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Концепция наследуемых нарушений соединитель-
ной ткани (ННСТ) Виктора МакКьюсика основана 
на том, что единственный генный дефект, кодирующий 
какой-либо элемент соединительной ткани, вызывает 
генерализованные клинические проявления [1]. 
В настоящее время в эту группу включены несколько 
сотен заболеваний с полиорганными и полисистем-
ными нарушениями, при этом для многих из них харак-
терны сосудистые, особенно артериальные, поражения 
(табл. 1).

Генетические аспекты, диагностические критерии 
и сосудистая патология при некоторых ННСТ

Синдром Марфана (СМ). Диссекции и разрывы 
аневризмы аорты (Ао) ежегодно становятся причиной 
от 1% до 2% всех случаев смерти в промышленно разви-
тых странах и до 50 000 смертей в США [3]. Часть из них 
связана с различными вариантами ННСТ, среди кото-
рых наиболее известным является синдром Марфана 
и группа сходных с ним заболеваний. СМ – аутосомно-
доминантно наследуемая патология соединительной 
ткани, диагноз которой выставляется согласно Гент-
ским критериям, пересмотренным в 2010 году [4]. Гент-
ская нозология выделяет ряд изменений в различных 
органах, включая лицевые признаки, скелет, глаза, 
кожу, легкие, сердечно-сосудистую систему, твердую 
мозговую оболочку в качестве критериев СМ. Количе-
ство признаков, необходимых для диагноза, зависит 
от наличия наследственной отягощенности по СМ, 
выявления мутации гена фибриллина – FBN1 – и свя-
зано с возрастом.

Наиболее характерным васкулярным поражением 
при СМ является патология корня Ао, представленная 
дилатацией с формированием аневризмы, аортальной 
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регургитацией, диссекцией и разрывом, возможно 
вовлечение восходящей и даже нисходящей Ао [4]. De 
Backer et al. [5], проводя ультразвуковое исследование 
взрослых (старше 14 лет) обнаружил, что дилатация 
главной легочной артерии является частым признаком 
СМ во всех возрастных группах и, поскольку она легко 
определяется при УЗИ, ее оценка должна проводиться 
у всех пациентов. Для определения дилатации легочной 
артерии было предложено значение более 23 мм. Нисхо-
дящая Ао также была расширена, но показатели ее диа-
метра у больных с СМ частично перекрывались с пока-
зателями контрольной группы, что не дало возможно-
сти разделить значения нормы и патологии. 
К синдромам, клинически близким к СМ и имеющим 
изменения сосудистого русла и, прежде всего, корня Ао, 
относятся MASS фенотип, синдром Льюиса-Дитца, 
синдром Шпринтзена-Гольдберга. Их своевременная 
диагностика важна, поскольку каждое из этих состоя-
ний имеет свой профиль риска и протокол ведения [4].

MASS фенотип (M – митральный клапан, A – аорта, 
S – скелет, S – кожа) диагностируется у лиц старше 
20 лет при пограничном (Z<2) расширении корня 
аорты, отсутствии семейной отягощенности по СМ, 
наличии не менее 5 системных диагностических при-
знаков СМ, по крайней мере один из которых – скелет-
ный, в отсутствие эктопии хрусталика. Исследовате-
лями отмечается непрогрессирующая природа дилата-
ции корня аорты [4]. У некоторых больных обнаружены 
мутации гена FBN1 [6], однако риск развития анев-
ризмы аорты и ее прогрессирования отдельно для этой 
подгруппы не изучен [4].

Синдром Льюиса-Дитца (СЛД) наследуется ауто-
сомно-доминантно, вызывается мутациями генов, 
кодирующих первый или второй типы субъединиц 
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рецептора трансформирующего фактора роста бета 
(TGFBR1/2). Это состояние с аневризмой (диссекцией) 
восходящей Ао, извитостью артерий, высоким риском 
развития аневризм и диссекций на протяжении всего 
артериального дерева [7]. Оно характеризуется триадой 
симптомов, включающих гипертелоризм, раздвоенный 
небный язычок/расщепленное небо, извитость арте-
рий. Другие, более вариабельные клинические при-
знаки, которые отличают СЛД от СМ, включают кра-
ниосиностоз, мальформации Киари, косолапость, вро-
жденные пороки сердца, нестабильность шейного 
отдела позвоночника, дистрофические рубцы, легкое 
образование синяков, тонкую просвечивающую кожу, 
при этом эктопии хрусталика не возникает. Пациенты 
с СЛД обычно не имеют высокого роста и длинных 
конечностей, хотя наблюдается арахнодактилия [4]. 
В ряде случаев определяются дуральная эктазия, откры-
тый артериальный проток. Важно отметить, что у неко-
торых больных с СЛД краниофациальные признаки 
отсутствуют при сохранении агрессивного течения 
сосудистой патологии [4, 7]. Естественное течение СЛД 
имеет тенденцию к более агрессивному течению, чем 
СМ или васкулярный СЭД [4]. При СЛД фатальная 
диссекция артериальных и аортальных аневризм может 

наступать в более молодом возрасте и при меньших раз-
мерах диаметра Ао (<40 мм) по сравнению с СМ, осо-
бенно высока частота осложнений беременности [7].

Синдром Шпринтзена-Гольдберга (СШГ) – состоя-
ние, связанное с мутацией гена FBN1 и проявляющееся 
краниосиностозом, марфаноидным фенотипом, арах-
нодактилией, абдоминальными грыжами, деформаци-
ями грудной клетки, задержкой интеллектуального раз-
вития [4, 8, 9] и возможным формированием аневризмы 
корня аорты [10].

Следующие состояния – семейная аневризма (дис-
секция) грудной Ао и бикуспидальный клапан Ао тесно 
связаны генетически и клинически.

Семейная аневризма (диссекция) грудной Ао (САГА) – 
генетически гетерогенная группа; описано аутосомно-
доминантное наследование [11], пять генов и два допол-
нительных локуса [11, 12], ассоциированных с данным 
состоянием. Мутации идентифицированы в генах 
FBN1, TGFBR1/2, а также MYH11 и ACTA2, кодирую-
щих компоненты контрактильного аппарата гладкомы-
шечной клетки. Мутации гена тяжелой цепи миозина 
MYH11 приводят к развитию аневризмы корня Ао 
в сочетании с незарощенным артериальным протоком 
[13]. Мутации ACTA2, отвечающие за не менее чем 16% 
всех случаев САГА, приводят к аортальным аневризмам 
в ассоциации с такими признаками как iris flocculi (оди-
ночные образования радужки, содержащие пигмен-
тный эпителий), ливедо, церебральные аневризмы, БА 
и открытый артериальный проток [14]. У пациентов 
с данной мутацией могут развиваться цереброваскуляр-
ные повреждения – ранние ишемические инсульты, 
болезнь моямоя (moyamoya disease), церебральные 
аневризмы или ранняя ИБС [15]. Возраст начала и ско-
рость прогрессии аортальной дилатации широко варьи-
руют [4].

Бикуспидальный клапан Ао (БА) – самый частый 
порок сердца, встречающийся у 1% населения [16]. 

Таблица 1
Основные нарушения артериального русла при 

наследуемых нарушениях соединительной ткани

ННСТ изменения артериального русла

Синдром Марфана аневризма, расслоение, разрыв корня 
и восходящего отдела аорты, расширение 
легочной артерии

Синдром Элерса-Данло аневризма, расслоение, разрыв аорты, 
аневризмы сосудов, расслоения, разрывы 
сосудов, артериавенозные фистулы

MASS фенотип умеренное расширение корня аорты (Z< 2)*

Синдром Льюиса-Дитца аневризма, расслоение, разрыв аорты, 
извитость, аневризмы, расслоение, 
разрывы сосудов

Семейная аневризма 
торакальной аорты 

аневризма, расслоение, разрыв 
торакальной аорты, врожденный 
бикуспидальный клапан аорты

Семейная аневризма 
брюшной аорты

аневризма абдоминальной аорты

Семейная извитость 
артерий

извитость, стенозы, аневризмы, аорты 
и артерий среднего диаметра

Спонтанная диссекция 
внутренней сонной артерии

диссекция экстракраниальной части 
внутренней сонной артерии, вертебральной 
артерии

Фибромускулярная 
дисплазия артерий

сужение артерий среднего диаметра, чаще 
ренальных и каротидных

Эластическая 
псевдоксантома

прогрессирующая окклюзия артерий 
конечностей, коронарных артерий

Примечание: *Z – показатель, характеризующий соотношение диаметра 
корня аорты, определенного эхокардиографически и площади поверхности 
тела, определяемый по номограммам [2], либо рассчитываемый в режи-
ме онлайн (например, http://parameterz.blogspot.com/2008/09/aortic-root-
z-scores.html).

Таблица 2
Основные типы синдрома Элерса-Данло, 
их наследование и генетические основы

Тип СЭД: наследование, генетическое картирование

классический (I, II) а/д, мутации генов COL5A2, COL5A1, COL1A1

гипермобильный (III) а/д, у большинства ген и биохимический дефект 
неизвестны, мутации гена COL3A1 и гена TNXB, 
кодирующего тенасцин ХВ

сосудистый (IV) а/д, мутации гена COL3A1

кифосколиотический 
(VI)

а/р, мутация гена PLOD1, кодирующего лизил- 
гидроксилазу

артрохалазия (VII А, 
VII В) 

а/д, мутации генов COL1A2, COL1A1 

дерматоспараксис 
(VII С)

а/р, дефицит активности проколлаген-
N-протеиназы, участвующей в синтезе 
проколлагена I, II, III типов 

Примечание: а/д, а/р – аутосомно-доминантное и аутосомно-рецессивное 
наследование.
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Мутации идентифицированы в NOTCH1 и KCNJ2 генах, 
но это касается небольшого количества больных с БА 
с выраженной кальцификацией клапана или ассоции-
рованными вариантами врожденных пороков сердца 
[4]. Многие из пациентов с БА имеют аневризмы восхо-
дящего отдела Ао, известна ассоциация диссекции вос-
ходящей Ао с БА и коарктацией [17]. Чаще всего у паци-
ентов с БА нет признаков, характерных для СМ, хотя 
в семьях могут встречаться деформации грудной клетки 
и сколиоз. У некоторых членов таких семей БА и анев-
ризма Ао возникают вместе, у других диагностируют 
либо БА, либо патологию Ао [18], в связи с чем паци-
енты с БА или коарктацией должны быть обследованы 
для выявления возможной дилатации корня Ао, а их 
родственники первой степени родства должны быть 
обследованы на оба состояния [17]. В отличие от СМ 
при БА максимальная или эксклюзивная дилатация 
восходящей аорты развивается выше синотубулярного 
соединения [19]. Показано, что в присутствии кардио-
васкулярных дефектов, особенно БА и коарктации Ао, 
увеличивается частота цервикальных диссекций 
и интракраниальных кровоизлияний [20].

Семейная аневризма брюшной аорты (САБА) – забо-
левание мультифакториальной природы с рядом гене-
тических и средовых факторов риска, таких как пол, 
возраст, повышение АД, гиперлипидемия [21]. Наруше-
ние может возникать как часть наследственных синдро-
мов, либо изолированно, наследуясь либо аутосомно-
доминантно, либо аутосомно-рецессивно [22]. Гистоло-
гически САБА характеризуется признаками 
хронического воспаления, деструктивным ремоделиро-
ванием экстрацеллюлярного матрикса [21]. Один 
из механизмов деградации матрикса Ао, вероятно, 
обусловлен активацией металлопротеиназ матрикса, 
участвующих в разрушении коллагена и других молекул 
экстрацеллюлярного матрикса. Активация металлопро-
теиназ может быть связана с мутацией, приводящей 
к повышению активности тканевого плазминогенного 
активатора, превращающего плазминоген в активный 
плазмин, влияющий на активность металлопротеиназ 
матрикса [23]. САБА в 3 раза чаще встречается у муж-
чин, по сравнению с женщинами, преимущественно 
после 50 лет [24]. По данным УЗИ, у мужчин в возрасте 
65–74 лет САБА встречается в 5,4% случаев, при этом 
2,3% из них имеют аневризму, равную 4 см и более [25]. 
Родственники первой степени родства с САБА есть 
у 15,1% больных, прооперированных по поводу анев-
ризмы в сравнении с контрольной группой (1,8%), 
составленной из лиц того же пола и возраста без анев-
ризмы [26]. Семейные случаи САБА наблюдаются 
у 11–20% больных [27], в связи с чем близким родствен-
никам больных необходим ультрасонографический 
скрининг. А. Ward (1992) [28] изучил связь дилатации 
периферических артерий с САБА, определяя диаметры 
общей бедренной, подколенной, плечевой, общей 
сонной, внутренней и наружной сонной артерий 

с помощью цветного дуплексного сканирования 
у 36 пациентов и 30 лиц контрольной группы. Средний 
диаметр периферических артерий был достоверно 
больше у пациентов с САБА, чем в контроле. При этом 
дилатация периферических артерий была обнаружена 
в тех областях, которые редко, если вообще когда-либо, 
поражаются атеросклерозом. Связи САБА и атероскле-
роза изучаются, высказываются предположения, что 
это разные заболевания [27].

Семейная артериальная извитость – редкое ауто-
сомно-рецессивное ННСТ, характеризующееся выра-
женной извитостью, стенозами и аневризмами аорты, 
артерий среднего диаметра (часто экстра- и интрацере-
бральных), периферическим легочным стенозом 
с вовлечением скелета и кожи [29]. Генетический 
дефект – гомозиготная либо сложная гетерозиготность 
по мутации SLC2A10 – гена, кодирующего ядерный 
мембранный транспортер глюкозы GLUT10 [30]. Забо-
левание чаще диагностируется у новорожденных после 
эпизодов нарушений мозгового кровообращения, при-
водя к летальному исходу в младенческом возрасте, 
однако выраженную извитость различных эластических 
и мышечных артерий, часто с минимальными симпто-
мами, находят и у взрослых [31].

Спонтанная диссекция внутренней сонной артерии – 
состояние с неизвестными генетическими механиз-
мами. Описано несколько семей со спонтанной дис-
секцией экстракраниальной внутренней сонной арте-
рии и/или вертебральной артерии, в отсутствие 
фибромускулярной дисплазии и признаков других 
артериопатий. При биопсии височной артерии выяв-
ляются структурные изменения вдоль границы медиа-
адвентиция [32].

Синдромы Элерса-Данло (СЭД) – следующая группа 
нарушений с разнообразным вовлечением сосудистой 
системы является генетически, клинически и биохими-
чески разнообразной и достаточно распространенной 
патологией соединительной ткани. Она объединена 
вовлечением двух областей – суставов с развитием 

Таблица 3
Изменения артериального русла при различных 

типах СЭД

Изменения артериального русла Тип СЭД:

Недостаточность аортального клапана, 
дилатация синусов Вальсальвы, дилатация 
восходящей Ао, разрыв/расслоение 
восходящей Ао

классический, 
гипермобильный, 
кифосколиотический

Дилатация нисходящей Ао, 
разрыв/расслоение нисходящей Ао 

сосудистый, 
кифосколиотический

Разрыв/расслоение артерий среднего 
диаметра

сосудистый, 
кифосколиотический

Аневризмы артерий среднего диаметра, 
Артериальные, артериовенозные 
(каротидно-венозные) фистулы 

сосудистый, редко тяжелый 
классический

Примечание: по материалам литературных источников [33–36].
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гипермобильности и кожи, изменения которой вклю-
чают повышенную растяжимость, истончение, хруп-
кость с нарушением заживления и формированием 
атрофических рубцов, а также мягкость (бархатистость) 
[33]. Классифицируется СЭД в соответствии с Вил-
лефраншской нозологией 1996 г, выделяющей шесть 
основных и ряд дополнительных типов СЭД [34], 
основные из которых представлены в таблице 2.

Основные сосудистые изменения при СЭД пред-
ставлены в таблице 3.

Васкулярный тип СЭД характеризуется особенно-
стями черт лица, тонкой, просвечивающей кожей, 
хрупкостью сосудов и тканей. Кардинальные признаки, 
отличающие васкулярный СЭД от СМ – тонкая кожа, 
легкое образование синяков, образование дистрофиче-
ских рубцов, артериальные и висцеральные разрывы 
и разрывы матки во время беременности [33]. Сосуди-
стые осложнения – основная причина смерти больных 
васкулярным СЭД. Васкулярная патология включает 
аневризмы артерий от малого до среднего диаметра, 
таких как ренальные, селезеночные, подмышечные, 
плечевые, бедренные, подколенные, внутренние 
сонные. Наиболее частые места разрывов – грудная 
клетка и живот (50%), реже страдают голова и шея (25%) 
и конечности (25%) [37]. Церебральные васкулярные 
осложнения составляют интракраниальные аневризмы, 
спонтанные фистулы каротидных кавернозных сину-
сов, диссекции церебральных артерий [38]. Частыми 
сосудистыми осложнениями васкулярного СЭД явля-
ется формирование артериовенозных фистул, кровоте-
чения (внутренние, с образованием гематом, субхори-
онические), инсульты, инфаркты [33]. После разрыва, 
если больной выжил, образуются ложные аневризмы 
и фистулы. Большое количество сосудистых осложне-
ний возникает во время беременности [33]. В ряде 
случаев при сосудистом типе расслаивается/разрыва-
ется нисходящая Ао, ее большие ветви и крупные арте-
рии. Разрывы Ао и артерий могут происходить без 
предшествующей дилатации (в отличие от классиче-
ского и гипермобильного типов), хотя и могут предва-
ряться аневризмами, артериовенозными фистулами, 
диссекциями [33].

Для классического, гипермобильного, кифосколио-
тического типов характерна дилатация восходящей Ао, 
предшествующая последующему ее расслоению/раз-
рыву, поэтому в отсутствие выраженной дилатации 
аорты риск диссекции у этих пациентов не увеличен 
[33, 35]. Прогноз изучен недостаточно, однако в целом 
тяжесть дилатации значительно менее выражена 
по сравнению с СМ [33]. Ожидаемая продолжитель-
ность жизни зависит от типа, за исключением сосуди-
стого типа, при котором продолжительность жизни 
практически не изменяется.

Фибромускулярная дисплазия артерий (ФМД) – неа-
теросклеротическое невоспалительное артериальное 
повреждение, вовлекающее, главным образом, реналь-

ные и каротидные артерии. Среди пациентов с иденти-
фицированной ФМД вовлечение сосудов почек обна-
ружено у 60–75%, цереброваскулярное поражение – 
у 25–30% (с точки зрения неврологических перспектив 
ФМД – важная причина инсульта у молодых), висце-
ральные сосуды вовлекаются у 9%, артерии конечно-
стей – у 5% [39]. Описаны семьи с аутосомно-доминан-
тным наследованием ФМД [40]. Чаще болеют жен-
щины, известно, что ФМД почечной артерии, ведущая 
к АГ, возникает, главным образом, у женщин, манифе-
стируя в раннем возрасте. Кроме АГ при ФМД воз-
можны инсульты, инфаркты, перемежающаяся хромота 
[41]. Бусообразные дилатации, наблюдающиеся при 
ФМД, сходны по своим размерам и гистологическим 
характеристикам с аневризмами. Связь между ФМД 
и аневризмами неясна, но, возможно, что она основана 
на лежащей в их основе соединительно-тканной про-
блеме, приводящей к утрате прочности артериальной 
стенки. Эта слабость может приводить к дилатации 
сосуда (с формированием аневризмы и нитки бус при 
ФМД а также повреждения, которое затем вызывает 
компенсаторную фиброплазию). ФМД лежит в основе 
15% спонтанных цервикальных диссекций, диссекции 
при ФМД нередко бывают множественными [42, 43].

Эластическая псевдоксантома – врожденное мульти-
системное заболевание, проявляющееся аккумуляцией 
кальцифицированных и фрагментированных эластиче-
ских волокон в коже, сосудистой стенке, мембране 
Бруха [44]. В основе лежит мутация гена АВСС6, коди-
рующего мембранный протеин с неясной функцией. 
Наиболее тяжело поражаются кожа, глаза, желудочно-
кишечный тракт и сердечно-сосудистая система. Вовле-
каются артерии эластического и мышечного типов, 
включая коронарные, с развитием повреждения по типу 
артериосклероза Менкеберга [20]. Возникают перифе-
рические и коронарные артериальные окклюзии, 
характерны желудочно-кишечные кровотечения [44]. 
Сужение просвета артерий прогрессирует вплоть 
до полной окклюзии, что проявляется отсутствием 
периферического пульса. Сужение прогрессирует мед-
ленно, успевают развиваться коллатерали, ишемия 
развивается поздно. Часто повреждаются коронарные 
сосуды с возникновением ишемической болезни, 
инфарктов. При артериографии обнаруживаются 
сужение или окклюзия периферических артерий 
с выраженной коллатеральной циркуляцией, особенно 
в верхних конечностях [20, 44].

Некоторые принципы ведения пациентов с сосудистой 
патологией при СМ и васкулярном СЭД.

Учитывая возможность ранних осложнений (рас-
слоение аорты, разрыв сосудистых аневризм, инсульт, 
инфаркт миокарда, гемоперикард, внутренние кровоте-
чения) и внезапной смерти от сердечно-сосудистой 
патологии, ранняя диагностика ННСТ является жиз-
ненно-важной для пациента.
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За последние десятилетия средняя продолжитель-
ность жизни при СМ возросла приблизительно на одну 
треть [45]. Это стало возможным, благодаря совершен-
ствованию диагностической техники и успехам кардио-
хирургии, однако важнейшим направлением в лечении 
СМ остается профилактика осложнений – прежде 
всего, расслоения и разрыва Ао. Ультразвуковая оценка 
Ао проводится ежегодно, если ее диаметр на уровне 
синусов Вальсальвы менее 4,5 см. При диаметре 4,5 см 
и более, во время беременности, при быстром темпе 
увеличения размеров Ао эхокардиоскопия проводится 
чаще [46, 47]. При дилатации Ао (Z>2) больным с СМ 
показан постоянный контроль за уровнем АД, обяза-
тельный прием бета-адреноблокаторов независимо 
от возраста [46]. Согласно американским рекоменда-
циям 2010 г, выполнение хирургической реконструкции 
целесообразно, если показатель, полученный при деле-
нии максимальной площади поперечного сечения вос-
ходящей Ао или корня Ао (выраженной в квадратных 
сантиметрах), на рост больного (в метрах) превышает 
10. У больных с менее высоким ростом расслоение раз-
вивается при меньших размерах Ао, а у 15% больных 
с СМ Ао расслаивается при размере менее 5,0 см [47].

Хотя большинство пациентов с васкулярным СЭД 
выживают и после первого, и после второго эпизодов 
сосудистых осложнений, в результате они все равно уми-
рают рано [33, 48]. При постановке диагноза СЭД реко-
мендуется обязательное проведение ЭхоКГ с измере-
нием диаметра Ао. Дальнейшая тактика зависит в основ-
ном от размеров Ао [33]. Медикаментозная терапия 
сосудистого СЭД включает агрессивное лечение АГ 
и контроль АД, эмпирическое применение бета-адрено-
блокаторов, хотя достоверных данных об их эффектив-
ности при СЭД нет [33]. Пациентам с васкулярным СЭД 
так же, как и при СМ, рекомендуют избегать физических 
нагрузок, таких как контактные виды спорта, футбол, 
хоккей и т. п., тяжелая атлетика и силовые виды.

Осложнения васкулярного СЭД требуют госпита-
лизации, консультирования различными специали-

стами (хирургами, терапевтами, радиологами, акуше-
рами и клиническими генетиками), наблюдения 
в отделении интенсивной терапии, а иногда и сроч-
ного хирургического вмешательства. [36]. Там, где 
возможно, рекомендуется выжидательная тактика, 
считающаяся более предпочтительной в сравнении 
с хирургическим вмешательством [48]. Хирургиче-
ские вмешательства при васкулярном СЭД несут 
риск осложнений и смерти из-за разрыва сосудов 
среднего диаметра и Ао как спонтанных, так 
и в результате небольшой травмы. Изначальное 
повреждение может спонтанно увеличиваться, швы 
могут “проваливаться” во внутренние ткани. Также 
вероятны тяжелые, часто смертельные, кровотече-
ния, а перевязка сосуда может оказаться сложной или 
невозможной, в связи с чем для обеспечения внутри-
операционного гемостаза лучше всего использовать 
электрокоагуляцию [33]. При оперативных вмеша-
тельствах, проводящихся с целью контроля кровоте-
чения при разрыве артерии, рекомендуется примене-
ние простых хирургических техник, поскольку более 
сложные могут привести к дальнейшим травмам 
и кровоизлияниям [48]. Операционная летальность 
у пациентов с сосудистыми осложнениями васкуляр-
ного СЭД не является чрезмерно высокой, однако 
частота послеоперационных кровотечений и отсро-
ченные проблемы, связанные с трансплантатом, 
встречаются очень часто, что уменьшает выживае-
мость больных [49]. В этой связи послеоперационное 
наблюдение должно быть более длительным и тща-
тельным с контрольными КТ – исследованиями [48].

Формат настоящего обзора литературы в сопостав-
лении с практической необъятностью освещаемой темы 
не позволяет раскрыть ее менее схематично, нежели это 
было сделано. В связи с этим авторы надеются, что дан-
ная работа, вызвав интерес глубокоуважаемых читате-
лей, послужит поводом для дальнейшего поиска и нако-
пления информации и проведения исследований сер-
дечно-сосудистой патологии, обусловленной ННСТ.
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Vascular pathology in hereditary connective tissue disorders
Perekalskaya M. A.
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 2
, Ostanina Yu. O.

 1
, Luksha E. B.

 3
 

The large group of hereditary connective tissue disorders includes several hundreds 
of genetically heterogeneous diseases with systemic connective tissue pathology. 
The clinical manifestations of the latter are determined by mutation types. Some 
syndromes are well-known and extensively described (such as Marfan syndrome 
and Ehlers-Danlos syndrome), while the others have been described only recently 
and are less known. The clinical presentation of these syndromes 
typically includes vascular pathology, particularly aortic and arterial disorders, which 
are the focus of the present review.
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