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Актуальность. Представлены данные о дисплазии соединительной ткани (ДСТ) как о генетически 
детерминированной, клинически полиморфной патологии, затрагивающей волокнистые структуры 
и основное вещество соединительной ткани и приводящей к мультиорганным нарушениям гомеостаза.
Цель – систематизировать современные представления о влиянии ДСТ на репродуктивное здоровье 
девочек и девушек-подростков.
Материал и методы. Поиск публикаций за 2016–2025 гг. осуществлялся в базах данных PubMed, 
Embase, Google Scholar, Scopus, Cochrane Library, Medline, eLibrary, CyberLeninka, а также в Федеральной 
электронной медицинской библиотеке Минздрава России по ключевым словам: дисплазия соединительной 
ткани, репродуктивная система, менструальный цикл, синдром Марфана, синдром Элерса – Данло, 
подростки, девочки, пубертат. 
Результаты. Фенотипические и висцеральные признаки ДСТ широко распространены 
в детско-подростковой популяции (26–80%). Между ДСТ и такими нарушениями, как задержка полового 
созревания, нарушения менструального цикла (по типу альгодисменореи, ювенильных кровотечений, 
гипоменструального синдрома или полименореи), гипоплазия матки, поликистоз яичников, 
воспалительные заболевания нижних отделов полового тракта и органов малого таза, перекруты 
придатков в детско-подростковом возрасте, существует статистически значимая прямая корреляция. 
Новые данные уточняют роль магниевого дефицита, гемостатических нарушений, вегетативной 
дисфункции и морфологических маркеров.
Выводы. Полученные данные подчеркивают необходимость и актуальность раннего скрининга, 
а также мультидисциплинарного подхода к ведению несовершеннолетних пациенток с ДСТ для 
оптимизации репродуктивных исходов.

Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, репродуктивная система, нарушение 
менструального цикла, девочки, девушки-подростки
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Обзор

Введение
Репродуктивное здоровье женщины является ком-
плексным показателем ее соматического,  гормо-
нального и  психоэмоционального статусов и  во 
многом определяется целостностью и  функцио-
нальной состоятельностью соединительной ткани.
Дисплазия соединительной ткани (ДСТ), по  мне-
нию большинства исследователей, представляет 
собой совокупность генетически детерминирован-
ных, клинически полиморфных патологических 
состояний с прогредиентным течением. При ДСТ 
нарушаются волокнистые структуры и основное ве-
щество соединительной ткани, что приводит к рас-
стройству гомеостаза на органном, системном и ор-
ганизменном уровнях [1–5].
Повсеместное присутствие соединительной ткани 
в организме обусловливает выраженный полимор-
физм внешних (фенотипических) и висцеральных 
признаков ДСТ. Кроме того, ДСТ нередко ассоци-
ируется с  пороками и  аномалиями развития ор-
ганов [2, 3, 5, 6]. Среди висцеральных стигм ДСТ 
выделяют структурно-функциональные нарушения 
сердечно-сосудистой системы (включая пролапсы 
клапанов, атипично расположенные хорды и другие 
пороки развития), дыхательной системы (поликис-
тоз легких, спонтанный пневмоторакс идиопатичес
кой природы, трахеобронхиальные дискинезии), 
желудочно-кишечного тракта (висцероптоз, анома-
лии формы желчного пузыря, долихосигма), моче-
выделительной системы (нефроптоз, врожденные 
пороки развития) и зрительной системы (миопия, 
эпикант, птоз века, прогрессирующие нарушения 
зрения) [7]. Таким образом, совокупность перечи-
сленных нарушений формирует хронический фон 
соматической отягощенности.
За последние годы существенно возрос объем ин-
формации, свидетельствующей о связи ДСТ с на-
рушениями менструальной функции,  гормональ-
ного обмена и фертильности. Однако имеющиеся 
сведения фрагментарны и часто не интегрированы 
в единую концептуальную модель репродуктивного 
риска.
В условиях высокой распространенности фенотипи-
ческих маркеров ДСТ и их ассоциации с гинеколо-
гической патологией систематизация современных 
представлений о влиянии ДСТ на репродуктивную 
функцию девочек и девушек-подростков приобре-
тает особую клинико-социальную значимость.

Материал и методы
Для анализа и систематизации данных о влиянии 
ДСТ на  репродуктивное здоровье девочек и  де-
вушек-подростков проведен поиск иностранной 
и отечественной литературы, включая системати-
ческие обзоры, метаанализы и рандомизированные 
контролируемые исследования, опубликованные 
в период 2016–2025 гг. Поиск осуществлялся в базах 
данных PubMed, Embase, Google Scholar, Scopus, 
Cochrane Library, Medline, eLibrary, CyberLeninka, 
а также в Федеральной электронной медицинской 

библиотеке Минздрава России по ключевым словам: 
дисплазия соединительной ткани, репродуктивная 
система, менструальный цикл, синдром Марфана, 
синдром Элерса – Данло, подростки, девочки, пу-
бертат.

Результаты и обсуждение
Всего по  исследуемой проблематике было найде-
но 136 научных источников. Из них в обзор вошло 
26 исследований-наблюдений (20 перекрестных 
и  шесть когортных), два клинических случая, 
17 систематических обзоров и клинические реко-
мендации. 

Дисплазия соединительной ткани: 
классификация, эпидемиология, этиопатогенез
В зависимости от типа генетического дефекта выде-
ляют две ключевые группы ДСТ [8, 9].
1. Наследственные нарушения соединитель-
ной ткани (ННСТ; или дифференцированные, 
синдромальные формы ДСТ, классифицируемые 
ННСТ) – гетерогенная группа моногенных наследст
венных заболеваний, развитие которых обуслов-
лено установленными  генетическими дефектами, 
нарушающими синтез и/или распад белков внекле-
точного матрикса либо процессы морфогенеза сое-
динительной ткани [4]. ННСТ включают свыше 250 
моногенных заболеваний и их генетических вари-
антов, описанных в базе OMIM (Online Mendelian 
Inheritance in  Men). Среди них  – синдромы Мар-
фана, Элерса  – Данло, Стиклера, Лойса  – Дитца, 
несовершенный остеогенез и  др.  [2]. Все нозоло-
гические формы относятся к орфанным (редким) 
заболеваниям [10, 11]. ННСТ имеют установленный 
тип наследования, типичную клиническую картину 
со специфическими диагностическими признаками, 
а также генетическими и биохимическими марке-
рами [12, 13]. Благодаря разработанным и широко 
используемым алгоритмам диагностики эти заболе-
вания выявляются уже при первых осмотрах ново-
рожденных.
2. Недифференцированные ДСТ (НДСТ) – несин-
дромные формы ДСТ, неспецифические наруше-
ния соединительной ткани. Это генетически гете-
рогенная патология, формирующаяся в результате 
множественных изменений в  геноме под влияни-
ем комплекса многофакторных воздействий в эм-
бриональном и  постнатальном периодах [4, 14]. 
Реализация  генетической предрасположенности 
при НДСТ в большей степени зависит от внешних 
факторов (несбалансированное питание, небла-
гоприятная экологическая обстановка) в  отличие 
от  ННСТ [1, 2, 5, 12, 13, 15]. НДСТ, как правило, 
менее ассоциированы с угрозой жизни. На ранних 
стадиях или при легком течении заболевания кли-
нические проявления могут быть минимальными 
или практически отсутствовать. На  текущий мо-
мент при НДСТ описано 28 клинических синдро-
мов: синдром расстройства вегетативной нерв-
ной системы; бронхолегочный синдром; синдром 
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иммунологических нарушений; косметический 
синдром; тромбогеморрагический синдром; син-
дром обменных нарушений в миокарде; клапанный 
и аритмический синдромы; синдром синкопальных 
состояний; торакодиафрагмальный синдром; вер-
теброгенный синдром; синдромы патологии стопы 
и патологии органа зрения; астенический синдром; 
синдром торакодиафрагмального сердца; синдром 
хронической артериальной гипотонии; синдром ар-
териальной гипертонии; сосудистый синдром; син-
дромы патологии пищеварительной, мочевыдели-
тельной и репродуктивной систем; синдром анемии; 
синдром психических расстройств и расстройства 
поведения; синдром внезапной смерти; синдром ги-
пермобильности суставов; синдром остеопатии; 
синдром диспластической полиневропатии; син-
дром протрузии и релаксации тазового дна [1].
Профессор В.М. Яковлев и соавт. предложили ди-
агностический подход, при котором клинические 
проявления расценивают как НДСТ, когда в пато-
логический процесс вовлечены не менее двух си-
стем организма (опорно-двигательная, сердечно-
сосудистая, бронхолегочная, пищеварительная, 
нервная, зрительная и др.), с применением проце-
дуры последовательного распознавания по Валь-
ду. На основании рассчитанных диагностических 
коэффициентов и показателей информативности 
для каждого признака определяют его диагности-
ческий вклад в  формирование НДСТ. При сум-
марном наборе диагностических коэффициентов, 
достигающем значения +17, можно констатиро-
вать наличие у пациента НДСТ. При величине по-
рога в пределах +21–+23 вероятно благоприятное 
клиническое течение НДСТ. Превышение порога 
более +23 указывает на высокий риск осложнений 
с развитием диспластических изменений, а также 
на неблагоприятный прогноз в отношении инвали-
дизации и ожидаемой продолжительности жизни 
пациента [1, 2, 5].
Как показал анализ распространенности ДСТ, ее 
частота может значительно варьировать в различ-
ных популяциях. Как и для большинства наследст-
венных болезней, моногенные генетические пато-
логии встречаются относительно редко: например, 
частота несовершенного остеогенеза составляет 
около 1:10 000, синдрома Элерса  – Данло  – при-
мерно 1:100 000, а  синдрома Марфана  – в  преде-
лах 1:25 000–1:68 000. НДСТ встречается значитель-
но чаще: 1:5, что соответствует приблизительно 
19–20% случаев [1, 12, 16].
В  различных выборках детского населения рас-
пространенность ДСТ варьирует в  пределах 
26–80% [17]. Наиболее уязвимым с  точки зрения 
манифестации НДСТ считается подростковый пе-
риод (10–14 лет), когда объем соединительной ткани 
интенсивно увеличивается вслед за ростом и общим 
развитием организма [17, 18]. У  молодых людей 
отдельные внешние признаки дисморфогенеза со
единительной ткани выявляются примерно в 85,4% 
случаев [1, 2, 5].

В этиопатогенезе ДСТ ключевую роль играют два 
вида факторов – генетические и нутриционные. 
Генетические компоненты включают мутации 
в генах, контролирующих синтез, катаболизм и про-
странственную организацию структурных белков 
внеклеточного матрикса – протеогликанов, коллаге-
на (чаще IV–VII типов), эластина, а также мутации 
в генах, кодирующих ферменты [1, 2, 5, 6, 12]. В ряде 
случаев для манифестации заболевания достаточно 
дефекта одного гена, однако существует и полиген-
но-мультифакториальный вариант ДСТ. В основе 
формирования патологии лежит взаимодействие 
двух ведущих механизмов: наследственной предрас
положенности, связанной с суммарным влиянием 
функциональных полиморфных аллелей множест-
ва генов, и провоцирующего воздействия факторов 
внешней среды [19]. Для ДСТ наиболее уязвимыми 
оказываются органы и системы с особенно функ-
ционально значимым коллагеновым матриксом: 
опорно-двигательный аппарат, нервная, мочевыде-
лительная, бронхолегочная, эндокринная системы, 
а также система гемостаза [13]. Генетический дефект 
может проявляться в любом возрасте в соответст-
вии с временными закономерностями экспрессии 
соответствующих генов [1, 2, 5, 12].
К  нутриционным факторам относят витамины, 
микро- и  макроэлементы. Витамины В1, В2, В3, В6 
участвуют в  регуляции белкового обмена, тогда 
как витамины C и E обеспечивают синтез коллаге-
на и  обладают выраженными антиоксидантными 
свойствами. Макроэлементы (Mg, Ca, P) и микро-
элементы (Cu, Mn, Zn, Se, F, V, Si, B) выступают ко-
факторами ферментных систем, запускающих син-
тез коллагена, процессы минерализации и  роста 
костной ткани. Микроэлементы в целом обеспечи-
вают поддержание кислотно-основного состояния 
и водно-солевого баланса в организме [8, 12, 13, 20]. 
Магний способствует стабилизации транспортной 
РНК, ускоряет биосинтез белков соединительной 
ткани (эластина и коллагена), снижает активность 
лизилоксидазы и трансглутаминазы, что нормали-
зует поперечную сшивку коллагеновых волокон. 
Кроме того, магний уменьшает секрецию и актив-
ность матриксных металлопротеиназ (замедляет 
деградацию коллагенового матрикса соединитель-
ной ткани) [12], влияет на сосудистый тонус (сти-
мулирует продукцию простациклинов  – мощных 
вазодилататоров), на миометрий (токолитический 
эффект) и  на центральные механизмы болевой 
чувствительности (регулирует синтез опиоидных 
нейропептидов в  головном мозге). Его дефицит 
приводит к формированию порочного круга гемо-
динамических, нейровегетативных и психоэмоцио-
нальных нарушений [21–23].

Влияние дисплазии соединительной ткани 
на репродуктивное здоровье девочек и подростков
ДСТ существенно влияет на состояние репродук-
тивного здоровья в  подростковом возрасте, по-
скольку в  этом периоде происходит становление 
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репродуктивной системы. Ее состояние оценивают 
по развитию вторичных половых признаков, срокам 
наступления менархе, особенностям менструального 
цикла и овариальной активности [21]. Расстройст
ва чаще возникают во второй фазе пубертатного 
периода и  обусловлены  гипофункцией яичников, 
метаболическими и гормональными изменениями, 
которые усугубляют течение ДСТ [13, 21, 22].
И.В. Караченцова и  соавт. изучили влияние ДСТ 
на репродуктивную систему женщин разного воз-
раста. Показано, что системная несостоятельность 
соединительной ткани негативно сказывается 
на женской половой системе: изменяется менстру-
альная функция (гипоменструальный синдром, 
олиго- и опсоменорея, маточные кровотечения, вто-
ричная аменорея), происходит эндокринный дисба-
ланс (включая критическое снижение овариально-
го резерва, гипоэстрогению, гипопролактинемию), 
а также повышается уровень реактивной и личност-
ной тревожности, в результате чего искажается вос-
приятие боли [7].
У  матерей девочек с  нарушением менструальной 
функции и фенотипическими признаками ДСТ зна-
чительно чаще наблюдается патологическое течение 
беременности, проявляющееся угрозой прерыва-
ния (у 55,7%), преэклампсией (у 24,6%) [22], а также 
вирусно-бактериальным инфицированием  гени-
тального тракта. Последнее усугубляет профер-
ментно-коагуляционный каскад в сосудах маточно-
плацентарного русла, что негативно отражается 
на  плацентарно-плодовых взаимодействиях [24]. 
Сказанное подчеркивает важность тщательного пе-
ринатального наблюдения и последующего репро-
дуктивного контроля у данной группы пациенток.
Как показал анализ антропометрических пока-
зателей, у  большинства обследованных девушек 
с  периода новорожденности отмечается дисгар-
моничное физическое развитие в  пользу фор-
мирования конституции по  гипотрофическому 
типу (узкая  грудная клетка, эпигастральный угол 
менее 90°, преобладание продольного размера тела 
над поперечным), во всех выявленных случаях за 
счет дефицита массы тела. Частота дисгармонич-
ного физического развития увеличивается по мере 
взросления [17, 22, 25]. Низкий индекс массы тела 
провоцирует эндокринный дисбаланс, подавляя 
активность гонадотропной функции, что приводит 
к гормональному дефициту и срыву адаптационных 
механизмов гипоталамо-гипофизарно-гонадной си-
стемы. Это крайне актуально для пациенток с при-
знаками ДСТ [26].
Половое созревание задерживается до 15–17 лет 
и  не достигает степени выраженности вторич-
ных половых признаков, характерной для здоро-
вых девушек  [21]. Смещение критической точки 
с  13  на  15–17 лет может указывать на  изменение 
этиологических факторов или эволюцию течения 
заболевания в современной популяции. Для данных 
пациенток характерны наличие бледных дистро-
фических полос растяжения на коже, превышение 

костного возраста над паспортным, слабый гирсу-
тизм и акне [21].
Степень развития вторичных половых признаков 
в исследованиях у 12,5–67,2% подростков соответст-
вует задержке полового развития, что подтверждает 
прогредиентное течение ДСТ. Более половины де-
вочек (59%) имеют гипоэстрогенный фенотип. Раз-
личий в последовательности и характере развития 
признаков не выявлено [18, 22].
Согласно данным ультразвукового исследования 
органов малого таза, патология  гонад выявлена 
в  46,1% случаев с  одинаковой частотой в  гендер-
ных  группах. У  девочек обнаружены  гипоплазия 
матки, аномально высокое положение и поликистоз 
яичников. У двух девочек зафиксирована врожден-
ная аномалия матки – двурогая матка [18]. У дево-
чек в  возрасте 14–17 лет наблюдается дифферен-
цировка слоев матки на эндометрий и миометрий, 
однако увеличивается частота гипоплазии яични-
ков и кистозных изменений [18]. 
В исследовании А.М. Фоминой и соавт. у пациен-
ток с ДСТ длина матки составила 4,4 см и не имела 
достоверной разницы с аналогичным показателем 
у  пациенток контрольной  группы. В  то же время 
средняя толщина (передне-задний размер) матки 
у  пациенток основной и  контрольной  групп со-
ставила 2,6 и 3,8 см, длина шейки матки – в сред-
нем 3,6 и  3,1 см, суммарная длина матки с  шей-
кой > 8,0 и 7,4 см соответственно. Таким образом, 
у девочек с ДСТ длина матки вместе с шейкой боль-
ше, но толщина меньше, что, вероятно, можно счи-
тать еще одним проявлением данной патологии. 
Установлена корреляционная связь средней силы 
(0,62) между суммарной длиной матки с  шейкой 
и увеличенной длиной пальцев [27].
Как известно, экстрагенитальные нарушения вы-
ступают триггером функциональной несостоятель-
ности репродуктивной оси, что ведет к  наруше-
нию  гормонального  гомеостаза и  формированию 
различных форм менструальной дисфункции [28].
В различных исследованиях у девочек с ДСТ и на-
рушением менструальной функции средний воз-
раст наступления менархе колебался в  интерва-
ле 12,2–13,3  года, что достоверно не  отличалось 
от показателя пациенток без ДСТ, а также от сред-
нестатистических показателей в  российской по-
пуляции и  популяции стран ближнего зару
бежья (12,6–13,1 года) [16, 18, 22, 29–32]. В то же время 
у  ряда обследованных зарегистрированы случаи 
позднего наступления первых менструаций: у 19,2% – 
после 14 лет, у 13,1% – старше 14,5 года [18, 22].
О.А. Генова и  Е.В. Ракицкая проанализировали 
в условиях Хабаровского филиала Федерального го-
сударственного бюджетного научного учреждения 
«Дальневосточный научный центр физиологии 
и  патологии дыхания»  – Научно-исследовательс
кого института охраны материнства и  детства 
тематические жалобы в  исследуемой  группе, со-
стоявшей из  116 девочек-подростков 10–17 лет 
с ДСТ. Альгодисменорея встречалась в 17,5% случа-
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ев, гипоменструальный синдром – в 9,1%, полиме-
норея – в 31,8%, длительные кровотечения (свыше 
пяти дней) – в 17,3% [18]. Похожие результаты по-
лучили A.M.C. Hernandez и J.E. Dietrich в выборке 
из 156 пациенток с ДСТ в возрасте до 21 года: дис-
менорея беспокоила 57,7% девушек, обильные мен-
струальные кровотечения – 50%, нерегулярные мен-
струации – 38,5% [33].
В  другой работе 13–18-летние пациентки с  рас-
стройством менструальной функции и  НДСТ 
(n = 51; 83,6%), напротив, чаще предъявляли жало-
бы на  редкие, скудные, непродолжительные мен-
струации. При этом маточные кровотечения пубер-
татного периода, которые отмечались у 10 (16,3%) 
пациенток, диагностировались достоверно чаще, 
чем в группе клинического сравнения. Однако у де-
вочек с ДСТ вторичная аменорея встречалась в два 
раза чаще (16,3 против 8,3% соответственно) [22].
В отечественном исследовании девочки-подростки 
15–17 лет с первичной дисменореей и признаками 
НДСТ имели функциональные нарушения репро-
дуктивной системы, такие как ювенильные крово-
течения (72%) и функциональные кисты яичников 
(56%) [16].
Таким образом, полученные результаты свидетельст
вуют о том, что менструальный цикл у подростков 
с  ДСТ нарушается  главным образом за счет раз-
вития  гипоменструального синдрома, вторичной 
аменореи или проявлений меноррагии, а также ма-
точных кровотечений пубертатного периода. Такие 
нарушения появляются через 2–4 года после менар-
хе [21].
Высокая частота развития железодефицитной ане-
мии у  подростков на  фоне кровотечений требует 
реализации протокола регулярного скрининга па-
раметров гемостаза и обмена железа [34–36].
Следует учитывать, что у пациенток с НДСТ воз-
можны два типа кровотечений – связанные с нару-
шением в системе первичного сосудисто-тромбоци-
тарного гемостаза и обусловленные гормональным 
дисбалансом. Первый тип проявляется менорраги-
ями вследствие слабости сосудистой стенки и нару-
шения функциональной агрегационной активности 
тромбоцитов, второй – метроррагиями различной 
интенсивности, связанными с гиперпластическими 
изменениями эндометрия [21].
Обнаружено, что при ДСТ первичная дисменорея 
умеренной степени тяжести встречается в 1,25 раза 
чаще, а тяжелой – в 1,2 раза (45 против 36%) [16].
Первичная дисменорея нередко проявляется интен-
сивным болевым синдромом, сопровождающимся 
выраженной аффективной и сенсорной составляю-
щей [21]. На фоне симпатикотонии отмечается зна-
чительная реактивная и личностная тревожность, 
что усиливает дезадаптацию и способствует фор-
мированию неадекватных эмоциональных реакций, 
включая искажение субъективного восприятия 
боли. Это поддерживает хроническое течение мен-
струальной боли и утяжеляет клиническую картину 
первичной дисменореи у пациенток с НДСТ [23]. 

Таким образом, течение заболевания рассматрива-
ется как клинически более неблагоприятное [21].
Прогрессирующая ДСТ способствует формиро-
ванию функциональных нарушений централь-
ной и  вегетативной нервной системы: синдрома 
вегетативной дисфункции (79,5 ± 2,8%), астено-
невротического синдрома (37,5 ± 4,4%), синдро-
ма позвоночной артерии вертеброгенного  генеза 
на фоне нестабильности шейного отдела позвоноч-
ника (30,0 ± 4,2%),  гипертензионного синдрома 
(20,0 ± 3,7%). Указанные нарушения потенцируют 
восприятие болевых ощущений и снижают адапта-
ционный резерв организма [25].
Существенную роль в патогенезе нейровегетатив-
ных, психоэмоциональных и  болевых нарушений 
играет дефицит магния, наиболее выраженный 
в 12–18 лет [37]. На основании этого ряд исследова-
телей рассматривают тяжелые формы дисменореи 
как клиническое проявление ДСТ, обусловленной 
врожденным или приобретенным внутриклеточ-
ным магниевым дефицитом [23].
Гипомагниемия подтверждается данными O. Yakubo-
va и соавт., причем выраженность дефицита зако-
номерно нарастает по  мере утяжеления болевого 
синдрома. Так, в  группе девочек с  легкой формой 
ювенильной дисменореи и  наличием проявлений 
ДСТ содержание магния в сыворотке крови состави-
ло 0,712 ± 0,039 ммоль/л, что ниже в 1,49 и 1,51 раза, 
чем в  группе с  ювенильной дисменореей без ДСТ 
и у практически здоровых соответственно. В груп-
пе с  умеренной формой уровень магния соста-
вил 0,621 ± 0,027 ммоль/л (ниже в 1,47 и 1,73 раза), 
в группе с тяжелой формой – 0,517 ± 0,026 ммоль/л 
(ниже в 1,74 и 2,08 раза) [38]. Учитывая возможность 
коррекции недостаточного содержания магния, дан-
ное состояние можно считать потенциально моди-
фицируемым [21, 23].
У девочек 11–13 лет с менструальной дисфункцией 
и признаками НДСТ регистрируется смещение го-
надотропного профиля в сторону более высокой се-
креции фолликулостимулирующего гормона (ФСГ) 
при относительно низком уровне лютеинизирую-
щего  гормона (ЛГ), вследствие чего соотношение 
ЛГ/ФСГ снижается до 0,7. Подобная конфигурация 
нейроэндокринной регуляции указывает на инфан-
тильный характер гипофизарной функции, ассоци-
ированный с несостоятельностью лютеиновой фазы 
цикла и задержкой полноценного становления ра-
боты репродуктивного аппарата [39].
В работе О.А. Геновой и Е.В. Ракицкой уровни ФСГ 
и ЛГ в препубертатном периоде превышали конт
рольные значения только при тяжелой степени 
НДСТ, в остальных случаях были ниже показателей 
девочек без заболеваний соединительной ткани [18].
В возрасте 14–16 лет выявлено нарастание концен-
траций ЛГ и ФСГ с тенденцией к их нормализации 
или снижению до показателей, не достигающих зна-
чений здоровых сверстниц, в случае прогрессирова-
ния диспластических изменений [18, 27, 39]. У 45% 
пациенток этого возраста индекс пубертатной 
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зрелости составляет 2,0–2,5, что связывают с высо-
кой распространенностью поликистозной и мульти-
фолликулярной структуры яичников. В то же время 
у 55% подростков показатель пубертатной зрелости 
менее 1,0, что в сочетании с дефицитом антимюлле-
рова гормона отражает замедление полового созре-
вания и коррелирует с наличием НДСТ [39].
При оценке состояния кортико-надпочечниковой 
системы у девочек препубертатного и пубертатного 
возраста выявлено стойкое повышение уровней кор-
тизола и дегидроэпиандростерон-сульфата, не де-
монстрирующее существенной зависимости от вы-
раженности диспластических изменений [18, 21].
Эстрогены обеспечивают рост и  морфофункцио-
нальное развитие молочных желез и  матки, фор-
мирование характерного для женского пола типа 
жирораспределения. У девочек 11–13 и 14–16 лет за-
регистрированы сниженные по сравнению со здоро-
выми сверстницами уровни эстрадиола [21, 22, 39], 
дефицит тестостерона в крови [21], а также у по-
ловины обследуемых 13–18 лет – гипопролактине-
мия [22]. Такими изменениями можно объяснить гру-
бые нарушения центральных звеньев регуляции, 
снижение резервных возможностей гипофиза, что 
отражается в недостижении возрастных нормати-
вов по показателям Ma, Ax, P и Me [39].
В  другой выборке концентрация пролактина 
и  тестостерона превышала референтные значе-
ния и  с возрастом нарастала пропорционально 
степени выраженности диспластических изме-
нений. Зафиксировано также повышение уровня 
эстрадиола независимо от степени тяжести НДСТ 
и  возраста [18]. При ДСТ нередко формируется 
хронический стресс, при котором у  одних паци-
енток активация гипоталамо-гипофизарно-гонад-
ной и гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой 
осей реализуется через относительную  гиперан-
дрогению, гиперэстрогению (повышение уровней 
тестостерона и эстрадиола прямо пропорциональ-
но выраженности фенотипа ДСТ), тогда как у дру-
гих – через подавление гонадотропной регуляции 
и снижение продукции половых стероидов на фоне 
повышенного или нестабильного кортизола. Как 
следствие  – противоположные результаты в  ис-
следованиях. Поскольку пролактин обладает им-
муномодулирующими и  стресс-реагирующими 
свойствами, повышение его уровня и  сопутству-
ющий рост тестостерона и  эстрадиола отражают 
иной тип нейроэндокринной перестройки и могут 
рассматриваться как компенсаторная реакция ре-
гуляторных механизмов репродуктивной систе-
мы на выраженные стрессовые и метаболические 
нагрузки в  период полового созревания на  фоне 
ДСТ. Между тем выборки с низким тестостероном, 
скорее, отражают уже истощенный, гипофункцио-
нальный вариант адаптации.
Установлено, что у  подростков с  ДСТ и  менстру-
альными нарушениями значительно чаще выявля-
ются воспалительные заболевания нижних отделов 
полового тракта и  органов малого таза. Частота 

бактериального вульвовагинита у  них составляет 
37,1%, что в 1,6 раза выше показателей пациенток 
без расстройств менструального цикла (23,4%), 
в шесть раз – полностью здоровых девочек (9,5%) 
и в 13 раз – девушек с расстройствами менструа-
ций, но без неклассифицируемого фенотипа ННСТ 
(1,7%) [24]. Это указывает на то, что ДСТ – фактор, 
предрасполагающий к персистированию инфекци-
онно-воспалительных процессов репродуктивной 
системы.
ДСТ рассматривается как один из ключевых пред-
располагающих факторов перекрута придатков 
у детей, поскольку структурная несостоятельность 
связочного аппарата способствует формированию 
латерофлексии матки (изменению ее угла наклона), 
повышает подвижность яичников и создает условия 
для их ротации. На этом фоне аднексиальный пе-
рекрут нередко имеет полиморфную клиническую 
картину, что затрудняет диагностику в  детском 
возрасте и обусловливает необходимость своевре-
менного хирургического вмешательства с  учетом 
комплексной оценки состояния репродуктивной 
системы для профилактики  грозных осложнений 
(асептического некроза, самоампутации придатка 
матки) [21, 40–43].
Нарушения формирования соединительной ткани 
сопровождаются изменениями сосудисто-тромбо-
цитарного и коагуляционного звеньев гемостаза, что 
играет существенную роль в патогенезе расстройств 
репродуктивной системы [24]. У лиц с ДСТ часто 
выявляются повышенная кровоточивость и разно-
образные аномалии менструального цикла. Предпо-
лагается, что развитие геморрагического синдрома 
при ДСТ в значительной степени связано с пораже-
нием сосудистого компонента, однако возможны 
его сочетания с  другими патологическими состо-
яниями, в  связи с  чем при мено- и  метроррагиях 
необходимо проводить дифференциальный поиск 
иных нарушений [44].
Согласно данным литературы,  геморрагический 
синдром при ДСТ нередко протекает без очевидных 
предрасполагающих факторов: нарушения функ-
ции тромбоцитов и/или факторов свертывания 
крови [44, 45]. Геморрагии при ДСТ рассматрива-
ют как проявление коллагеновых сосудистых рас-
стройств [44, 46].
Результаты лабораторного обследования детей 
и подростков с признаками ДСТ свидетельствуют 
о системных нарушениях гемостаза: удлинении ак-
тивированного частичного тромбопластинового 
времени (30%), снижении агрегационной функции 
тромбоцитов (81%) [24, 47], повышении уровня 
D-димера (36%), а также снижении активности фак-
тора Виллебранда (16,6%) и фактора VIII (8,3%) [44]. 
У  ряда больных с  неклассифицируемым типом 
ННСТ имеет место гиперагрегационный синдром, 
причем чаще среди отягощенных расстройствами 
менструаций (13,3 против 6,6%) [24]. Дизагрегацион
ная тромбоцитопатия обнаруживается в  6,4 раза 
чаще при наличии ДСТ (80,5 против 12,5%) [24]. 
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А.П. Момот и  соавт. помимо ангиодисплазий 
и гиперагрегационного синдрома описали у паци-
енток с  наследственными нарушениями соедини-
тельной ткани резистентность фактора Vа к акти-
вированному протеину С, гипергомоцистеинемию 
и антифосфолипидный синдром [23].
Клинически  геморрагический синдром у  детей 
на  фоне ДСТ проявляется носовыми кровотече-
ниями (69%), экхимозами (79%) [47], десневыми 
кровотечениями, петехиями, избыточной крово-
точивостью при оперативных вмешательствах [24]. 
Кроме того, у  подростков с  ННСТ нередки це-
реброваскулярные проявления  – транзиторные 
ишемические атаки, синкопальные цефалгии 
и  мигренеподобные состояния (у  7,7% респон-
денток с нарушением менструаций, что в два раза 
выше, чем у пациенток без расстройств менструа-
ций) [24].

Заключение
ДСТ является одним из ключевых факторов риска 
нарушений репродуктивного здоровья девочек 
и девушек-подростков.
Комплексный анализ публикаций за 2016–2025 гг. 
(136 источников) свидетельствует о высокой часто-
те фенотипических и висцеральных маркеров ДСТ 

в детско-подростковой популяции (26–80%). Дан-
ные подтверждают патогенетическую роль дефек-
тов коллагенового метаболизма в  возникновении 
задержек полового созревания, нарушений мен-
струальной функции (альгодисменорея, ювениль-
ные кровотечения,  гипоменструальный синдром, 
полименорея), гипоплазии матки, поликистоза яич-
ников, воспалительных заболеваний нижних отде-
лов полового тракта и органов малого таза, а также 
перекрутов придатков в детско-подростковом воз-
расте.
Особую значимость приобретают уточненные меха-
низмы патогенеза: вклад магниевого дефицита, ге-
мостатических нарушений, вегетативной дисфунк-
ции и структурных особенностей соединительной 
ткани.
Установленные закономерности обосновывают кли-
ническую необходимость раннего скрининга паци-
енток с ДСТ и внедрения мультидисциплинарных 
подходов, направленных на  оптимизацию репро-
дуктивных прогнозов и профилактику отдаленных 
осложнений.  
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Relevance. Data on connective tissue dysplasia (CTD) are presented as a genetically determined, clinically 
polymorphic pathology affecting fibrous structures and the extracellular matrix of connective tissue, 
leading to multiorgan homeostasis disturbances.
Objective is to systematize current knowledge on the impact of CTD on the reproductive health of girls and female 
adolescents.
Material and methods. The search for publications from 2016–2025 was carried out in the PubMed, 
Embase, Google Scholar, Scopus, Cochrane Library, Medline, eLibrary, and CyberLeninka databases, 
as well as in the Federal Electronic Medical Library of the Ministry of Health of the Russian Federation, 
using the following keywords: connective tissue dysplasia, reproductive system, menstrual cycle, Marfan syndrome, 
Ehlers – Danlos syndrome, adolescents, girls, puberty. 
Results. A high prevalence of phenotypic and visceral signs of CTD is observed in the child–adolescent population 
(26–80%). A statistically significant direct correlation has been established between CTD and the following 
disorders: delayed puberty, menstrual cycle abnormalities (such as algodysmenorrhea, juvenile bleeding, 
hypomenstrual syndrome, or polymenorrhea), uterine hypoplasia, polycystic ovary syndrome, inflammatory 
diseases of the lower genital tract and pelvic organs, and adnexal torsion in children and adolescents. New data 
clarify the role of magnesium deficiency, hemostatic disorders, autonomic dysfunction, and morphological 
markers.
Conclusions. The obtained findings underscore the necessity and relevance of early screening, 
as well as a multidisciplinary approach to the management of underage patients with CTD, in order to optimize 
reproductive outcomes.

Keywords: connective tissue dysplasia, reproductive system, menstrual cycle disorders, girls, female adolescents

Обзор


