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Резюме. в статье представлены собственные данные об особенностях соединительноткан-
ного каркаса аорты у пациентов с марфаноидной внешностью (мв) в различных возрастных 
группах. отмечается, что если в возрасте 18–25 лет можно говорить лишь об относитель-
но больших значениях диаметра корня аорты, то среди обследованных старших возрастных 
групп значимое расширение корня аорты выявляется у четверти пациентов с мв (Z-крите-
рий >2,0). в качестве патогенетической основы ремоделирования аорты при мв доказано 
влияние активации сигнального пути трансформирующего фактора роста-β — у половины 
пациентов с мв отмечается превышение пороговых значений этого цитокина.
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Abstract. this article presents data on features of the thoracic aorta in patients with marfanoid habi-
tus (mh) in various age groups. in patients of young age detected relatively larger diameter of aortic 
root, 25% of older patients with mh taped meaningful expansion of the aorta (Z-criterion > 2.0). 
as a pathogenetic basics remodeling of aorta in mh proven signaling pathway activation influence 
transforming growth factor-β — 45% of patients with mh exceeded the threshold of this cytokine.
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расширение грудного отдела аорты являет-
ся ведущим клиническим симптомом ряда на-
следственных нарушений соединительной тка-
ни, в первую очередь — синдрома марфана 

(см) [17]. отмечается, что изменения соеди-
нительнотканного каркаса сердца и маги-
стральных сосудов при см, приводящие к рас-
ширению аорты, ассоциированы с патологиче-
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ской активацией сигнального пути tGf-β и 
системным вовлечением соединительной тка-
ни (свст) [16, 20]. имеются данные и о связи 
сигнального пути tGf-β с другими наслед-
ственными нарушениями соединительной тка-
ни, в первую очередь — первичным пролапсом 
митрального клапана [6, 7]. отмечается про-
гностическая роль дизрегуляции tGf-β в раз-
витии миксоматозной дегенерации створок ми-
трального клапана и желудочковых нарушений 
сердечного ритма [18, 19]. в то же время, та-
кой диспластический фенотип как марфаноид-
ная внешность (мв) также, как и см, рассма-
тривается в ряду фибриллинопатий и характе-
ризуется признаками вовлечения костной 
системы [10]. клиническое значение мв в на-
стоящее время изучено достаточно хорошо. 
известно, что у таких пациентов чаще выявля-
ются малые аномалии сердца, различные нару-
шения сердечного ритма, а также признаки ве-
гетативной дисфункции [9, 12, 10, 11]. описа-
ны также снижение локальной сократимости 
на фоне относительного утолщения миокарда 
левого желудочка у таких пациентов [4]. в то 
же время оценка морфометрических характе-
ристик магистральных сосудов и сопоставле-
ние с активностью сигнального пути tGf-β у 
лиц с мв ранее не проводились.

Материалы и Методы

обследовано 58 лиц в возрасте от 18 до 
25 лет, 9 пациентов с верифицированным см 
(ср. возраст 27,9±9,3 лет) и 111 пациентов со 
стабильным течением ишемической болезни 
сердца в возрасте от 55 до 74 лет. всем паци-
ентам проведено фенотипическое и Эхокарди-
ографическое обследования (vivid 7 dimension, 
General electric, матричный фазированный дат-
чик 3,5 мГц), части пациентов молодого воз-
раста и всем больным см определили концен-
трацию сывороточных tGf-β с применением 
тест-системы human tGf-β 1 и 2 platinum 
eliSa (Bender medSystems, австрия) на авто-
матическом иммуноферментном анализаторе 

«elx 800» (Biotek instruments, сШа). диагно-
стику мв осуществляли согласно российским 
рекомендациям и уточненному алгоритму с 
учетом возрастных особенностей пациентов 
[2, 3, 8].

результаты

при сравнении диаметра начальной и вос-
ходящей частей аорты в группе молодых муж-
чин с мв получены следующие результаты — 
у юношей с мв по сравнению с группой кон-
троля выявлен сравнительно больший диаметр 
корня аорты и восходящего ее отдела. данные 
тенденции становятся еще более очевидными 
при расчете показателей, отнесенных к площа-
ди поверхности тела (табл. 1).

однако важно отметить, что ни у одного об-
следованного нами пациента молодого возрас-
та не было выявлено расширения аорты (вели-
чина Z-критерия не превышала 2,0). таким об-
разом, диагностировать мпФ среди лиц 
молодого возраста не представляется воз-
можным.

в связи с этим, мы предприняли попытку 
оценить связь диаметра корня аорты с кп в 
группе лиц старшего возраста. при проведе-
нии корреляционного анализа костных призна-
ков и значений Z-критерия были выявлены до-
стоверные положительные корреляционные 
связи между такими высокоспецифичными кп 
как арковидное небо (r=0,31), вдГк (r=0,43), 
ард (r=0,45), и значениями Z-критерия (для 
всех p<0,05). далее был оценен диаметр корня 
аорты в группе лиц старших возрастных групп 
с мв (табл. 2).

как видно из представленной таблицы, для 
лиц старшего возраста с мв характерны более 
высокие значения диаметра корня аорты, как 
абсолютные, так и соотнесенные к ппт; до-
стоверно выше в основной группе оказались и 
значения Z-критерия. расширение аорты, оце-
ненное по превышению Z-критерия более 2,0, 
выявлено у четверти пациентов основной груп-
пы и практически не определялось в контроль-

таблица 1
диаметр аорты у юношей с марфаноидной внешностью

показатель
мв

(n = 26)
контроль
(n = 32)

р

корень аорты, мм 30,42±4,76 28,03±3,63 0,03

корень аорты / площадь поверхности тела (ппт), мм/м2 17,52±2,80 15,89±2,51 0,02

восходящая аорта, мм 26,63±4,89 24,58±3,19 0,05
восходящая аорта / ппт, мм/м2 15,15±2,38 13,80±2,31 0,03



ORIGINAL PAPERS

Медицина: теория и практика тоМ 4   № 3   2019 iSSn 2658-4190

144

ной, различия высокодостоверны. таким обра-
зом, изменения морфометрических показате-
лей грудной аорты у лиц молодого и старшего 
возраста с мв аналогичны. речь идет о тен-
денции к большему ее диаметру в молодом 
возрасте, что к 5–6 десятилетию жизни приво-
дит к значимому расширению корня аорты.

расширение грудной аорты может расцени-
ваться как следствие гемодинамической на-
грузки на структурно неполноценную соеди-
нительную ткань. На дифференцировку клеток 
соединительной ткани оказывает влияние си-
стема цитокинов, в первую очередь — транс-
формирующий фактор роста-β (tfG-β). как 
показал анализ активности tfG-β в сыворотке 
крови у лиц молодого возраста с мв, для та-
ких пациентов характерна достоверно более 
высокая концентрация в сыворотки крови обе-
их изоформ tGf-β (табл. 3).

далее была оценена распространенность 
повышенного уровня хотя бы одной изоформы 
tGf-β у пациентов с мв и см в сравнении с 
лицами, имеющими единичные кп (контроль). 
результаты представлены на рисунке 1.

как видно из представленного рисунка, ак-
тивация сигнального пути tGf-β является об-
лигатной для пациентов с см, выявляется у 
половины лиц с мв и практически не встреча-
ется в контрольной группе.

заключение

таким образом, было установлено, что для 
лиц с мв выявляются признаки диспластиче-
ского ремоделирования грудного отдела аорты. 
Это заметно уже в молодом возрасте — для 
юношей с признаками мв характерны досто-
верно большие значения диаметра корня и вос-
ходящей аорты. в старших возрастных группах 
у таких пациентов развивается значимое рас-
ширение корня аорты, которое выявляется у 
четверти лиц с признаками мв, что позволяет 
относить таких пациентов к группе марфанопо-
добного фенотипа. такое пограничное расши-
рение грудного отдела аорты в большинстве 
случаев не требует хирургического лечения и 
согласно российским рекомендациям, может 
рассматриваться как малая аномалия сердца и 
свидетельствовать о слабости соединитель-
нотканного каркаса сердца и магистральных 
сосудов [1]. однако исключить прогрессирова-
ние расширения аорты в отдаленные периоды 
полностью не представляется возможным. ве-
роятно, пациенты с мв должны рассматривать-
ся как группа риска развития аневризмы аорты. 
таким пациентам показано динамическое 
ЭхокГ обследование с оценкой абсолютных и 
соотнесенных к поверхности тела морфометри-
ческих показателей аорты 1 раз в 5–10 лет.

таблица 2
диаметр аорты у лиц старших возрастных групп с марфаноидной внешностью

показатель мв
(n=25)

контроль
(n=86) р

возраст, лет 62,1±5,3 60,3±6,1 0,19
пол, мужчины 16–64,0% 45–52,3% 0,30

корень аорты, мм 36,5±4,9 33,9±3,4 0,003
корень аорты / ппт 20,6±2,5 18,1±1,9 0,00001

Z-критерий 1,09±1,26 0,23±0,85 0,0001
расширение корня аорты (Z-критерий > 2,0) 6–24,0% 1–1,1% 0,00001 (χ2=17,10)

таблица 3
сывороточная концентрация tGf-β1,2 у пациентов молодого возраста с марфаноидной внешностью

показатель мв
(n=20)

контроль
(n=18) р

tGf-β1, нг/мл 9,6±7,2 6,4±0,9 0,06
tGf-β1 повышение > 14,75 нг/мл 4–20,0% 0 0,04 (χ2=4,02)

tGf-β2, нг/мл 4,2±1,8 2,3±1,2 0,03
tGf-β2 повышение > 2,0 нг/мл 8–40,0% 1–5,6% 0,01 (χ2=6,22)

повышение обеих изоформ 3–15,0% 0 0,08 (χ2=2,93)
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* р<0,05

Контроль                            МВ                               СМ

6%*

45%*

100%

в качестве патогенетического маркера расши-
рения аорты у пациентов с мв можно уверенно 
назвать активацию сигнального пути tGf-β, что 
подтверждает правомерность отнесения мв к 
группе фибриллинопатий — повышение актив-
ности этого цитокина является облигатным для 
пациентов с см и выявляется у половины лиц с 
мв. таким образом, и для лиц с мв характерна 
активация сигнального пути tGf-β, что, по-ви-
димому, приводит к реактивному ремоделирова-
нию не только аорты, но и левого желудочка. Это 
проявляется снижением локальной сократимости 
левого желудочка и нарушениями сердечного 
ритма, описанными нами ранее [5, 15]. дизрегу-
ляция активности tGf-β обусловливает наруше-
ние функции фибробластов, проявляющееся ак-
тивацией процессов остеорезорбции и развитии 
у таких пациентов остеопении [13].
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