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Введение. Спонтанным пневмотораксом (СП) называют разрыв бронха или участка легко-
го, не связанный с механическим повреждением легких или грудной клетки. Принято выде-
лять первичный и вторичный СП. К вторичным относят случаи СП, возникающие на фоне ка-
кого-либо заболевания дыхательной системы, лидирующим из которых является буллезная 
форма эмфиземы. Кроме этого, к вторичному СП может привести туберкулез и абсцесс легких. 
Спонтанный первичный пневмоторакс развивается без видимых причин. В то же время извест-
на связь первичного СП с наследственными нарушениями соединительной ткани, в первую 
очередь — синдромами марфана, Элерса-Данлоса. СП является одним из наиболее специфич-
ных признаков синдрома марфана, которому присваивается 2 балла по шкале системного во-
влечения соединительной ткани. Патогенез развития СП при синдроме марфана остается до 
конца неизученным. Полагают, что определенный вклад в развитие СП имеет активация транс-
формирующего фактора роста-β (TGF-β), свойственная всем фибриллинопатиям — синдрому 
марфана, первичному пролапсу митрального клапана и такому диспластическому фенотипу 
как марфаноидная внешность. Связь СП с признаками дизэмбриогенеза, участвующими в ал-
горитме диагностики различных диспластических фенотипов ранее не изучалась.

цель исследования. оценить распространенность внешних признаков дизэмбриогенеза и 
диспластических фенотипов у молодых мужчин, перенесших спонтанный пневмоторакс.

Материалы и методы. Для оценки возможных связей СП с внешними признаками дизэм-
бриогенеза была обследована группа молодых мужчин в возрасте от 19 до 28 лет с СП (от од-
ного до пяти эпизодов) в анамнезе (26 человек). У всех обследованных диагноз СП был под-
твержден при проведении компьютерной томографии органов грудной клетки. Группу контро-
ля составили практически здоровые юноши из числа студентов Санкт-Петербургского 
Педиатрического университета (330 человек) в возрасте от 19 до 24 лет. Всем пациентам про-
ведено фенотипическое и антропометрическое обследования с целью выявления внешних при-
знаков дизэмбриогенеза и диагностики марфаноидной внешности. Диагностика марфаноид-
ной внешности проводилась согласно рекомендациям с учетом специфичности отдельных 
костных признаков. Для исключения синдрома марфана всем пациентам основной группы 
проводили эхокардиографическое обследование с оценкой диаметра корня и восходящей аор-
ты и осмотр офтальмолога для исключения эктопии хрусталика (расширение аорты и эктопия 
хрусталика — «большие» признаки синдрома марфана).

Результаты. Для молодых мужчин с СП по сравнению с практически здоровыми юношами 
характерно значимо более частое выявление костных признаков дизэмбриогенеза. В первую 
очередь это признаки, входящие в диагностические алгоритмы выявления синдрома марфана 
и марфаноидной внешности — воронкообразная деформации грудной клетки (38,5 % vs 18,8 %, 
p = 0,03), симптом запястья (80,8 % vs 41,2 %, p = 0,0001), симптом большого пальца (65,4 % vs 
28,8  %, p = 0,0001), плоскостопие (53,8 % vs 32,7 %, p = 0,02) и вальгусная деформация стопы 
(38,4  % vs 7,0  %, p = 0,00001). С равной частотой выявляются астенический тип конституции 
(69,2 % vs 55,8 %, p = 0,18), килевидная деформация грудной клетки (3,8 % vs 3,6 %, p = 0,96) и 
сколиотическая деформация позвоночника (76,9 % vs 64,8 %, p = 0,21), что свидетельствует о 
низкой специфичности этих признаков в выявлении системного дефекта соединительной тка-
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ни. В то же время арковидное нёбо, которое было исключено из ревизованных критериев син-
дрома марфана, но входящее в алгоритмы диагностики марфаноидной внешности, почти в три 
раза чаще выявляется у мужчин с СП (92,3 % vs 39,1 %, p = 0,00001). Значительно чаще у паци-
ентов основной группы определялись кожные признаки — повышенная растяжимость кожи 
(73,1 % vs 25,5 %, p = 0,00001) и атрофические рубцы (20,0 % vs 5,8 %, p = 0,008). такой высоко-
специфичный для синдрома марфана признак как атрофические кожные стрии, обнаружен у 
пациентов с СП даже недостоверно реже, чем в контрольной группе (8 % vs 13,9 %, p = 0,36). 
Гипермобильность суставов, оцененная по шкале Бейтона в 4 и более баллов, также характер-
на для мужчин, перенесших СП (42,3 % vs 23,6 %, p = 0,03). Корреляционный анализ показал 
наличие достоверных прямых связей между СП и такими костными признаками как арковид-
ное нёбо (r = 0,33), арахнодактилия (r = 0,35) и долихостеномелия (r = 0,37), а также повышен-
ной растяжимостью кожи (r = 0,32), р < 0,05 для всех.

Среднее число костных признаков, участвующих в выявлении марфаноидной внешности, 
оказалось почти на единицу выше в основной группе (4,3 ± 1,2 vs 3,4 ± 1,5, p = 0,004). марфано-
идная внешность как диспластический фенотип выявляется в два раза чаще у мужчин с СП 
(30,8 % vs 16,2 %, p = 0,08). Системное вовлечение соединительной ткани (более 5 баллов) в 
пять раз чаще определяется у мужчин, перенесших СП (50,0 % vs 9,9 %, p = 0,00001).

Выводы.
1. У пациентов, перенесших первичный спонтанный пневмоторакс, существенно чаще вы-

являются высокоспецифичные признаки дизэмбриогенеза — симптомы арахнодактилии, де-
формация грудной клетки, арковидное небо, повышенная растяжимость кожи, гипермобиль-
ность суставов. такой диспластический фенотип как марфаноидная внешность в 2 раза чаще 
определяется у мужчин с СП.

2. В отсутствии в молодом возрасте «больших» признаков синдрома марфана — расшире-
ния аорты и эктопии хрусталика, при обследовании пациентов с СП необходимо тщательное 
фенотипическое обследование, уточнение данных семейного анамнеза и динамическое эхокар-
диографическое обследование для ранней диагностики аортопатии.
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