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Цель работы — исследование минеральной плотности костной ткани (МПКт) и активности лабораторных маркеров кост-
ного метаболизма у юношей с дефицитом питания и марфаноидной внешностью (МВ). Материалы и методы. Обследо-
вано 119 лиц мужского пола с пониженной массой тела в возрасте от 18 до 25 лет (средний возраст — 20,4 ± 1,5 года). 
Всем обследуемым были проведены антропометрическое, фенотипическое ЭхоКГ-исследование с  целью выявле-
ния пролапса митрального клапана (ПМК), изучены маркеры костеобразования (щелочная фосфатаза, остеокаль-
цин) и  остеорезорбции (β-CrossLaps), а также выполнена остеоденситометрия поясничного отдела позво-
ночника (L1-L4). результаты. Выявлено значительное снижение МПКт у юношей с МВ по сравнению с контролем 
(Z-критерий  –1,23 ± 0,73 и  0,34 ± 0,80 STD соответственно, р < 0,00001). Значительное снижение МПКт (–1,5  STD) 
обнаружено у трети лиц с МВ и не встречалось в контрольной группе (р = 0,01). При оценке МПКт у юношей в за-
висимости от выраженности ПМК статистически достоверных различий получено не было. В то же время для юно-
шей с ПМК в сочетании с признаками МВ характерны наиболее низкие значения МПКт. При анализе лабораторных 
показателей обнаружено существенное повышение остеокальцина и щелочной фосфатазы в группе лиц с МВ, что 
свидетельствует об активности костеобразования у таких пациентов. Вместе с тем у лиц с МВ отмечается повышение 
уровня β-CrossLaps — маркера остеорезорбции. С повышением активности распада костной ткани ассоциированы та-
кие костные признаки, как долихостеномелия, деформации грудной клетки и аранходактилия. заключение. Костные 
признаки дизэмбриогенеза, которые используют в диагностике МВ, вносят вклад в нарушение формирования костной 
ткани у таких пациентов. Для них характерна активация синтеза и распада костной ткани, снижение МПКт.

Ключевые слова: минеральная плотность костной ткани; наследственные нарушения соединительной ткани; марфа-
ноидная внешность; пролапс митрального клапана; костные признаки дизэмбриогенеза.
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The aim of the research was the study of bone mineral density (BMD) and activity laboratory markers of bone metabolism in ju-
niors with power shortages and marfanoid habitus (MH). Materials and methods: Twenty 119 males are underweight aged 18 
to 25 years old (average age of 20.4 ± 1.5 years). All surveyed was conducted anthropometric, phenotypical, Echocardiography 
study to identify the mitral valve prolapse (MVP), laboratory examination of the bone forming token (Osteocalcin, alkaline 
phosphatase), and the dissolution of bone tissue (β-CrossLaps), Dual-energy X-ray densitometry (L1-L4). Results: Revealed a sig-
nificant reduction in BMD females with MH as compared to control (Z-criterion –1.23 ± 0.73 and 0.34 ± 0.80, STD, respectively, 
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p < 0.00001). BMD significant decrease (–1.5 STD) found a third of individuals with MH and not seen in the control group, 
p = 0.01. When assessing young BMD depending on the severity of MVP statistically reliable differences had been received. 
At the same time that boys with MVP in conjunction with signs MH is characterized by the lowest BMD values. In the analysis of 
laboratory parameters revealed a significant increase in Osteocalcin and alkaline phosphatase in the Group of persons with MH, 
indicating bone forming activity in these patients. At the same time, for people with MH is characterized by increasing the level 
of β-CrossLaps (marker of the dissolution of bone tissue). With the increased activity of the dissolution of bone tissue associated 
bone such signs as dolyhostenomelia, deformations of thorax and arachnodaktylia. Conclusion: bone signs dysembriogenesis 
involved in the diagnostic algorithm MH, contributes to the abnormal formation of bone tissue in these patients. For them is 
characterized by activation synthesis and dissolution of bone tissue, reducing BMD.

Keywords: bone mineral density; heritable disorders of connective tissue; marfanoid habitus; mitral valve prolapse; signs of 
bone.

Раннее развитие остеопороза (ОП) является од-
ной из наиболее актуальных проблем здравоохране-
ния, поскольку частота его осложнений в последние 
десятилетия существенно возросла. Известно, что 
в число факторов, играющих важную роль в патоге-
незе ОП и связанных с ним переломов, входит фор-
мирование низкого пика костной массы в молодом 
возрасте. В связи с этим сенильный остеопороз рас-
сматривается как педиатрическое заболевание, ис-
токи которого лежат в детском возрасте, поскольку 
до 90 % генетически детерминированной костной 
массы накапливается в детском и пубертатном воз-
расте [1]. По этой причине в последние годы в Рос-
сии отмечается повышение интереса к проблеме ОП 
у детей и подростков.

Внедрение в практику современных методов 
обследования, в частности двухэнергетической 
рентгеновской абсорбциометрии (далее —  денси-
тометрия), дало возможность изучать процессы 
формирования костной массы у детей и юношей. 
Главными детерминантами пика костной массы 
являются генетические и средовые факторы (по-
ступление кальция, витамина D и белков, адекват-
ная физическая нагрузка, гормональный статус, 
морбидный фон, воздействие курения, наркотиков). 
Были выявлены корреляции между низкой минераль-
ной плотностью костной ткани (МПКТ) и понижен-
ной массой тела. Тем самым была обоснована целе-
сообразность включения в стандарты обследования 
лиц 15–20 лет с низким индексом массы тела (ИМТ) 
для денситометрического определения МПКТ [8].

Недостаточность питания является одной из 
ведущих причин ограничения годности к службе 
в армии [6, 17]. По данным районных военных ко-
миссий, частота дефицита массы тела среди при-
зывников составляет 25–30 % [13]. Среди лиц с по-
ниженным питанием есть, видимо, достаточное 
число лиц, у которых снижение ИМТ обусловлено 
генетическими факторами, в частности мутация-
ми генов фибриллина, ответственных за развитие 
синдрома Марфана (СМ) и других фибриллинопа-
тий. Наиболее распространенным и изученным на-

следственным нарушением соединительной ткани 
(ННСТ), относящимся к группе фибриллинопатий, 
можно назвать марфаноидную внешность (МВ) [3]. 
Сегодня для распознавания МВ как фенотипа ис-
пользуется алгоритм, изложенный в Российских 
рекомендациях [9]. В 2017 г. нами уточнены кри-
терии диагностики МВ с учетом специфичности 
отдельных костных признаков. К таким признакам 
были отнесены арахнодактилия (АРД), долихосте-
номелия (ДСМ), деформации грудной клетки (ДГК) 
и арковидное небо [5]. МВ как диспластический фе-
нотип выявляется, по нашим данным, у 16 % юно-
шей и 9 % девушек. Мы изучили кардиологические 
аспекты МВ как фенотипа [16]. Известно также, что 
для лиц с МВ характерны суправентрикулярные 
и желудочковые аритмии [14], вегетативная дис-
функция [11, 12], кардиомиопатии, проявляющиеся 
снижением циркумферентной систолической де-
формации левого желудочка уже в молодом возрас-
те [7].

При СМ имеют место не только костные дефор-
мации, но и ОП и остеопения [18]. Установлено, что 
у лиц с СМ выявляются лабораторные признаки 
нарушения костеобразования и активации остео-
резорбции. К лабораторным показателям, харак-
теризующим процессы костеобразования, относят 
уровень сывороточных остеокальцина и щелочной 
фосфатазы (ЩФ). Остеокальцин —  это белок некол-
лагенового происхождения, который синтезируется 
остеобластами и отражает их метаболическую ак-
тивность. У лиц с синдромом Марфана отмечается 
повышение остеокальцина и ЩФ [10, 19].

Наиболее информативным маркером резорбции 
костной ткани считают β-CrossLaps —  продукт де-
градации коллагена 1-го типа. Известно, что этот 
показатель повышен при СМ, что является свиде-
тельством патологического увеличения резорбции 
костной ткани у таких пациентов. Фосфорно-каль-
циевый обмен регулируется паратиреоидным гор-
моном (ПТГ), вырабатываемым паращитовидными 
железами. Уровень ПТГ повышается при гиперфос-
фатемии, что способствует усиленному поступле-
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нию кальция в кровь. Это достигается несколькими 
путями: усилением всасывания кальция в кишеч-
нике, повышением его абсорбции в почках, а также 
выходом из костной ткани. Согласно литературным 
данным у лиц с СМ отмечаются снижение ПТГ, ги-
перфосфатемия, уровень же кальция сыворотки не 
отличается от нормальных значений. Более под-
робные данные о связи наследственных нарушений 
соединительной ткани с ОП изложены в ранее опу-
бликованном нами обзоре [2]. Между тем в группе 
лиц с МВ процессы регуляции костеобразования 
и МПКТ ранее не изучались. Остается неизучен-
ным также вопрос о том, какие из костных призна-
ков (КП) дизэмбриогенеза наиболее тесно связаны 
с остеопенией.

Настоящее исследование предпринято с целью 
выявления взаимосвязи между состоянием МПКТ 
и отдельными КП, в том числе и с теми, которые ис-
пользуются для диагностики МВ.

за д ачи
1. Оценить показатели остеоденситометрии у лиц 

мужского пола молодого возраста с марфаноид-
ной внешностью.

2. Изучить минеральную плотность костной тка-
ни у молодых мужчин с пролапсом митрального 
клапана.

3. Определить активность процессов костеобразо-
вания и костной резорбции у лиц с марфаноид-
ной внешностью.

Материа лы и Методы
В исследование включено 119 лиц мужского 

пола в возрасте от 18 до 25 лет (средний возраст —  
20,4 ± 1,5 года) из числа обследованных в ГБУЗ «Го-
родская Мариинская больница» (Санкт-Петербург) 
с диагнозом «недостаточность питания» (средний 
ИМТ —  16,38 ± 1,1 кг/м2). Всем обследуемым были 
проведены антропометрическое и фенотипическое 
обследования, а также выполнено ЭхоКГ-исследо-

вание с целью выявления и уточнения степени про-
лабирования створок митрального клапана (ПМК). 
У 80 юношей определяли маркеры костеобразова-
ния (щелочная фосфатаза, остеокальцин), а также 
выполняли остеоденситометрию поясничного от-
дела позвоночника (L1-L4). Результаты определе-
ния МПКТ пациентов сравнивали с референсной 
базой данных, которой снабжено программное обе-
спечение денситометра. Для оценки МПКТ у на-
ших пациентов использовался Z-критерий, пред-
ставляющий собой число стандартных отклонений 
выше или ниже среднего показателя для лиц ана-
логичного возраста, пола, этнической принадлеж-
ности с учетом весоростовых показателей. Денси-
тометрия проводилась на аппарате Lunar Prodigy 
(General Electrics, США) с программным обеспече-
нием ENCORE-2007, version 6.80.002. 39 юношам 
с недостаточностью питания, прошедшим фено-
типическое обследование, был определен уровень 
β-CrossLaps (исследование выполнено в лаборатор-
ной службе «Хеликс», Санкт-Петербург).

Диагностику МВ осуществляли согласно уточ-
ненному нами алгоритму [5]. О МВ говорили при 
выявлении не менее четырех КП при обязательном 
наличии арахнодактилии (выявление хотя бы од-
ного из симптомов —  симптомы большого пальца 
и запястья) и долихостеномелии (выполнение хотя 
бы одного их двух коэффициентов).

результаты
МПКТ сравнивали среди лиц с признаками МВ 

(17 человек) с контрольной группой (13 юношей) 
и лицами, имеющими четыре и более КП, не удов-
летворяющих уточненным критериям МВ. Важно 
подчеркнуть, что все три группы не различались 
по значениям индекса массы тела: в группе МВ он 
составил 16,9 ± 1,5, в группе 4 КП —  17,2 ± 1,3, 
в контрольной группе —  17,4 ± 1,8 кг/м2. Результа-
ты сравнения МПКТ в названных группах представ-
лены в таблице 1.

Показатели  
остеоденсито-метрии

Группа 1 
МВ 

(n = 17)

Группа 2 
4 КП 

(без МВ) 
(n = 20)

Группа 3 
контроль 
(0–2 КП) 
(n = 13)

Достоверность  
различий

Среднее значение МПКТ 
в STD  
(Z-критерий)

–1,23 ± 0,73 –0,62 ± 0,76 0,34 ± 0,80
1–3 0,00001

1–2 0,01
2–3 0,001

мПКт	<	–1,5	STD 6	—	35,3	% 3	—	15,0	% 0 1–3 0,01  
(χ2 = 5,74)

МПКТ < –2,0 STD 3 — 17,6 % 1 — 5,0 % 0 1–3 0,11  
(χ2 = 2,55)

Таблица 1
Показатели минеральной плотности костной ткани у юношей с марфаноидной внешностью
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Как видно из таблицы, у лиц 1-й и 2-й групп по 
сравнению с контролем имеет место достоверное 
снижение МПКТ. Наиболее низкие значения МПКТ 
выявлены у юношей с МВ, оцененной с учетом 
специфичности отдельных КП (уточненные крите-
рии). При этом снижение МПКТ менее –1,5 STD 
встречается у трети лиц с МВ и не выявляется во-
все у лиц контрольной группы (р = 0,01). В два раза 
реже такое снижение выявлено у лиц с четырьмя КП. 
Значительное снижение МПКТ (менее –2,0 STD) 
выявлено у трех юношей с МВ и практически не 
встречалось в двух других группах. Важно еще 
раз отметить, что в группе лиц с четырьмя КП, не 
удовлетворяющими критериям диагностики МВ, 
значения МПКТ хотя и были достоверно ниже по 
сравнению с контрольной группой, однако выра-
женное снижение минеральной плотности выявля-
лось у таких пациентов существенно реже, нежели 
в группе МВ.

Далее была оценена МПКТ у молодых муж-
чин в зависимости от наличия пролабирования 
створок митрального клапана. Признаки ПМК вы-
явлены у половины обследованных (40 человек), 
из них у 12 юношей определили первичный ПМК 
(прогиб створок митрального клапана в полость 
левого предсердия более 2 мм), а у 28 —  вероят-
ный ПМК (прогиб на 1–2 мм). При оценке МПКТ 
у юношей в зависимости от выраженности ПМК 
статистически достоверных различий получено 
не было: –0,63 ± 0,68 STD в группе первичного 

ПМК, –0,96 ± 0,87 STD в группе вероятного ПМК, 
–0,65 ± 1,14 STD у лиц без ПМК (р > 0,05).

Таким образом, без учета признаков марфано-
идной внешности оценить особенности МПКТ 
у молодых мужчин с ПМК не удавалось. В то же 
время, по нашему мнению, для оценки клиническо-
го значения ПМК необходимо учитывать не только 
степень пролабирования створок митрального кла-
пана, но и сочетание ПМК с признаками МВ [4]. 
Для проверки этого предположения были сформи-
рованы две группы: в первую вошли юноши с лю-
бой степенью пролабирования, у которых была вы-
явлена МВ (11 человек), контрольную составили 
10 юношей с ПМК, имеющие не более двух КП 
(табл. 2).

Как видно из таблицы, при сочетании ПМК 
с признаками марфаноидной внешности по сравне-
нию с изолированными формами ПМК выявляют-
ся существенно более низкие значения МПКТ. При 
этом треть юношей с сочетанием ПМК и МВ имеют 
значительное снижение МПКТ, в то время как среди 
молодых мужчин с изолированными формами ПМК 
снижение минеральной плотности костной ткани не 
выявлялось вовсе.

Для установления взаимосвязи между МВ и осо-
бенностями метаболизма костной ткани были ис-
следованы лабораторные маркеры костеобразова-
ния и остеорезорбции. Результаты анализа этих 
показателей у юношей в зависимости от наличия 
признаков МВ представлены в таблице 3.

Показатель остеоденситометрии ПМК + МВ 
(n = 11)

ПМК изол. (0–2 КП) 
(n = 10)

Достоверность  
различий

МПКТ в STD (Z-критерий) –1,26 ± 0,69 –0,49 ± 0,68 0,01
МПКТ < –1,5 STD 4 — 36,4 % 0 0,03 (χ2 = 4,49)

Таблица 2
Показатели минеральной плотности костной ткани у юношей с пролабированием створок митрального клапана в сочета-
нии с марфаноидной внешностью

Таблица 3
Лабораторные маркеры метаболизма костной ткани у юношей с марфаноидной внешностью

Показатель Марфаноидная внешность 
(n = 35)

Контроль (0–3 КП) 
(n = 18)

Достоверность  
различий

Остеокальцин, нг/мл 11,15 ± 7,55 6,72 ± 1,34 0,01
остеокальцин	>	14	нг/мл 6	—	17,1	% 0 0,06	(χ2 = 3,48)
Щелочная фосфатаза, ед/л 107,14 ± 51,95 79,0 ± 18,59 0,03
Щелочная фосфатаза	>	150	ед/л 10 — 28,6	% 0 0,01	(χ2 = 6,34)
Общий белок 71,38 ± 3,96 71,91 ± 3,33 0,62
Тиреотропный гормон 1,60 ± 0,84 1,57 ± 0,61 0,89
Паратиреоидный гормон 40,11	±	15,78 49,22 ± 13,67 0,04
Кальций 2,58 ± 0,11 2,55 ± 0,06 0,28
Фосфор 1,38 ± 0,14 1,35 ± 0,13 0,45
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Как видно из таблицы выделение группы лиц 
с наиболее значимыми костными признаками по-
зволяет обнаружить статистически достоверные 
различия в уровне основных маркеров метаболиз-
ма костной ткани. Так, у лиц с МВ оказался суще-
ственно выше уровень остеокальцина и щелочной 
фосфатазы, что свидетельствует об активации ко-
стеобразовании. Важным представляется и тот 
факт, что превышение пороговых значений этих по-
казателей выявляется только у юношей с МВ. Зна-
чимых различий концентрации фосфора и кальция 
в сформированных группах установлено не было. 
В то же время уровень ПТГ оказался достоверно 
ниже у лиц основной группы, что свидетельствует 
о нарушении фосфорно-кальциевого обмена. Сле-
дует особо отметить, что ни у одного обследуемого 
с МВ уровень ПТГ не выходил за пределы возраст-
ной нормы.

Для определения активности костной резорб-
ции была определена концентрация в сыворотке 
крови β-CrossLaps у 39 юношей с недостаточно-
стью питания. В основную группу вошли лица, 
удовлетворяющие критериям МВ. Контрольную 
группу составили юноши с единичными костными 
признаками (не более 3). Результаты представлены 
в таблице 4.

Как видно из таблицы у юношей основной груп-
пы уровень сывороточного β-CrossLaps оказался 
недостоверно более высоким, нежели в группе кон-
троля. Однако патологические значения (превыше-
ние более 0,584 нг/мл) были выявлены у 84 % лиц 
основной группы и лишь у трети обследованных 
группы контроля (р = 0,002). Таким образом, для 
юношей с большим количеством значимых костных 
признаков (марфаноидная внешность) характерна 
активация процессов остеорезорбции.

Далее обследованные были разделены на две 
группы в зависимости от уровня сывороточного 
β-CrossLaps. Основную группу составили 26 юно-
шей с повышенным уровнем этого показателя, кон-
трольную группу —  13 человек  с нормальными 
значениями параметра. Была оценена распростра-
ненность костных признаков. Результаты представ-
лены в таблице 5.

Как видно из таблицы для юношей с повы-
шенным уровнем маркера костной резорбции 
(β-CrossLaps) характерно более частое выявление 
значимых костных признаков дизэмбриогенеза —  
ДГК, симптома запястья и ДСМ, оцененных со-
гласно рекомендациям РКО (выполнение по край-
ней мере одного коэффициента) [15]. При этом 
распространенность АРД зависит от избранного 

Таблица 4
Концентрация сывороточного β-CrossLaps у юношей с марфаноидной внешностью

Таблица 5
Встречаемость костных признаков дизэмбриогенеза у юношей с различным уровнем сывороточного β-CrossLaps

Показатель Марфаноидная внешность 
(n = 25)

Контроль (0–3 КП) 
(n = 14)

Достоверность  
различий

β-CrossLaps, нг/мл 0,84 ± 0,38 0,76 ± 0,45 0,55

β-CrossLaps	>	0,584	нг/мл 21 — 84,0 5 —	35,7 0,002 (χ2 = 9,42)

Показатель
Повышение  

β-CrossLaps > 0,584 нг/мл (n = 26)
Нормальное значение 
β-CrossLaps (n = 13) Достоверность различий

абс. число % абс. число %
Долихостеномелия 23 88,5 7 53,8 0,01 (χ2 = 5,85)
Деформации грудной клетки 21 80,8 7 53,8 0,07 (χ2 = 3,10)
Сколиотическая деформация  
позвоночника 20 76,9 8 61,5 0,32

Лицевые дизморфии 15 57,7 8 61,5 0,81
Синдром	запястья 24 92,3 7 53,8 0,005	(χ2 = 7,86)
Синдром большого пальца 24 92,3 12 92,3 1,0
Арахнодактилия (один симптом) 25 96,5 12 92,3 0,61
Арахнодактилия	(оба	симптома) 23 88,5 7 53,8 0,01 (χ2 = 5,85)
Плоскостопие 12 46,2 6 46,2 1,0
Среднее	количество	КП 4,5	±	1,2 3,7 ± 1,4 0,07
марфаноидная	внешность 21 80,8 4 30,8 0,002 (χ2 = 9,42)
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диагностического порога. Так, хотя бы один при-
знак (большого пальца или запястья) определялся 
в сформированных группах с одинаковой частотой, 
а оба признака АРД были выявлены у 88,5 % юно-
шей основной группы и лишь у половины кон-
трольной (р = 0,01).

Важно отметить, что сколиотическая деформа-
ция позвоночника (СДП), плоскостопие и лицевые 
дизморфии выявлялись в обеих группах с одинако-
вой частотой, что еще раз подчеркивает их низкую 
специфичность в установлении ННСТ. Среднее 
количество КП в группе с повышенным уровнем 
β-CrossLaps почти на единицу больше, нежели 
в контроле (4,5 ± 1,2 и 3,7 ± 1,4 соответственно, 
р = 0,07). МВ как диспластический фенотип опреде-
лялся у подавляющего большинства юношей с по-
вышенным уровнем β-CrossLaps.

обсу ж дение
Таким образом, полученные данные свидетель-

ствуют о более низких значениях минеральной 
плотности костной ткани у лиц с марфаноидной 
внешностью, оцененной согласно уточненному ал-
горитму [5]. Это подтверждается и более частым 
выявлением в группе молодых мужчин с МВ слу-
чаев значительного снижения МПКТ, что не встре-
чается у лиц с единичными костными признаками. 
Между тем в группе четырех КП, из которой были 
исключены лица с МВ, значения МПКТ оказались 
статистически более низкими по сравнению с кон-
трольной. Случаи значительного снижение МПКТ 
в этой группе определялись существенно реже, не-
жели у лиц с МВ.

Отсутствие различий в значениях ИМТ в груп-
пах МВ и контроля свидетельствует о том, что опре-
деляющим фактором в снижении МПКТ является 
не уровень питания, как это принято считать, а на-
личие костных признаков. Можно с уверенностью 
утверждать, что КП, избранные в качестве наибо-
лее специфичных для диагностики МВ, ассоции-
рованы со снижением МПКТ. Это симптомы АРД, 
ДГК, арковидное небо, коэффициенты ДСМ. В то 
же время такие КП, как СДП, плоскостопие и лице-
вые дизморфии, не вносят, очевидно, вклада в зна-
чение МПКТ.

Было установлено, что определение МПКТ у лиц 
с ПМК без учета степени вовлечения костной систе-
мы не позволяет обнаружить достоверных различий 
с контрольной группой. Выраженность пролабиро-
вания также не влияет на частоту снижения МПКТ, 
поскольку она оказалась сопоставимой у лиц с пер-
вичным и вероятным ПМК и не различалась с кон-
тролем. Между тем для юношей с ПМК в сочетании 
с признаками марфаноидной внешности выявлены 

наиболее низкие значения МПКТ. Значительное 
снижение МПКТ определяется более чем у трети 
лиц с сочетанием ПМК и МВ.

Были выявлены также существенные измене-
ния биохимических показателей, характеризующих 
метаболизм костной ткани у лиц молодого возрас-
та в зависимости от наличия признаков МВ. Таким 
юношам свойственны повышение уровня остео-
кальцина и щелочной фосфатазы —  основных ла-
бораторных маркеров образования костной ткани. 
Повышение костеобразования у таких пациентов 
сопровождается увеличением потребностей кост-
ной ткани в кальции. Обычно это реализуется че-
рез активацию ПТГ, способствующего повышению 
кальциевой реабсорбции в почечных канальцах 
и более активному всасыванию его в кишечнике. 
Между тем у лиц молодого возраста с МВ мы вы-
явили достоверное снижение уровня ПТГ, что, по-
видимому, и обусловливает снижение МПКТ у юно-
шей с МВ. Вместе с тем различий в концентрации 
кальция и фосфора в сыворотке крови нами не об-
наружено.

Исследования показали, что активация процес-
сов костеобразования у лиц с МВ сочетается с по-
вышением и обратных процессов —  резорбции 
костной ткани. Об этом свидетельствует значимое 
повышение у таких юношей в сыворотке крови 
продуктов деградации коллагена —  β-CrossLaps. 
В результате анализа встречаемости костных при-
знаков у лиц в зависимости от уровня β-CrossLaps 
было установлено, что такие признаки, как ДСМ, 
АРД и ДГК, достоверно чаще выявляются у лиц 
с повышенными значениями этого параметра. Мар-
фаноидная внешность при использовании предлага-
емого нами алгоритма определяется у лиц с повы-
шенным β-CrossLaps в два с половиной раза чаще, 
нежели в группе с нормальными значениями этого 
показателя.

Полученные данные демонстрируют тесную 
связь между костными признаками дизэмбриогене-
за и активностью метаболических процессов кост-
ной ткани.

ВыВоды
1. Для юношей с марфаноидной внешностью, диа-

гностированной с учетом специфичности кост-
ных признаков, характерно выраженное сниже-
ние минеральной плотности костной ткани. Со 
снижением минеральной плотности тесно связа-
ны такие костные признаки, как арахнодактилия, 
долихостеномелия, деформации грудной клетки 
и арковидное небо.

2. У лиц с пролапсом митрального клапана наличие 
и степень остеопении связаны не с выраженно-
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стью пролабирования створок, а с признаками 
марфаноидной внешности.

3. Для молодых мужчин с марфаноидной внешно-
стью характерно повышение активности сыво-
роточных маркеров костеобразования (щелоч-
ной фосфатазы, остеокальцина) и деградации 
костной ткани (β-CrossLaps) на фоне снижения 
уровня паратгормона, что, по-видимому, и обу-
словливает дефицит костной ткани у таких паци-
ентов.
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