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Введение. общая частота скелетных забо-
леваний оценивается как 5 случаев на 1000 бе-
ременностей. разработка четко сформулиро-
ванных подходов к патоморфологической ве-
рификации ССд у плодов 1 триместра 
позволит установить нозологическую форму 
ССд, что является исключительно важным для 
оценки прогноза потомства.

Цель исследования. определить популяци-
онную частоту, нозологический спектр ССд и 
установить морфологические особенности но-
зологических форм ССд у плодов 1 триместра.

Материал и методы. морфологическое ис-
следование плодов 11–13 недель производили 
под бинокулярном стереомикроскопом sm-20 
в чашке петри. Гистологическое исследование 
проводилось по стандартной методике с пред-
варительной декальцинацией муравьиной кис-
лотой в смеси с 10% раствором формалина в 
течение двух недель. Срезы парафиновых бло-
ков окрашивали гематоксилином и эозином.

Результаты. популяционная частота ССд в 
республике Беларусь составляет 2,3 случая на 
10 000 новорожденных. Наиболее частыми 
ССд среди плодов, прерванных до 22 недель 
гестации явились несовершенный остеогенез 2 
типа (26,6%), танатофорная дисплазия (17,3%), 
синдромы группы цилиопатий с приемуще-
ственным вовлечением скелета: синдромы ко-
ротких ребер — полидактилии (Скрп) с син-
дром жене (5,8%), ахондрогенез 2 типа и диа-
строфическая дисплазия (по 4,3%). у плодов, 
прерванных в 1 триместре беременности диа-
гностируются 100% случаев неонатально ле-
тальной гипофосфатазии, ателостеогенеза 2 
типа и ахондрогенеза, 75% случаев диастрофи-
ческой дисплазии, 43% случаев Скрп, 37,5% 
случаев несовершенного остеогенеза 2 типа.

при проведении морфологической диагно-
стики между нозологическими формами ССд 
со сниженной оссификацией скелета диффе-
ренциальными отличиями являются первич-
ные центры оссификации (пцо) позвоночного 
столба, ребер и кистей и стоп и изменения ги-

стологической структуры пластинки роста. 
при несовершеннм остеогенезе 2 типа пцо 
позвоночного столба, ребер, кистей и стоп со-
ответствуют сроку гестации, эпифизарная ро-
стовая зона хряща сформирована правильно. 
для неонатально летальной гипофосфатазии 
характерно отсутствие пцо в телах одного 
или нескольких грудных позвонков, неравно-
мерная оссификация ребер и задержанная ос-
сификация кистей и стоп, широкие зоны про-
лиферации и гипертрофии, неровная линия ос-
сификации и увеличенное количество 
хондроцитов в зоне покоящегося хряща эпи-
физарной ростовой пластинки. для ахондроге-
неза 2 типа характерно отсутствие пцо в те-
лах позвонков, пцо ребер короткие с вилко-
образными концами, полное отсутствие 
колонкообразования и дифференциация зон, 
гиперцеллюлярность покоящегося хряща с 
уменьшением матрикса, нахождение хондро-
цитов в расширенных лакунах, неровная линия 
оссификации эпифизарной ростовой пластин-
ки. окончательный диагноз танатофорной дис-
плазии у плодов 1 триместра должен быть под-
твержден гистологическим исследованием, 
при котором выявляются нарушения эндохон-
дральной оссификации с увеличенной васкуля-
ризацией покоящегося хряща и признаки, эк-
вивалентные рентгенологическим: платиспон-
дилия, изогнутые в виде «телефонной трубки» 
закладки трубчатых костей, типичные боковые 
«шпоры» по периферии аномальной ростовой 
пластинки. при кампомелической дисплазии 
выявляются описываемые у плодов 2 триме-
стра нарушения эндохондрального окостене-
ния (скудность, нарушение колонкообразова-
ния зоны пролиферации) и эквивалентные 
рентгенологическим признакам изогнутые бе-
дренные кости, ангуляция большеберцовых 
костей («тибиальные шипы»), платиспондилия 
и 11 пар ребер. при проведении морфологиче-
ской диагностики между синдромами корот-
ких ребер-полидактилии и синдромом жене, 
между диастрофической дисплазией и атело-



AbstrActs

Медицина: теория и практика тоМ 4   СпецвыпуСк   2019 iSSn 2658-4190

298

стеогенезом 2 типа при схожести внешних 
признаков дифференциальными отличиями яв-
ляются размеры и форма пцо длинных труб-
чатых костей и изменения гистологической 
структуры пластинки роста. при Скрп 2 типа 
пцо большеберцовой кости овоидной формы 
и меньше пцо малоберцовой кости. в случаях 
Скрп 1/3 типа выявляется аномальная зона 
гипертрофии пластинки роста с дезорганиза-
цией колонок. при синдроме жене диагности-
руется укорочение зоны гипертрофии. для ди-
астрофической дисплазии характерна миксо-
идная дегенерация зоны покоящегося хряща 

ростовой пластинки. отличительным призна-
ком ателостеогенеза 2-го типа является дис-
тальное сужение пцо плечевой и локтевой ко-
стей и дегенеративные изменения в зоне поко-
ящегося хряща в виде кистозных участков 
неправильной формы и хондроцитов, окружен-
ных ламеллярным материалом, образующим 
концентрические кольца.

Заключение. мы впервые описали морфо-
логические особенности и гистологические 
дифференциально значимые признаки каждой 
нозологической формы ССд у плодов 1 триме-
стра.


