
стей, характеризующееся генерализованной потерей 
костной массы, превосходящей возрастную и половую 
нормы, а также нарушением архитектоники костной 
ткани, что приводит к снижению физической прочности 
кости и развитию переломов. Различают первичный 
остеопороз (постклимактерический, старческий, юве-
нильный и идиопатический) и вторичный остеопороз 
при ряде патологических состояний (заболевания эндо-
кринной системы, желудочно-кишечного тракта, соеди-
нительной ткани и др.) [6].

Принято считать остеопороз проблемой лиц пожи-
лого возраста, в особенности женщин постменопау-
зального периода. Вместе с тем, накоплены данные, 
свидетельствующие о том, что основы остеопороза за-
кладываются в детском и юношеском возрасте, так как 
именно в эти периоды накапливается более 90% гене-
тически детерминированной костной массы, обеспечи-
вающей прочность и устойчивость скелета к воздейст-
вию различных неблагоприятных факторов на протяже-
нии всей последующей жизни и в его развитии важную 
роль играют нарушения соединительной ткани [1, 5]. 

Вместе с тем, в рассматриваемом клиническом 
случае, при отсутствии в классическом понимании 
традиционных факторов риска остеопороза, обра-
щало внимание наличие признаков дисморфогенеза 
со стороны костной ткани, что послужило основой для 
диагностирования у данного пациента ННСТ (недиффе-
ренцированного диспластического фенотипа). Вопрос 
в отношении причинно-следственных связей развития 
остеопороза (первичный или вторичный генез) на фоне 
ННСТ до настоящего времени остаётся открытым. Меж-
ду тем, снижение МПКТ (по Z-критерию ≤ –2,0 SD и бо-
лее) у лиц с ННСТ в возрасте 14–20 лет выявляется  
в 28,7% случаев. Для оценки наличия дефицита костной 
массы у детей старше 5 лет, молодых мужчин и женщин 
до менопаузы, согласно рекомендации Международно-
го общества по клинической денситометрии от 2007 г., 
применяется только Z-критерий [6]. 

Патогенез нарушения процессов синтеза, резорб-
ции и ремоделирования костной ткани при дисплазии 

Рис. 3. На R-грамммах зафиксированы вывихи плечевых суставов
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соединительной ткани продолжает изучаться. Предпо-
лагают, что именно расстройства синтеза коллагенопо-
добного белка (фибриллина), который является одним 
из наиболее многочисленных представителей экстра-
целлюлярных матриксных белков кости, обеспечиваю-
щих сохранение нормальной структуры и функции ко-
сти, приводят к изменению микроархитектуры костной 
ткани, негативно сказываясь на ее прочности, и форми-
рованию остеопороза [1]. Одним из таких механизмов, 
возможно, является фибриллин-модулированный контр-
оль костного метаболизма, который осуществляется 
посредством взаимной антагонистической сигнализа-
ции трансформирующего фактора роста (transforming 
growth factor beta, TGF-β) и костного морфогенетическо-
го протеина (bonе morphogenetic protein, BMP), обеспе-
чивая тем самым соответствующий остеобластогенез  
и остеокластогенез [10]. 

Аномалии фибриллина-1 или фибриллина-2, наблю-
даемые при ННСТ, могут усиливать активность TGF-β 
(«TGF-β парадокс») и концентрации BMP, что приводит 
к дисрегуляции функции остеобластов / остекластов 
(преимущественно мягкому ускорению созревания 
остеобластов). Увеличение TGF-β сигнализации также 
стимулирует производство остеобластами лиганда ре-
цептора-активатора ядерного фактора кВ (RANKL), тем 
самым увеличивая деградацию матрикса остеокласта-
ми. Аномалии фибриллина-2 поддерживают нормаль-
ные уровни BMP и повышают уровень активности толь-
ко TGF-β, уступая снижению созревания остеобластов  
и увеличению остеобласт-поддерживаемого остеокла-
стогенеза. Таким образом, процессы анаболизма и ка-
таболизма кости являются неотъемлемыми частями фи-
бриллин-модулированной TGF-β и BMP сигнализации, 
при нарушении которых происходит разбалансировка 
синтеза и деградации коллагеновых волокон [10]. 

К сожалению, немногие клиницисты уделяют доста-
точно внимания распознаванию системных нарушений 
структуры и функции соединительной ткани врожденно-
го характера. Последнее объясняется тем, что далеко не 
все врачи владеют необходимыми навыками для сво-
евременной диагностики диспластических заболева-
ний и тактикой ведения таких пациентов, так как ННСТ 
отличаются от многих других заболеваний медленным 
прогрессированием, длительным сохранением функци-
ональной способности органов и систем, поздней кли-
нической манифестацией, часто в виде осложнений или 
ассоциированной патологии. Не знают, что наряду с до-
статочно хорошо известными классифицированными, 
существуют и неклассифицированные (недифференци-
рованные) синдромы ННСТ, т.н. стертые формы [2, 4].

Классифицированные (синдромные) ННСТ харак-
теризуются определенным типом наследования с уста-
новленными генными или биохимическими дефектами 
и в ряде случаев отчетливо очерченной клинической 
картиной. Наиболее частые представители этой груп-
пы – синдром Марфана, синдром Элерса-Данлоса, не-
совершенный остеогенез, синдром гипермобильности 
суставов и пр. Они встречаются редко и могут диагно-
стироваться генетиками довольно быстро [3, 11].

В нашей статье описан случай недифференцирован-
ной дисплазии соединительной ткани, когда у пациента 
набор фенотипических признаков не укладывается ни 

в один из дифференцированных синдромов. Такая па-
тология широко распространена и составляет от 26 до 
85% в популяции [3]. Недифференцированные диспла-
зии соединительной ткани – это генетически гетероген-
ная группа. Иногда набор фенотипических признаков  
у подобных больных напоминает тот или иной из извест-
ных дифференцированных синдромов или т.н. «overlap – 
фенотип». В подобных случаях речь идет о «марфанопо-
добном», «элерсоподобном» фенотипах, или чаще всего 
неклассифицированном (недифференцированном) фе-
нотипе [7, 11]. 

Одним из клинических проявлений ННСТ является 
гипермобильность суставов [3, 11], которая имела ме-
сто также у нашего пациента. Известно, что избыточный 
объем движений в суставах приводит к нарушению дви-
гательного стереотипа, при длительном существовании 
которого возникают перегрузки определенных сегмен-
тов позвоночника и мышечных групп, а в дальнейшем  
к формированию функциональных блокад и миоадап-
тивного синдрома и как следствие – хронической боли 
в спине [8, 11], что и наблюдалось у нашего пациента. 

Сложности диагностики остеопороза у лиц молодого 
возраста обусловлены в первую очередь его многофак-
торным характером и отсутствием должной информиро-
ванности врачей, а во вторую очередь – бессимптомно-
стью клинических проявлений остеопороза [7]. Врачам 
следует помнить не только о диагностике системных 
изменений соединительной ткани наследственного или 
врожденного характера у лиц молодого возраста, но  
и о том, что костная ткань является органом-мишенью 
при дисплазии соединительной ткани. Пациенты моло-
дого возраста с суставным синдромом, гипермобильно-
стью суставов и болями в спине входят в группу риска 
развития остеопороза в сочетании с патологией ди-
сплазии соединительной ткани других областей [8, 11]. 
Принимая во внимание распространенность ННСТ у лиц 
молодого возраста все пациенты с клиническими прояв-
лениями дисплазии костно-мышечной системы должны 
проходить исследования, направленные на диагностику 
остеопороза и углубленное исследование других орга-
нов. В то же время пациенты с неуточненными форма-
ми вторичного остеопороза нуждаются в специальном 
обследовании, целенаправленном поиске достовер-
ных признаков системного характера изменений для 
исключения дисплазии соединительной ткани. 

Приведенный клинический случай наглядно пока-
зывает необходимость индивидуального подхода и на-
личия клинического мышления у врача в раннем рас-
познавании полифакторной патологии остеопороза  
и назначении адекватных лечебных и профилактиче-
ских мероприятий, способных предотвратить осложне-
ния в виде остеопоротических переломов и улучшить 
качество жизни пациентов.
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И. А. Карпов, Д. Е. Данилов
ЛЕЧЕНИЕ ПАРЕНТЕРАЛЬНЫХ ВИРУСНЫХ ГЕПАТИТОВ  
ПО РЕЗУЛЬТАТАМ УЧАСТИЯ В 25-Й МЕЖДУНАРОДНОЙ 

КОНФЕРЕНЦИИ АЗИАТСКО-ТИХООКЕАНСКОЙ АССОЦИАЦИИ ПО 
ИЗУЧЕНИЮ ЗАБОЛЕВАНИЙ ПЕЧЕНИ

УО «Белорусский государственный медицинский университет»

                Хроника

Сотрудники кафедры инфекционных болезней  
УО «Белорусский государственный медицинский уни-
верситет»: заведующий кафедрой, профессор, доктор 
медицинских наук И. А. Карпов и доцент, кандидат меди-
цинских наук Д. Е. Данилов приняли участие в 25-й Меж-
дународной Конференции Азиатско-Тихоокеанской Ассо-
циации по изучению заболеваний печени (APASL 2016), 
которая состоялась 20–24 февраля 2016 года в городе 
Токио (Япония). Поездка была организована при содей-
ствии в спонсорской помощи ОО «Белорусская ассоциа-
ция врачей» (отдельное спасибо председателю БАВ Дмит-
рию Евгеньевичу Шевцову), членами которой являются  
не только делегаты данной Конференции, но и практиче-
ски все сотрудники кафедры инфекционных болезней .

Во время поездки сотрудники кафедры при поддер-
жке Посольства Республики Беларусь в Японии (отдель-
ное спасибо Послу Республики Беларусь в Японии Сер-
гею Кимовичу Рахманову) совершили ознакомитель-
ное посещение одной из клиник города Токио (Tokyo 
Takanawa Hospital), где местные врачи показали прин-
цип действия клиники, организацию первичной и стаци-
онарной медицинской помощи, а также оборудование 
для проведения инструментальных и клинико-лабора-
торных обследований. Несмотря на небольшой размер 
японской больницы, в штате имеется 5 специалистов 
по инфекционным болезням, которые работают не 
только с широким спектром инфекционной патологии,  
но и оказывают консультативную помощь в рациональ-
ной антибиотикотерапии и лечении сепсиса. 

В рамках Конференции сотрудниками были опубли-
кованы тезисы научного исследования, а также пред-
ставлен стендовый доклад «Comparative Study of Effica-
cy of Lamivudine and Tenofovir in Treatment for Chronic 

Hepatitis B» (Danilau D., Karpov I., Litvinchuk D., Eremin V.) 
[1], проведено выступление в виде устной презентации 
и ответов на вопросы ученых из разных стран.

По результатам прошедшей 25-й Международной 
Конференции Азиатско-Тихоокеанской Ассоциации по 
изучению заболеваний печени (APASL 2016), доклад до-
цента Дмитрия Евгеньевича Данилова, в котором были 
представлены материалы его будущей диссертации на 
соискание ученой степени доктора медицинских наук 
был отмечен в числе победителей одной из номинаций 
лучших докладов Конференции.

В процессе Конференции сотрудники кафедры оз-
накомились с последними мировыми данными в об-
ласти инфекционной гепатологии. В первую очередь,  
в связи с появлением целого ряда новых лекарствен-
ных средств интерес представляют схемы лечения хро-
нического вирусного гепатита С (ХВГС).

Лечение вирусного гепатита С в целом не отличает-
ся от европейского протокола [2].

Все пациенты без этиотропной терапии или с тера-
пией в анамнезе с компенсированным или декомпенси-
рованным хроническим заболеванием печени, обуслов-
ленным ВГС, должны рассматриваться для терапии.

Лечение должно быть приоритетным для пациен-
тов с выраженным фиброзом или циррозом печени 
(METAVIR уровень F3-F4).

Пациентов с декомпенсированным циррозом пече-
ни (Child-Pugh В и С) следует срочно лечить с примене-
нием безинтерфероновых режимов.

С учетом того, что в Азиатско-Тихоокеанский регион 
входят различные страны, в том числе с низким уров-
нем доходов населения, а также в связи с отсутствием 
регистрации ЛСПД в некоторых странах региона интер-


