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РЕЗЮМЕ. Дефицит массы тела — одна из наиболее частых причин отсрочки от военной 
службы призывников. При гипотрофии нарушается образование костной ткани, в итоге фор-
мируется остеопения. Связь дефицита массы тела и минеральной плотности костной ткани 
(МПКТ) с марфаноидной внешностью (МВ) ранее не изучалась. Материалы и методы. Об-
следовано 327 молодых мужчин в возрасте от 18 до 25 лет, из них — 247 практически здоро-
вых юношей из числа студентов СПбГПМУ (группа скрининга) и 80 пациентов, проходив-
ших обследование в ГБУЗ «Городская Мариинская больница» (Санкт-Петербург) с диагнозом 
«недостаточность питания». Всем обследуемым были проведены антропометрическое и фе-
нотипическое обследования. 80 юношам выполнили рентгеновскую остеоденситометрию по-
ясничного отдела позвоночника (LI–LIV). Результаты. Для юношей с пониженным питанием 
характерна более высокая частота выявления костных и кожных признаков дизэмбриогенеза: 
деформаций грудной клетки, арковидного нёба, арахнодактилии, тонкой и бархатистой кожи 
и атрофических стрий. Среди юношей с МВ недостаточность питания выявляется в 45% слу-
чаев. Для лиц мужского пола с МВ значения МПКТ оказались значимо ниже по сравнению с 
контрольной группой (–1,23±0,73 vs 0,34±0,80, p=0,00001). Cнижение МПКТ менее –1,5 STD 
выявлено у трети юношей с МВ и не встречалось в контроле. Вывод. Дефицит массы тела и 
снижение МПКТ в молодом возрасте ассоциированы с костными признаками дизэмбриогене-
за — марфаноидной внешностью.
КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: дефицит массы тела, остеопения, минеральная плотность костной 
ткани, костные признаки дизэмбриогенеза, марфаноидная внешность.
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ABSTRACT. Low body weight is one of the most common reasons for the postponement of 
conscripts from military service. At low body weight, bone formation is disrupted, as a result 
osteopenia is formed. The association of low body weight and bone mineral density (BMD) with 
marfanoid habitus (MH) has not studied. Materials and methods. Was surveyed 327 young men 
between the ages of 18 and 25 — 247 students and 80 young men who were examined at the City 



ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

MEDICINE: THEORY AND PRACTICE ТОМ 5   № 4   2020 eISSN 2658-4204

37

Mariinsky Hospital (St. Petersburg) with a low body weight. All the subjects were examined 
anthropometric and phenotypic examinations. 80 young men was executed X-ray osteodensitometry 
of the lumbar spine (LI–LIV). Results. Low body weight detected in 5.6% of almost healthy men. For 
men with low body weight characterized by a higher frequency of detection of bone and skin signs 
of dysembryogenesis: deformities of the chest, high palate, arachnodactylia, thin and velvety skin 
and atrophic striae. Among young men with MH, malnutrition detected in 45% of cases. For males 
with MH, the values of BMD were significantly lower compared to the control group (–1.23±0.73 vs 
0.34±0.80, p=0.00001). The lower BMD of less than –1.5 STD detected in a third of men with 
MH and did not meet in control. Conclusion. Low body weight and osteopenia at a young age are 
associated with bone signs of dysembryogenesis — marfanoid habitus.
KEYWORDS: low body weight, osteopenia, bone mineral density, bone signs of dysembryogenesis, 
marfanoid habitus.

синдрома Марфана и других фибриллинопа-
тий, в частности первичного пролапса ми-
трального клапана и некоторых диспластиче-
ских фенотипов [2, 10].

Наиболее распространенным и изученным 
диспластическим фенотипом, относящимся к 
группе фибриллинопатий, является марфано-
идная внешность (МВ) [10]. Алгоритм выявле-
ния МВ основан на Рекомендациях Российско-
го кардиологического общества [7]. В 2017 г. 
были уточнены критерии диагностики МВ с 
учетом специфичности отдельных костных 
признаков. К таким признакам были отнесены 
арахнодактилия, долихостеномелия, деформа-
ции грудной клетки и высокое арковидное нёбо 
[3]. МВ как диспластический фенотип выявля-
ется у 16% практически здоровых юношей. 
Хорошо изучены особенности строения и 
функции сердечно-сосудистой системы у лиц с 
МВ [5, 14]. Для пациентов с МВ характерно 
развитие ремоделирования сердца и маги-
стральных сосудов, что проявляется утолщени-
ем миокарда левого желудочка, снижением его 
систолической локальной сократимости, рас-
ширением грудного отдела аорты, наруше-
ниями сердечного ритма и признаками веге-
та тивной дисфункции [15, 16, 17, 20]. Важно 
отметить прогредиентность изменений сердеч-
но-сосудистой системы у таких пациентов с 
развитием клинически значимых гипертрофии 
миокарда левого желудочка и расширения аор-
ты, а также прогрессирования характера сер-
дечных аритмий после 50–60 лет [19, 21]. При 
этом в качестве патогенетической основы на-
званных изменений при СМ и МВ следует рас-
сматривать активацию трасформирующего 
фактора роста-β (TGF-β) [18]. С активаций 
TGF-β ассоциированы и другие изменения, в 
частности — миксоматозная дегенерация ство-
рок митрального клапана и мест прикрепле-
ния папиллярных мышц к стенкам левого же-
лудочка у пациентов с первичным пролапсом 

Раннее развитие остеопороза является акту-
альной проблемой современной медицины, так 
как частота его осложнений в последние деся-
тилетия существенно возросла. В число факто-
ров, играющих важную роль в патогенезе остео-
пороза, входит формирование низкого пика 
костной массы в молодом возрасте. В связи с 
этим сенильный остеопороз рассматривается 
как педиатрическое заболевание, истоки кото-
рого лежат в детском возрасте, поскольку до 
90% генетически детерминированной костной 
массы накапливается в детском и пубертатном 
возрасте [1]. В последние годы в России отме-
чается повышение интереса к проблеме остео-
пороза у детей и подростков. Известно, что 
главными детерминантами пика костной массы 
являются генетические и средовые факторы 
(поступление кальция, витамина D и белков, 
адекватная физическая нагрузка, гормональ-
ный статус, морбидный фон, воздействие куре-
ния, наркотиков) [6]. Одним из наиболее мощ-
ных факторов формирования низкой костной 
массы принято считать дефицит массы тела. 
Это обусловливает целесообразность включе-
ния в стандарты обследования подростков и 
лиц призывного возраста с низкой массой тела 
денситометрического определения минераль-
ной плотности костной ткани (МПКТ) [11]. 
С другой стороны, недостаточность питания 
является одной из ведущих причин ограниче-
ния годности мужчин к военной службе [4]. 
Пониженное питание у таких людей принято 
объяснять конституциональными особенностя-
ми организма [12]. Между тем, пониженное 
питание некоторые авторы считают важным 
маркером наследственных нарушений соеди-
нительной ткани (ННСТ) [8]. Можно полагать, 
что среди молодых мужчин с пониженным пи-
танием есть достаточное число лиц, у которых 
снижение массы тела обусловлено генетиче-
скими факторами, в частности мутациями ге-
нов фибриллина, ответственных за развитие 
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митрального клапана [25]. С другой стороны, 
TGF-β — основной регулятор активности фи-
бробластов. Можно предполагать разрежен-
ность костной ткани у пациентов с МВ. Для 
проверки этого предположения предпринято 
данное исследование.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

В рамках данной работы обследовано 
327 молодых мужчин в возрасте от 18 до 25 лет 
(средний возраст 20,4±1,5 года), среди них — 
247 студента 2–3 курсов СПбГПМУ (группа 
скрининга) и 80 юношей, направленных на 
 обследование в ГБУЗ «Городская Мариинская 
больница» (Санкт-Петербург) с диагнозом 
«недостаточность питания» (средний ИМТ 
16,38±1,1 кг/м2).

Уровень питания определяли по величине 
индекса массы тела (ИМТ). За пониженное пи-
тание принимали величину ИМТ<18,5 кг/м2, за 
нормальное питание — значение ИМТ в диа-
пазоне 18,5–24,0 кг/м2..

Всем обследуемым были проведены антро-
пометрическое и фенотипическое обследова-
ния. 80 юношам выполнили рентгеновскую 
остеоденситометрию поясничного отдела по-

звоночника (LI–LIV). Результаты определения 
МПКТ пациентов сравнивали с референсной 
базой данных, которой снабжено программное 
обеспечение денситометра. Для оценки МПКТ 
использовался Z-критерий, представляющий 
собой число стандартных отклонений выше 
или ниже среднего показателя для лиц анало-
гичного возраста, пола, этнической принад-
лежности с учетом весо-ростовых показателей. 
Денситометрия проводилась на аппарате Lunar 
Prodigy (General Electrics, США) с програм-
мным обеспечением ENCORE-2007, version 
6.80.002. Диагностику МВ осуществляли со-
гласно рекомендациям и уточненному нами ал-
горитму [3, 7]. О МВ говорили при выявлении 
не менее четырех костных признаков при обя-
зательном наличии арахнодактилии (выявле-
ние хотя бы одного из симптомов — симптомы 
большого пальца и запястья) и долихостеноме-
лии (выполнение хотя бы одного из двух коэф-
фициентов) [13].

РЕЗУЛЬТАТЫ

При оценке уровня питания практически 
здоровых юношей из группы скрининга нор-
мотрофия (ИМТ 18,5–24,0 кг/м2) определяется 

Таблица 1
Распространенность костных, кожных и мышечных признаков дизэмбриогенеза, 

а также гипермобильности суставов у юношей с пониженной массой тела

Признак
Пониженное питание

(ИМТ<18,5) 104–100%
Нормальное питание

(ИМТ>19,0) 143–100% р
абс. число %% абс. число %%

Деформации грудной клетки 69 66,3 38 25,6 0,00001 
Сколиоз 94 90,1 104 72,7 0,0006 

Арковидное нёбо 72 69,2 64 44,8 0,0001 
Лицевые дизморфии 44 42,3 64 45,1 0,70 

Арахнодактилия 52 50,0 22 15,4 0,00001 
Плоскостопие 54 51,9 59 41,3 0,09 

Долихостеномелия 61 59,2 81 60,4 0,75 
Повышенная растяжимость кожи 23 22,1 40 30,0 0,29 

Тонкая кожа 4 3,8 0 0 0,06 
Бархатистая кожа 6 5,7 1 0,7 0,04 

Атрофические стрии 24 23,1 17 11,9 0,01
Грыжи 14 13,5 8 5,6 0,05 

Варикозное расширение вен 20 19,2 14 9,8 0,03 
Ср. кол-во кожных признаков 0,86±1,08 0,60±0,82 0,03 

Ср. кол-во баллов по Beington’у 1,4±1,5 2,0±1,9 0,008 
Гипермобильность суставов

(4 балла и более по Beington’у) 10 9,6 31 21,8 0,01

Марфаноидная внешность 23 22,1 20 14,0 0,10
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более чем у двух третей, повышение ИМТ — 
у 22,5%, а пониженное питание выявлено у 
14 обследованных (5,7%). Для оценки взаимо-
связи уровня питания и признаков дизэмбрио-
генеза из обследованных сформированы две 
группы: с ИМТ<18,5 кг/м2 (n = 104) и c 
ИМТ>19,0 кг/м2 (n = 143), юноши с избыточной 
массой тела (ИМТ>24,0 кг/м2) и имеющие по-
граничные значения ИМТ (18,5–18,9 кг/м2) в 
анализ не включались. Для увеличения репре-
зентативности обе группы были дополнены 
юношами, проходившими обследование в Го-
родской Мариинской больнице с диагнозом 
«недостаточность питания». Результаты пред-
ставлены в таблице 1.

Для юношей с пониженным питанием ха-
рактерна более высокая частота выявления от-
дельных костных признаков: деформаций груд-
ной клетки, арковидного нёба, арахнодактилии 
(наличие хотя бы одного симптома — большо-
го пальца и/или запястья). Значимо чаще у лиц 
с пониженным питанием выявляется и сколио-
тическая деформация позвоночника. В то же 
время распространенность долихостеномелии, 
лицевых дизморфий (нарушения прикуса и ро-
ста зубов) и плоскостопия не связана с уров-
нем питания. МВ выявляется недостоверно 
чаще у молодых мужчин с пониженным пита-
нием. Юношам с пониженным питанием свой-
ственна и более высокая встречаемость таких 
кожных признаков, как тонкая кожа (выявляет-
ся по просвечивающим сосудам), бархатистая 
кожа, характеризующаяся обилием тонких 
пушковых волос, а также атрофические стрии. 
Значимо чаще у таких обследованных встреча-
ются грыжи, варикозное расширение вен. До-
стоверно выше у лиц основной группы оказа-
лось и среднее количество таких признаков. 
Однако гипермобильность суставов регистри-
ровалась у юношей с пониженным питанием 
значимо реже, чем у лиц с нормальным уров-
нем питания. Эти данные дают основание по-
лагать наличие взаимосвязи между уровнем 
питания и частотой выявления признаков 
дизэмбриогенеза, которые чаще появляются у 
лиц с пониженным питанием.

При анализе основных антропометрических 
данных молодых мужчин с МВ в сравнении с 
юношами, имеющими единичные (не более 
двух) костные признаки (группа контроля) по-
лучены следующие данные: 45% юношей с 
МВ имеют дефицит массы тела, в то время как 
в контрольной группе таких лишь 12,8% (та-
блица 2).

Таким образом, прослеживается связь при-
знаков МВ со снижением массы тела — среди 

юношей с большим числом специфичных кост-
ных признаков (МВ) существенно чаще выяв-
ляется дефицит массы тела. Кроме снижения 
мышечной и жировой ткани можно предпола-
гать у таких пациентов и снижение плотности 
скелета. Непараметрический корреляционный 
анализ по Спирмену показал наличие досто-
верных отрицательных связей между значения-
ми МПКТ и отдельными костными призна-
ками: долихостеномелией (r = –0,35), арко-
видным нёбом (r = –0,28), арахнодактилией 
(r = –0,43), для всех р<0,05. Именно эти кост-
ные признаки входят в уточненный алгоритм 
выявления МВ. В то же время выявить досто-
верных связей между сколиозом, плоскостопи-
ем и лицевыми дизморфиями с показателями 
МПКТ нам не удалось.

В связи с этим представляется перспектив-
ным оценить МПКТ у лиц молодого возраста с 
МВ, в группу контроля вошли юноши, имеющие 
не более двух костных признаков (таблица 3).

Для лиц мужского пола с МВ значения ми-
неральной и средней плотности костной ткани 
оказались значимо ниже по сравнению с кон-
трольной группой. При этом важно отметить, 
что группы не различались по значениям ин-
декса массы тела — в группе МВ он составил 

Таблица 2
Антропометрические показатели 

и распространенность пониженного питания 
среди юношей с марфаноидной внешностью

Показатель МВ
n = 20 

Контроль
(0–2 костных 

признака)
n = 39 

р

Рост, см 183,5±8,8 176,9±5,9 0,007

Масса тела, кг 63,1±8,5 66,4±9,7 0,21

ИМТ, кг/м2 18,7±2,2 21,3±3,0 0,002

Гипотрофия 
(ИМТ<18,5 кг/м2) 9–45% 5–12,8% 0,01

Таблица 3
Показатели минеральной и средней плотности 

костной ткани у юношей 
с марфаноидной внешностью

Показатель 
остеоденситометрии

МВ
(n = 17)

Контроль
(n = 13) р

Среднее 
значение МПКТ 

в STD (Z-критерий)

–1,23±0,73 0,34±0,80 0,00001

Средняя плотность 
костной ткани, г/см2

0,99±0,10 1,18±0,11 0,00001
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16,9±1,5 кг/м2, в контрольной группе — 
17,4±1,8 кг/м2, р>0,05.

Далее в сформированных группах была оце-
нена встречаемость снижения МПКТ различ-
ной степени. Снижение МПКТ менее –1,5 STD 
наблюдается у трети молодых мужчин с МВ 
и не выявляется вовсе у лиц контрольной 
 группы. Значительное снижение МПКТ менее 
–2,0 STD выявлено у трех юношей с МВ 
(17,6%) и не встречалось в контроле. Сниже-
ние средней плотности костной ткани менее 
1,0 г/см2 определено более чем у трети юно-
шей с МВ и ни у одного мужчины контрольной 
группы (таблица 4).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Суммируя полученные данные, следует 
признать правоту авторов, ассоциирующих де-
фицит массы тела с признаками дизэмбриоге-
неза. Действительно, для юношей с понижен-
ным питанием характерно более частое выяв-
ление костных признаков — деформаций 
грудной клетки, арковидного нёба, симптомов 
арахнодактилии, сколиотической деформации 
позвоночника. В то же время лицевые дизмор-
фии, долихостеномелия и плоскостопие выяв-
ляются с одинаковой частотой в группах с 
нормальным и пониженным питанием. Кож-
ные признаки дизэмбриогенеза также значимо 
чаще определяются у лиц с пониженным пита-
нием, в то время как гипермобильность суста-
вов выявляется у таких обследуемых в два 
раза реже по сравнению с нормотрофами. 
С другой стороны, почти половина молодых 
мужчин с МВ имеют дефицит массы тела. При 
этом, разумеется, первичным является дефект 
соединительной ткани, проявляющийся кост-
ными и кожными дизморфиями, а пониженная 
масса тела является следствием конституцио-
нальных особенностей лиц астенического те-

лосложения с большим количеством костных 
признаков.

Для молодых мужчин с МВ характерны бо-
лее низкие значения минеральной и средней 
плотности костной ткани. При этом значимый 
дефицит МПКТ обнаруживается у трети юно-
шей с МВ и не встречается среди обследован-
ных, имеющих единичные костные призна-
ки дизэмбриогенеза. Корреляционный анализ 
подтвердил эту тенденцию — со снижением 
МПКТ ассоциированы такие признаки, как 
арахнодактилия, долихостеномелия, арковид-
ное нёбо. Эти же признаки (за исключением 
долихостеномелии) связаны и с дефицитом 
массы тела.

Таким образом, полученные нами данные 
позволяют предполагать причинно-следствен-
ную связь между генетическими дефектами 
фибриллина и невозможностью набрать доста-
точную массу тела и скелета. Можно предпо-
лагать также наличие у таких пациентов нару-
шение фосфорно-кальциевого обмена, что 
было показано ранее: значения паратгормона, 
регулирующего процессы оссификации, у 
юношей с МВ хотя и не выходили за пределы 
возрастной нормы, оказались несколько ниже, 
чем в контрольной группе [11]. При этом у 
больных синдромом Марфана, так же как и 
молодых пациентов с МВ, выявляются лабора-
торные сдвиги, свидетельствующие об актива-
ции костеобразования и остеорезорбции [22, 
23, 24]. Высокая активность TGF-β стимули-
рует остеобласты, при этом формируется 
неполноценная костная ткань, которая быстро 
деградирует. Это подтверждается более высо-
кими концентрациями в сыворотке крови у та-
ких людей маркеров остеосинтеза — остео-
кальцина и щелочной фосфатазы, а также мар-
керами остеорезорбции — β-CrossLaps 
(продукт деградации коллагена). При этом 
мужчины с МВ относительно выше своих 
сверстников, имеют более длинные конечно-
сти (долихостеномелия), что в совокупности с 
разреженностью костной ткани может способ-
ствовать более раннему развитию остеопороза 
и патологических переломов.
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Таблица 4
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р
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