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Rezumat
Modifi cările displazice în sindroamele articulaţiei 
coxofemurale, cauzate de predispoziţiile ereditare 
la copii
Au fost examinaţi clinic, iridobiomicroscopic şi radi-
ologic 48 de pacienţi cu luxaţie de şold congenitală, 
cu boala Perthes, epifi zioliză juvenilă de cap femu-
ral, semne de afecţiune a ţesutului conjunctiv. La 
67% din copii s-a diagnosticat o hipermobilitate 
articulară, dintre care: la 64% – copii cu luxaţie 
congenitală de şold, 71% – bolnavi cu maladia Per-
thes şi 60% – cu epifi zioliză juvenilă de cap femural, 
asociate cu dereglări displazice ale organelor şi 
sistemelor. Aceste modifi cări multifactoriale sunt 
de natură genetică, ceea ce a permis evidenţierea a 
trei forme de boli displazice ale articulaţiei şoldului: 
sindrom de şold displazic nonstabilitate, copii cu 
sindrom de necroză displazică de cap femural, cu 
sindrom de epifi zioliză displazică de cap femural. 
Din cele menţionate reies diagnosticarea timpurie 
a simptomelor displaziei şoldului la copii şi apre-
cierea grupului de risc pentru monitorizarea în 
dinamică şi tratament în timp util.
Cuvinte-cheie: sindroame ale articulaţiei coxofe-
murale, modifi cări displazice, copii.

Summary
Dysplastic changes in the syndrome of hip joint 
caused by hereditary predisposition, of children
On the basis of clinical, iridobiomikroskopic and 
X-ray examination of 48 patients with congenital 
hip dislocation, Perthes disease, slipped femoral 
head, signs of destruction of connective tissue. 
In 67% of children identifi ed hypermobility of the 
joints, of which: 64% of children with congenital hip 
dislocation, 71% of children with Perthes disease 
and 60% of children with slipped femoral head as-
sociated with dysplastic disorders of other organs 
and systems. These changes are multifactorial 
genetic certify their nature as possible to identify a 
common set of three forms of dysplastic disease of 
hip joint: syndrome of dysplastic hip non-stability, 
children with the syndrome of dysplastic necrosis 
of femoral head, syndrome of dysplastic epiphysi-
olysis of femoral head. It comes early diagnosis of 
dysplasia symptoms in children and the allocation 
of risk for the further dynamic monitoring and 
timely treatment.
Keywords: syndrome of hip joint, dysplastic 
changes, children.

Введение 

Проблема дисплазии соединительной ткани (ДСТ) 
в последние годы привлекает к себе пристальное вни-
мание отечественных и зарубежных исследователей. 
Возникающие в эмбриональном и постнатальном 
периодах, генетически обусловленные диспластиче-
ские изменения соединительной ткани лежат в основе 
структурных и формообразующих аномалий органов 
и систем, и является определяющей составляющей в 
развитии ассоциированной патологии [1, 2, 3]. Частота 
выявления синдрома недифференцированной ДСТ 
(НДСТ ) у детей достаточно велика – от 26% до 80%, 
в зависимости от возраста, места жительства, расы и 
других факторов [4, 5]. Так, по данным некоторых уче-
ных, от 74% до 85% детей школьного возраста имеют 
различные признаки НДСТ [6, 7]. По данным других 
исследователей, распространенность отдельных при-
знаков НДСТ именно в этой возрастной группе зависит 
от пола, то есть процент мальчиков с наличием НДСТ 
составляет в среднем 20%, а девочек – 43% [8, 9].

Наличие диспластических изменений при врож-
денном вывихе бедра (ВВБ) доказано во многих работах 
и по настоящее время нет сомнений в этом [10]. Вместе 
с тем, И. Тимофеева [11], М.Г. Диваков К.Б., Болобошко 
[12], И.В. Попов [13] высказывают мнение о диспла-
стической природе патологического процесса при 
болезни Пертеса (БП). По их мнению, неполноценность 
метаболических процессов в соединительной ткани, 
дисбаланс структурных компонентов является фоновой 
средой для развития, под воздействием неблаготвори-
тельных внутренних (аномалии строения) и внешних 
факторов (нагрузки) болезни Пертеса. О системности 
диспластических изменений при юношеском эпифи-
зеолизе головки бедренной кости (ЮЭГБК) утверждают 
в своих исследованиях Ю.В. Шкатула и соавтор [14 ,15], 
С.Д. Шевченко [16].

Цель исследования. Клинически и рентгенограм-
мометрически определить наличие соединительнот-
канной дисплазии в других органах и системах у детей 
с врожденным вывихом бедра, болезнью Пертеса, юно-
шеским эпифизеолизом головки бедренной кости.

Материал и методы

С целью подтверждения проявлений соединитель-
нотканной дисплазии при указанных заболеваниях, 
нами проведено клиническое, иридобиомикроскопи-
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ческое и рентгенологиче-
ское обследование детей 
на наличие у них диспла-
стических изменений. Кли-
ническое обследование 
опорно-двигательной си-
стемы (ОДС) проводилось с 
использованием критериев 
C. Carter и J. Wilkinson (1964) 
в модификации P. Beighton 
(1998) [17], для выявления 
гипермобильности суставов 
(ГС), и международных реко-
мендаций по диагностике 
синдрома гипермобильно-
сти суставов (СГС) – Брай-
тонских критерий (1998) с 
последующей их ревизией 
R. Graham [18]. Отсутствие 
гипермобильности опреде-
ляют при сумме баллов от 
1 до 4, умеренную ГС – от 
5 до 6 баллов, выражен-
ную ГС – от 7 до 9 баллов. 
Брайтонские критерии СГС 
разделены на большие и ма-
лые. СГС диагностируют при 
наличии двух больших кри-
териев или одного большого 
и 2-4 малых критериев, или 
четырех малых критериев. 
Рентгенологическое обсле-
дование детей проводилось 
по общепринятой методике 
обследования ОДС у детей 
с оценкой данных по В.И. 
Садофьевой [19].

Иридобиомикроско-
пию проводили с помо-
щью щельевой лампы Тор-
со.  Плотность радудной 
оболочки (РО) выявляли 
по методике B. Jensen [20], 
определяющую шесть ее 
степеней плотности.

Под нашим наблюдени-
ем находилось две группы 
детей. Первая группа – 48 
детей в возрасте от 3 до 
16 лет с патологией тазо-
бедренного сустава (ТБС), 
обследованных совместно 
с генетиком, из них: 14 – с 
ВВБ, 24 – с БП и 10 детей – с 

ЮЭГБК. Вторая группа – 45 больных с БП, которым проводилось рент-
генологическое обследование ТБС и пояснично-крестцового отдела 
позвоночника, а 10 из них проводилась иридобиомикроскопия РО 
глаза. В Харьковском межрегиональном медико-генетическом центре, с 
учетом клинических фенотипических признаков ДСТ и биохимических 
изменений процессов биосинтеза и распада коллагена (оксипролин 
мочи, активность щелочной фосфатазы, глюкозаминоглюканы), уста-
навливались соответствующие наследственно предрасположенные 
синдромы (заболевания).

Результаты и их обсуждение

Выявленные клинические (фенотипические) признаки соедини-
тельнотканной дисплазии у детей 1 группы представлены в таблице 
1. Как видно из данных, приведенных в таблице, в случае ДСТБС 
определялась общая гипермобильность суставов у 32 (67%) детей из 
всех обследованных больных. У 9 (64%) детей в группе с СДНТБС, у 17 
(70%) с СДНГБК и у 6 (60%) детей с СДЭГБК отмечалась ГС. 

Таблица 1

Распределение фенотипических признаков при заболеваниях ТБС
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(n-14)

14
100 %

7
50 %

7
50 %

9
64 %

9
64%

4
29 %

1
7% – 4

29 %
3

21 %

Болезнь Перте-
са  (n-24)

19
79%

8
33%

17
71 %

14
58 %

17
70%

4
17 %

1
64%

5
21 %

12
50 %

3
13 %

Юношеский 
эпифизеолиз 
головки бе-
дренной кости 
(n-10)

7
70 %

2
20 %

4
40 %

8
80 %

6
60 %

1
10 %

7
70 %

2
20 %

5
50 %

2
20 %

Всего (n-48) 37 17 28 31 32 5 9 7 21 8

На втором месте располагались вегетативные изменения (влаж-
ность, бледность кожных покровов), при ВВБ они отмечались во всех 
случаях, при БП – в 79%, при ЮЭГБК – в 70%. Повышенную растяжимость 
кожных покровов наблюдали у 64% больных с ВВБ, у 58% с БП и у 80% 
больных с ЮЭГБК. Высокое твердое нёбо случалось у 50% больных с 
ВВБ, у 71% больных с БП и у 40% с ЮЭГБК. Значительно реже наблю-
дали кариес – от 29% при ВВБ до 50% при БП и ЮЭГБК. Повышенное 
кровотечение десен и пигментные невусы отмечались у 16 – 35% от 
всех случаев.

В результате обследования больных с патологией ТБС совместно 
с генетиками были выявлены некоторые диспластические отклонения 
со стороны других органов и систем (сколиотическая осанка, плоско-
стопие, аномалии развития сердца, миопия и др.), составляющих раз-
личные генетические синдромы, представленные в таблице 2.
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Таблица 2

Наследственно предрасположенные  проявления при заболеваниях 
ТБС
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9
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1
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1
(9 %)

1
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Болезнь Пертеса 
(n-24)

17
(71%)

1
(6 %)

2
(11 %) —

2
(18 %)

2
(11 %)

Юношеский 
эпифизеолиз го-
ловки бедренной 
кости (n-10)

6
(60%) —

1
(10 %)

3
(30 %)

8
(72 %)

2
(20 %)

Всего (n-48) 32
(67%)

2
(4,2 %)

3
(6,3 %)

4
(8,3 %)

11
(22,9 %)

4
(8,3%)

Зачастую при патологии ТБС оказывалась СТД в виде 
СГС у 32 (67%) больных, из них: у 9 (64%) больных с ВВБ, у 
17 (71%) с БП и у 6 (60%) с ЮЭГБК. СГС у 21 (66%) больного 
устанавливался на основании сочетания одного большого 
и трех малых критериев, у 10 (21%) пациентов – сочета-
ние одного большого и двух малых критериев и у 1 (3%) 
больного – один большой и четыре малых критериев за 
модификацией P. Beighton.

На втором месте находилась эндокринопатия, она от-
мечена почти у 11 (23%) больных с указанной патологией 
ТБС, из них у 8 (72%) больных встречалась в случае ЮЭГБК. 
Мезодермальная, елерсоподобная дисплазия, вторичная 
митохондропатия, наследственные болезни обмена встре-
чались в единичных случаях.

В последнее время одним из маркеров наличии ДСТ 
являются изменения структуры и плотности радужной 
оболочки (РО), которая диагностируется с помощью ири-
додиагностики. Согласно исследованиям Рой И.В. (2005), 
сопоставление степени ДСТ с плотностью РО определила 
следующую зависимость: отсутствие ДСТ=0 соответствует 
преимущественно плотности РО=2, ДСТ I степени больше 
присуща плотность РО=3, а ДСТ II степени – плотности 
РО=4. Что касается ДСТ III степени, то ей соответствует 
наихудшая плотность РО 5-6 степени. Причем, чем хуже 
плотность РО (от 3 до 6), тем вероятнее наличие ДСТ и 
ее ортопедических последствий в виде патологии ОДС. 
Для подтверждения связи между изменениями в строе-
нии РО и недостаточностью соединительной ткани ОДС, 
нами проведена иридоскопия у 10 детей 2 группы с БП. 
В результате обследования у них выявлены следующие 
степени плотности РО (по В. Jensen, 1982): II степень – у 
3 больных с 1-2 стадиями БП; плотность III степени – у 2 
больных с 3 стадией БП; плотность IV степени – у 3, из ко-

торых у 1 больного со 2 стадией БП и у 2 
с 4 стадией БП; плотность V степени – у 2 
больных с 4-5 стадиями БП. У 3 больных 
с III степенью плотности РО выявлен 
значительный перепад пигмента пери-
ферической зоны зрачковой радужки; у 
1 больного с II степенью плотности от-
мечалась россыпь пигментных «зерен» 
в средней части цилиарного пояса; у 
1 пациента с IV степенью плотности и 
у 2 с V степенью присутствовала фи-
гура «пинцета». Таким образом, у 80% 
больных с БП была диагностирована 
ДСТ, из них: у 3 – I степени, у 3 детей – II 
степени и у 2 больных – III степени. Эти 
проявления характерны для диспла-
стического поражения костной ткани, 
что подтверждено рентгенологически 
наличием сопутствующей патологии 
позвоночника (сколиоз, люмбализация, 
незаращение дуг). 

По иридогенетической классифи-
кации по Е.С. Вельховер (1992), у 2 боль-
ных выявлены 4 типа РО с истонченной 
неплотной стромой и рассеянными ла-
кунами. Эти данные также показывают, 
что у этих больных имеется склонность 
к атрофии эластичной соединительной 
ткани, наследственной слабости связок, 
развития диспластических процессов в 
костной ткани. У трех детей с III степенью 
плотности отмечалось наличие тракци-
онных борозд на периферии цилиарно-
го пояса, что так же является признаком 
диспластических процессов.

Кроме того, в этой группе проведе-
ны рентгенологические обследования 
ТБС и пояснично-крестцового отдела 
позвоночника у 45 больных с БП. При 
этом выявлены увеличенные параметры 
рентгенологических показателей как 
вертлужной впадины, так и проксималь-
ного отдела бедренной кости. Такие же 
изменения наблюдались и в условно 
здоровом суставе (таблица 3).

В пояснично-крестцовом отделе 
позвоночника отмечены следующие 
диспластические изменения и анома-
лии: не заращение дуг позвонков (spina 
bifida оcultа) – у 31 больного (68,9%), 
аномалия тропизма суставных отрост-
ков – у 11 (24,4%), сакрализация и люм-
бализация – у 20 больных (44,4%). Всего 
сочетание изменений параметров ТБС 
при БП отмечалось с не сращением дуг 
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позвонков у 67% при вальгусной деформации шейки бедренной кости, в 62% – 
при увеличенном ацетабулярном индексе и в 48% – при избыточной антеторсии 
шейки бедренной кости. В меньшем количестве случаев это сочеталось в соот-
ветствии с переходным позвонком в 40%, 37% и 27% и соответственно в 20% и 
22 % при аномалиях тропизма дугоотросчатых суставов (таблица 4).

Таблица 3

Рентгенометрические данные больных со II стадией БП
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8–16
(n-13)
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33,21
± 1,38
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17,72
± 4,13

Таблица 4

Сочетание рентгенометрических показателей ТБС и аномалий пояснично-крестцового 
отдела позвоночника у детей со II стадией БП

Рентгенометрические
характеристики ТБС

Увеличение 
ацетабулярного 

индекса

Вальгусная де-
формация шейки 
бедренной кости

Чрезмерная ан-
теторсия шейки 
бедренной кости

Абс. % Абс. % Абс. %
Несращение дуг позвонков 28 62 30 67 22 48

Переходной позвонок 18 40 17 37 12 27
Аномалия тропизма дугоотросчатых 
суставов 10 22 9 20 10 22
Несращение дуг позвонков +
переходной позвонок 15 33 14 31 11 24
Аномалия тропизма дугоотросчатых 
суставов + переходной позвонок 4 8 4 8 4 9

Несращение дуг позвонков +
аномалия тропизма дугоотросчатых 
суставов + переходной позвонок

3 7 3 7 3 7

Не сращение дуг позвонков в сочетании с переходным позвонком также 
довольно часто встречалось при вышеуказанных параметрах ТБС и составило со-
ответственно 33% при увеличенном ацетабулярном индексе, 31% при вальгусной 
деформации шейки бедренной кости и в 24% при избыточной ее антеторсии. Зна-
чительно реже отмечались сочетания других комбинаций аномалий пояснично-
крестцового отдела позвоночника при указанной патологии. Полученные кли-
нические, рентгенграммометрические и иридобиомикроскопические данные у 
больных с указанными заболеваниями ТБС указывают на наличие диспластических 
изменений в ТБС и в других органах и системах. Высокий процент сочетания этих 
диспластических изменений дает основание установить единый диспластический 
генез указанных патологических процессов и объеденить в общую группу три 
формы диспластических заболеваний ТБС как отдельные синдромы: синдром 
диспластической нестабильности тазобедренного сустава (СДНТБС), синдром 
диспластического некроза головки бедренной кости (СДНГБК) и синдром дисла-
стического эпифизеолиза головки бедренной кости (СДЭГБК).

Исходя из на-
у ч н ы х  р а з р а б о -
ток Б.И. Сименача 
(1990), А.И. Король-
кова (2011), В.Ю. 
Шкатулы (2003), мы 
показали, что в 67% 
случаев больные с 
ВВБ, БП, ЮЭГБК мо-
гут быть отнесены к 
группе диспласти-
ческих заболеваний 
с наследственной 
предрасположен-
ностью.

У к а з а н н ы е 
диспластические 
синдромы – это 
п о л и г е н н ы е  с 
м у л ьт и ф а к то р и -
альной природой 
патологии опорно-
двигательной систе-
мы, обусловленные 
н а с л е д с тв е н н о й 
недостаточностью 
соединительнот-
канных структур 
компонентов ТБС, 
ассоциированные 
с НДСТ других ор-
ганов и систем.

Выводы

1. И д е н т и ч -
ность диспласти-
ч е с к и х  и з м е н е -
ний у детей с ВВБ, 
БП, ЮЭГБК, одно-
типность рентге-
н о л о г и ч е с к и х 
структурных изме-
нений в опорно-
двигательной систе-
ме, наличие изме-
нений пояснично-
крестцового отдела 
позвоночника, со-
единительноткан-
ные отклонения со 
стороны других ор-
ганов и систем (ско-
лиотическая осан-
ка, плоскостопие, 
аномалии развития 
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сердца, миопия и др.) дают основания с большей 
долей вероятности предположить, что развитие 
данных заболеваний происходит на основе НДСТ 
(67%)  с нарушением формообразования костной 
системы.

2. Описанные нами диспластические формы 
ВВБ, БП, ЮЭГБК, рассматриваются как отдельные 
синдромы: СДНТБС, СДНГБК, СДЭГБК, в общей 
группе диспластических заболеваний, обуслов-
ленных наследственной предрасположенно-
стью.

3. Для раннего выявления диспластиче-
ской патологии опорно-двигательной системы, 
в том числе и указанных синдромов, у детей 
необходимо проводить плановые профилакти-
ческие осмотры на предмет наличия маркеров 
соединительнотканной дисплазии (гипермобиль-
ность суставов, плотность РО, ассоциированную 
диспластическую патологию других органов и 
систем).

4. Н а л ич и е  д и з э м б р и о ге н е тич е с к и х 
стигм у детей заставляет врача при первич-
ном осмотре обращать внимание на любые, 
казалось бы, несущественные, отклонения в 
клинико-рентгенологическом состоянии опорно-
двигательной системы и внести их в группу риска 
по развитию патологии ТБС.
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