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РЕЗЮМЕ

Цель. Провести сцинтиграфическую оценку состояния бронхоальвеолярной системы и легочной микро-
циркуляции у пациентов с дисплазией соединительной ткани.

Материалы и методы. В исследование включен 31 пациент мужского пола призывного возраста с дис-
плазией соединительной ткани (ДСТ), диагностированной согласно клиническим рекомендациям 2019 г., 
средний возраст 19,6 ± 2,6 лет, и 25 практически здоровых лиц, сопоставимых по полу и возрасту, составив-
ших группу контроля. Всем пациентам выполняли вентиляционно-перфузионную сцинтиграфию легких в 
планарном режиме с определением скорости альвеолярно-капиллярной проницаемости. 

Результаты. У пациентов с ДСТ апикально-базальный градиент перфузии (U/LQ) имел более низкие зна-
чения по сравнению с группой контроля в среднем на 24% (р = 0,046) и более высокие значения альвеоляр-
но-капиллярной проницаемости в обоих легких, как на 10-й, так и на 30-й мин. 

Заключение. Вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия в статическом режиме позволяет на доклини-
ческом этапе выявить функциональные нарушения у пациентов с ДСТ: снижение градиента перфузии по 
сравнению с группой контроля в среднем на 24% и повышение проницаемости альвеолярно-капиллярной 
мембраны.
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ВВЕДЕНИЕ

Дисплазии соединительной ткани (ДСТ) – это ге-
нетически обусловленные состояния, проявляющи-
еся дефектами основного вещества и волокнистых 
структур соединительной ткани, лежащие в основе 
морфологических и функциональных нарушений 
разных органов и систем, характеризующиеся про-
гредиентным течением и определяющим особенно-
сти ассоциированных патологических состояний. 
Социально-медицинская значимость данных патоло-
гических проявлений обусловлена, с одной стороны, 
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ABSTRACT

Aim. To perform a scintigraphic assessment of the bronchopulmonary system and pulmonary microcirculation in 
patients with connective tissue dysplasia.

Materials and methods. The study included 31 male patients of conscription age with connective tissue dysplasia 
(CTD), diagnosed according to the 2019 clinical guidelines (average age (19.6 ± 2.6 years)), and 25 practically 
healthy individuals comparable in gender and age, who formed a control group. All patients underwent planar 
pulmonary ventilation – perfusion scintigraphy with determination of pulmonary alveolar – capillary permeability.

Results. In patients with CTD, the apical to basal perfusion gradient (U/LQ) was on average 24% lower than in the 
control group (p = 0.046), and alveolar – capillary permeability was higher in both lungs, both at minute 10 and at 
minute 30.

Conclusion. Static pulmonary ventilation – perfusion scintigraphy allows to identify functional disorders in 
patients with CTD at the preclinical stage: a decrease in the perfusion gradient on average by 24% compared with 
the control group and an increase in alveolar – capillary membrane permeability.
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высокой распространенностью в среде, ввиду нако-
пления генетических дефектов в популяции и суще-
ственным влиянием антропогенных и абиотических 
факторов, с другой – прогрессирующим характером 
клинических проявлений, отличающихся полиорган-
ными поражениями с риском развития тяжелых ос-
ложнений на поздних этапах, вплоть до летального 
исхода [1, 2]. 

Основным периодом клинического дебюта ДСТ 
является подростковый возраст, когда увеличение 
объема соединительной ткани соответствует росту 
и развитию организма [3]. Фенотипические проявле-
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ния ДСТ принято разделять на группы в зависимости 
от органов и систем, вовлеченных в процесс. Первые 
систематизированные данные, свидетельствующие о 
поражении дыхательной системы при недифферен-
цированных ДСТ, были опубликованы в 1994 г. [3].

 Так, была выделена группа диспластикозависи-
мых изменений органов дыхания, в основе которых, 
по мнению авторов, лежали генетически обусловлен-
ные дефекты фибриллогенеза. К этой группе были 
отнесены трахеобронхомегалия, трахеобронхомаля-
ция, синдром Вильямса – Кэмпбелла, кистозная ги-
поплазия легких, бронхоэктазы, эмфизема и трахео-
бронхиальная дискинезия. Морфофункциональный 
статус системы дыхания при ДСТ характеризуется 
как повышенной эластичностью бронхиального 
дерева и альвеолярной ткани, так и внелегочными 
проявлениями: наличием торако-диафрагмального 
синдрома, а также лабильным состоянием вегетатив-
ной нервной системы и системы иммунитета. Позже 
в группу диспластикозависимых изменений органов 
дыхания был включен спонтанный пневмоторакс как 
следствие буллезной эмфиземы легких [4, 5]. 

 С точки зрения ряда авторов, в основе нарушения 
опорной функции соединительной ткани при ДСТ 
лежит генетически детерминированная «слабость» 
каркаса всех легочных структур (бронхов, сосудов, 
альвеол), которая под действием внешних факторов 
реализуется в постнатальном периоде в виде ряда 
клинических синдромов [5]. Нередко при диспласти-
ческом процессе отмечается снижение тонуса брон-
хиальной стенки с последующим формированием 
трахеобронхиальной дискинезии и бронхоэктазов 
[6]. Важнейшими внелегочными факторами, опре-
деляющими состояние органов дыхания при ДСТ, 
являются наличие деформации грудной клетки и по-
звоночника, слабость дыхательных мышц, особенно-
сти регуляции дыхания, а также состояние легочной 
гемодинамики [7, 8].

Известно, что лучевые методы исследования во 
многих случаях являются ведущими в диагностике 
бронхолегочной патологии. Однако общепринятые 
рентгенологические методы исследования позволя-
ют выявить изменения легочной паренхимы на отно-
сительно поздних стадиях развития заболевания. Для 
оценки морфофункциональных изменений на докли-
ническом этапе течения патологического процесса 
весьма перспективным можно считать использова-
ние методов радионуклидной индикации, которые 
необременительны для пациента, легко воспроизво-
димы и высокочувствительны в отношении оценки 
как вентиляции, так и перфузии легких [9–11]. При 
этом при изучении патологических изменений в лег-
ких наиболее полную информацию можно получить 

при использовании комбинированной вентиляцион-
но-перфузионной сцинтиграфии, которая значитель-
но дополняет данные состояния капиллярного русла 
кровотока показателями вентиляции легких, что су-
щественно для диагностики ранних функциональ-
ных нарушений [12].

Исходя из вышеизложенного, целью настоящей 
работы является сцинтиграфическая оценка состоя-
ния бронхоальвеолярной системы и легочной микро-
циркуляции у пациентов с дисплазией соединитель-
ной ткани.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 
Работа основана на результатах обследования 

группы лиц, подлежащих призыву на срочную служ-
бу в ряды Вооруженных сил Российской Федерации, 
на базе военно-врачебной комиссии г. Томска. В ис-
следование был включен 31 пациент мужского пола 
в возрасте 16–22 лет. Средний возраст составил 19,7 
± 2,7 лет, индекс массы тела – 18,2 ± 2,2. 

Наличие ДСТ определяли по данным анамнеза 
для выявления ранее диагностированных заболева-
ний, характерных для ДСТ, клинического обследо-
вания для обнаружения внешних признаков систем-
ного вовлечения соединительной ткани, включая 
антропометрию, и результатов инструментальных 
методов исследования. У всех пациентов установ-
лена полигенная ДСТ, степень тяжести которой 
оценивали с помощью фенотипической таблицы 
Т.И. Кадуриной и В.Н. Горбуновой [4]. Критерии ис-
ключения: отсутствие возможности или несогласие 
пациентов с требованиями протокола, наличие забо-
леваний бронхолегочной системы, наличие острых 
и хронических заболеваний в фазе обострения. Кон-
трольную группу составили 25 здоровых некурящих 
добровольцев, сопоставимых по полу и возрасту с 
пациентами основной группы. 

Всем обследуемым проведена вентиляцион-
но-перфузионная сцинтиграфия легких в планарном 
режиме с оценкой скорости альвеолярно-капилляр-
ной проницаемости согласно ранее разработанной 
методике [9]. Вентиляционно-перфузионное отноше-
ние V/Q определяли в результате деления процента 
аккумуляции ингалированного радиоаэрозоля каж-
дым легким в отдельности на аналогичный показа-
тель перфузируемого радиофармпрепарата (РФП). 
Сцинтиграфические исследования выполняли на гам-
ма-камере Forte (Philips Medical Sistems, Нидерлан-
ды). Регистрация изображений и обработка сцинти-
грамм проводились с использованием компьютерной 
системы JetStream Workspace 3.0 (PMS, Нидерланды).

Статистический анализ данных проведен с 
использованием пакета прикладных программ 
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Microsoft Office и Statistica 10.0 (StatSoft Inc.,  
США). Количественные данные представлены 
в виде среднего (М) и стандартного отклонения 
(SD). При сравнении независимых количественных  
переменных применяли U-тест Манна – Уитни. 
Статистически значимыми считали различия при  
p < 0,05. 

Исследование проведено согласно принципам 
Хельсинкской декларации и одобрено этическим 
комитетом СибГМУ и согласовано с этическим ко-
митетом НИИ кардиологии. Все пациенты подписа-
ли информированное согласие на участие в иссле-
довании. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
Полученные результаты сцинтиграфических ис-

следований представлены в таблице. Как следует из 
таблицы, у пациентов с ДСТ среднее значение V/Q 
для правого легкого составило  0,97 ± 0,06, для лево-
го легкого – 1,04 ± 0,07, и они не отличались от пока-
зателей лиц контрольной группы. При этом апикаль-
но-базальный градиент вентиляции (U/LV) также не 
отличался от показателей контрольной группы, в то 
время как U/LQ-градиент перфузии оказался снижен-
ным по сравнению с группой контроля в среднем на 
24% (р = 0,046) и составил 0,52 ± 0,14.

Т а б л и ц а

Сцинтиграфические показатели легочной перфузии и вентиляции у пациентов с дисплазией соединительной ткани,  
а также в группе контроля, M ± SD

Показатель
Контрольная 
группа, n = 25

Группа с ДСТ, n = 31
ПЛ U-тест (p) 1–2 ЛЛ U-тест (p) 1–4 ПЛ + ЛЛ U-тест (p) 1–6

1 2 3 4 5 6 7
V/Q 0,98 ± 0,03 0,97 ± 0,06 НД 1,04 ± 0,07 НД – –
U/LQ 0,68 ± 0,03 – – – – 0,52 ± 0,14 0,046
U/LV 0,66 ± 0,04 – – – – 0,63 ± 0,11 НД

АКП, %
10 мин 10,6 ± 2,9 18,73 ± 8,51 0,005 15,56 ± 8,58 0,006 – –
30 мин 21,3 ± 4,3 33,17 ± 9,87 0,001 30,32 ± 9,96 0,004 – –

Примечание .  ДСТ – дисплазия соединительной ткани; n – число пациентов в группе; ПЛ – правое легкое; ЛЛ – левое легкое; U-тест – 
тест Maнна – Уитни; p – уровень статистической значимости; V/Q – вентиляционно-перфузионное отношение; U/LQ – апикально-ба-
зальный градиент легочной перфузии; U/LV – апикально-базальный градиент легочной вентиляции; АКП – альвеолярно-капиллярная 
проницаемость.

Эффективное внешнее дыхание реализуется при 
участии трех физиологических процессов: легочной 
вентиляции, легочной перфузии и диффузии газов 
через альвеолярно-капиллярную мембрану. При раз-
личных патологических состояниях легких звенья 
этой сложной системы могут нарушаться. Для оцен-
ки этих нарушений необходимо использовать мето-
дологические подходы, позволяющие определить 
диагностически значимые показатели, к которым 
можно отнести вентиляционно-перфузионное соот-
ношение, альвеолярно-капиллярную проницаемость 
и др. [9, 13–15].

При оценке результатов вентиляционно-перфу-
зионной сцинтиграфии легких у пациентов с ДСТ 
сцинтиграфические показатели – V/Q, U/LQ, U/LV – 
были следующими. Вентиляционно-перфузионное 
соотношение (V/Q) соответствовало значениям лиц 
контрольной группы в обоих легких (см. таблицу). 
Что касается апикально-базальных градиентов пер-
фузии (U/LQ) и вентиляции (U/LV), то регистрирова-
лось изменение в сторону понижения только U/LQ 
(0,52 ± 0,14; р = 0,046), в то время как U/L-градиент 
вентиляции существенно не отличался от показате-

лей контрольной группы (см. таблицу). В целом со-
гласованность основных функциональных звеньев 
легких у пациентов с ДСТ была вполне удовлет-
ворительной, некоторое снижение U/LQ, вероятно, 
связано с функциональной вазоконстрикцией, спо-
собствующей уменьшению притока крови к плохо 
вентилируемым участкам легких. 

Известно, что альвеолярный воздух и кровь ле-
гочных капилляров отделяет альвеолярно-капил-
лярная мембрана, через которую происходит транс-
порт газов согласно законам диффузии, а величина 
диффузионной способности легких зависит как от 
их объема, так и от соответствующей ему площади 
поверхности газообмена. Для оценки альвеоляр-
но-капиллярной проницаемости легких нами был 
предложен и использован усовершенствованный 
способ вентиляционно-перфузионной пульмоно- 
сцинтиграфии, который характеризовался исполь-
зованием вентиляционной сцинтиграфии легких в 
статическом режиме, проведением оценки вымыва-
ния РФП из всего пораженного/интактного легкого, 
исследованием в задне-прямой проекции и регистра-
цией альвеолярно-капиллярной проницаемости по 
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вымыванию РФП на 10-й мин, а затем на 30-й мин 
после ингаляции РФП [9, 15].

В данном исследовании у пациентов с ДСТ было 
обнаружено увеличение скорости альвеолярно-ка-
пиллярной проницаемости (АКП) как в правом, 
так и в левом легком по сравнению с контрольной 
группой как на 10-й мин (18,73 ± 8,51% (р = 0,005),  
15,56 ± 8,58% (р = 0,007) соответственно), так 
и на 30-й мин исследования (33,17 ± 9,87%  
(р = 0,001), 30,32 ± 9,96% (р = 0,004) соответственно) 
(см. таблицу).

Таким образом, у пациентов с ДСТ было выяв-
лено значительное ускорение легочного клиренса 
РФП по сравнению с контрольной группой, что сви-
детельствует о повышении проницаемости альвео-
лярно-капиллярной мембраны. Обнаруженное нами 
снижение U/L-градиента перфузии при ДСТ можно 
объяснить участием вазоконстрикторного механиз-
ма в развитии альвеолярной гипоксии, а статисти-
чески значимое увеличение скорости АКП в обоих 
легких в отличие от таковых значений группы кон-
троля является, вероятно, компенсаторной реакцией 
альвеолярно-капиллярной системы, направленной 
на увеличение газообмена [12, 14]. При этом в ос-
нове повышения АКП может быть как увеличение 
площади поверхности газообмена, характерное для 
первичной эмфиземы у пациентов с ДСТ, так и син-
дром гипервентиляции, нередко наблюдаемый у дан-
ной категории больных [16].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Вентиляционно-перфузионная сцинтиграфия в 

статическом режиме позволяет на доклиническом 
этапе выявить функциональные нарушения у паци-
ентов с ДСТ: снижение U/L-градиента перфузии по 
сравнению с группой контроля в среднем на 24% и 
повышение проницаемости альвеолярно-капилляр-
ной мембраны.
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