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Дисплазия соединительной ткани (ДСТ) - генетически детерминированное 

нарушение ее развития. При ДСТ выявляется аномальное строение коллагена и эластина, 

гликопротеинов, протеогликанов, изменяется функция клеток, синтезирующих 

межклеточное вещество - фибробластов, хондробластов. Неполноценность 

соединительной ткани связана с дефектом синтеза коллагена, обусловленного дефицитом 

пептидаз, при этом нарушается соотношение коллаген-проколлаген, нарастает доля 

незрелого коллагена в тканях и органах. Описаны две группы ДСТ: дифференцированные 

(ДДСТ) и недифференцированные (НДСТ). К первой группе относят 

дифференцированные дисплазии с известным генным дефектом: синдромы Марфана 

(аномальный ген FBN1), Элерса–Данло (аномальные гены Col 1 A1,Col 1 A2,Col 5 A1, Col 

5 A2) и др. Вторую группу составляют недифференцированные ДСТ (НДСТ). В основе 

развития этой группы дисплазий лежат многофакторные воздействия на плод, способные 

вызвать дефекты генетического аппарата. Имеются данные о роли экзогенных факторов в 

дезорганизации соединительной ткани – неблагоприятная внешняя среда, стрессы, 

неправильное питание, нарушения гомеостаза отдельных макро- и микроэлементов, 

которые участвуют в синтезе коллагеновых и эластических волокон. К последним 

относятся магний, кальций, медь, цинк, марганец, бор. 

Выводы 
Соединительная ткань  представляет собой целостную структуру и нарушение 

структурно-функциональной организации ее  волокон в конечном итоге вызовет 

изменения других компонентов межклеточного матрикса, что приведет к нарушениям 

основных функций соединительной ткани и  вызовет развитие клинических проявлений 

поражения органов и систем. 
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Введение 
Синдром Альпорта-генетически гетерогенное, наследственное заболевание, 

характеризующееся ультраструктурными изменениями гломерулярной базальной 

мембраны, клинически проявляющееся нефротическим синдромом с гематурией и 

нередко ассоциирующееся с сенсоневральной глухотой и поражением органа зрения. 

Цель исследования 
Изучить морфологические изменения в базальных мембранах, связанные с 

нарушением синтеза коллагена IV типа при синдроме Альпорта. 

Материалы и методы 
Сравнительный анализ и обобщение литературных данных отечественных и 

зарубежных авторов. 

Результаты 
В основе болезни лежит нарушение образования трехспиральной структуры 

коллагена 4 типа, в том числе базальных мембран клубочков, аналогичных структур уха и 

глаза. При исследовании биоптата почек у больных с синдромом Альпорта по данным 

электронной микроскопии наблюдаются ультраструктурные изменения базальной 

мембраны клубочка: истончение, нарушение структуры и расщепление гломерулярных 

базальных мембран с изменением ее толщины и неравномерностью контуров. На ранних 

стадиях наследственного нефрита дефект определяет истончение и ломкость 

гломерулярных базальных мембран. Большое количество заболеваний и незнание врачей 

всех видов врожденной и наследственной патологии мочевыделительной системы ведут к 
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гиподиагностике и поздей постановке диагноза уже на стадии ХПН, что ухудшает 

прогноз. 

Выводы 
Генетическая основа болезни - мутация в цепи коллагена IV типа. Этот тип 

универсален для базальных мембран почки, кохлеарного аппарата, капсулы хрусталика, 

сетчатки и роговицы глаза, что доказано в исследованиях с использованием 

моноклональных антител против этой фракции коллагена. 
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Введение 
В РБ врожденные пороки сердца занимают 2 место по частоте встречаемости. Их 

диагностика и лечение невозможно без знания эмбриогенеза сердца в норме. 

Цель исследования 
Целью данной работы является изучение основных этапов эмбриогенеза сердца 

человека.  

Материалы и методы 
Анализ литературы отечественных и зарубежных авторов. Сердце закладывается на 

3 неделе. В области шеи зародыша из клеток мезенхимы образуются тяжи, а потом трубки 

(закладка эндокарда). В области висцеральных листков мезодермы формируются 

миоэпикардиальные пластинки из мезенхимы (закладка эпикарда и миокарда), 

окружающие эндокард. Две закладки объединяются и формируют трубчатое сердце. 

Эндокард представлен одним слоем эндотелиальных клеток. Миокард состоит из тонкого 

слоя полигональных миобластов. 

Результаты 
Их цитоплазма содержит большое количество рибосом, грЭПС и включений 

гликогена, мало митохондрий. В трубчатом сердце на данной стадии последовательно 

сверху вниз выделяют 4 отдела: артериальный ствол, луковица, первичный желудочек, 

первичное предсердие. 

На 4-5 неделе начинается быстрый рост сердечной трубки, она изгибается и 

принимает S-образную форму сердечной петли. Ее образование связано с локальными 

изменениями формы кардиомиоцитов вдоль сердечной трубки. Петля изгибается вправо, 

из первичного желудочка образуется левый желудочек, а из луковицы – правый. 

Предсердия постепенно перемещаются в верхнюю часть закладки сердца. Между 

предсердием и желудочком формируется прослойка из РВСТ – атриовентрикулярный 

канал (АВ), который разделяется утолщениями закладки эндокарда (валиками) на 

трикуспидальное и митральное отверстия. Соединение предсердия с желудочками 

происходит за счет перемещения АВ-канала вправо. 

На 5-6 неделе эмбриогенеза дистальная часть луковицы разделяется на 2 

мышечных образования в форме конусов (зачаток миокарда), которые придают сердечной 

трубке внешние признаки разделения сердца. Предсердия сдавливается по средней линии 

артериальным стволом, разделяясь на 2 отдела. Из малодифференцированных 

кардиомиоцитов образуются межжелудочковая и межпредсердная перегородки. 

Выводы 
Таким образом, в раннем трубчатом сердце хорошо различимы метамеры, 

содержащие материал основных дефинитивных отделов, образованных из мезодермы 


