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Введение. Аневризма аорты характеризует-
ся локализованным необратимым расширени-
ем просвета аорты на ≥ 50 % от его первона-
чального диаметра. Расширение индуцируется 
аберрантным и неблагоприятным ремоделиро-
ванием стенки аорты. Формирование и про-
грессирование развития аневризмы аорты обу-
словлено нарушением регуляции клеточных и 
внеклеточных событий. Средний слой стенки 
аорты (медиа) является наиболее изменчивой 
оболочкой артерий. Медиа состоит из концен-
трических эластических ламелей и гладкомы-
шечных клеток, окруженных экстрацеллюляр-
ным матриксом (ЭЦМ). ЭЦМ является ключе-
вым компонентом сосудистой стенки. 
Артериальный ЭЦМ в основном состоит из 
эластина, коллагена, протеогликанов (ПГ) и 
гликопротеинов. Эластические волокна и фи-
бриллярный коллаген, составляющие до 50 % 
сухого веса крупных артерий, являются преоб-
ладающими компонентами ЭЦМ в стенке аор-
ты и почти полностью определяют ее механи-
ческие свойства. Эластические волокна обе-
спечивают свойства растяжимости и отдачи, в 
то время как фибриллярные коллагены (преи-
мущественно коллагены типа I и типа III) от-
вечают за прочность на растяжение стенки 
аорты, чтобы противостоять высокому давле-
нию крови.

Состав и целостность внеклеточного ма-
трикса являются ключевыми факторами, опре-

деляющими физические характеристики стен-
ки аорты. Сосудистый ЭЦМ подвергается не-
прерывному физиологическому ремодели-
рованию, в результате чего существующие 
белки ЭЦМ подвергаются протеолитической 
деградации с последующей заменой вновь син-
тезированными белками. В процессе утилиза-
ции белков ЭЦМ участвуют несколько семейств 
протеиназ. Матриксные металлопротеиназы 
(ММП) являются наиболее изученными про-
теиназами, разрушающими ЭЦМ [1], в то вре-
мя как другие металлопротеиназы, такие как 
ADAM, ADAM-TS или сериновые/цистеино-
вые протеазы, также способствуют этому про-
цессу. На сегодняшний день идентифицирова-
но 23 ММП человека, которые подразделяются 
на шесть групп в зависимости от их субстрат-
ной специфичности: коллагеназа, желатиназа, 
стромелизин, матрилизин, ММП мембранного 
типа и др. Протеолитическая активность ММП 
строго регулируется in vivo их эндогенными 
ингибиторами, тканевыми ингибиторами ме-
таллопротеиназ (ТИМП). Устойчивый баланс 
в протеолитическом обмене белков ЭЦМ име-
ет решающее значение для поддержания 
структурной и функциональной целостности 
стенки аорты. Катепсины, семейство серино-
вых, цистеиновых и аспартилпротеаз, являют-
ся лизосомальными протеазами, которые мо-
гут расщеплять множественные компоненты 
ЭЦМ, включая фибронектин, ламинин и эла-
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стин, и ряд компонентов, не входящих в 
ЭЦМ [2].

ЭЦМ включает в себя фибриллярную и 
нефибриллярную фракцию. К белкам ЭЦМ, 
которые играют центральную роль в формиро-
вании аневризмы относят эластин и колаген. 
Эластин является одной из основных молекул 
ЭЦМ, синтезируемых ГМК в аорте в ответ на 
механический стресс или давление, и форми-
руется в виде комплекса белка эластина, со-
бранного на платформе микрофибрилл. Эла-
стические волокна придают стенке аорты уни-
кальную способность расширяться и сжи- 
маться, что необходимо для оптимальной 
перфузии крови по всему телу. Фрагментация 
эластических волокон является общим призна-
ком развития аневризмы аорты.

Фибриллярные коллагены типа I и ти- 
па III составляют 80–90 % общего количества 
коллагена, присутствующего в аорте, в то вре-
мя как коллагены типа IV, V, VI и VII пред-
ставляют собой оставшуюся фракцию коллаге-
нов. Обмен коллагена имеет решающее значе-
ние в регенерации сосудистой стенки. Помимо 
своего вклада в сосудистую структуру и проч-
ность на растяжение, он может регулировать 
пролиферацию клеток посредством взаимодей-
ствия с интегринами. Снижение содержания 
коллагена и образование поперечных связей 
могут ослабить стенку аорты, что приведет к 
образованию аневризмы и/или расслоению 
аорты. Несоответствие содержания коллагена 
может отражать различные фазы ремоделиро-
вания аорты. Все это подчеркивает важность 
поддержания баланса содержания коллагена 
для нормального функционирования стенки 
аорты. 

Протеогликаны и гликопротеины состав-
ляют нефибриллярную фракцию ЭЦМ, кото-
рая заполняет внеклеточное пространство, не 
занятое фибриллярным ЭЦМ, и взаимодей-
ствует с различными молекулами (факторами 
роста, цитокинами и др.), опосредуя их секве-
страцию внутри ЭЦМ. Протеогликаны в стен-
ке аорты в основном включают крупные про-
теогликаны, такие как версиканы и аггреканы. 
Эти белки участвуют в развитии перицеллю-
лярного матрикса и способствуют пролифера-
ции и миграции ГМК. Версиканы выявляются 
в интиме и медии, активно экспрессируются во 
время сосудистого воспаления. Отмечено мас-
сивное накопление аггрекана и версикана при 
развитии аневризмы/расслоения грудного от-
дела аорты (АРГА) [3].

Тромбоспондины, семейство секретируе-
мых гликопротеинов с антиангиогенными 

функциями, в высокой степени экспрессиру-
ются в стенке аорты при воспалительных со-
стояниях и являются антиангиогенными фак-
торами, такими как и трансформирующий ро-
стовой фактор β (TGF-β).

Фибронектин является преобладающим 
гликопротеином в стенке аорты и его экспрес-
сия повышена в аневризматической аорте у 
пациентов с двустворчатым аортальным клапа-
ном и стенозом трехстворчатого аортального 
клапана [4].

Впервые изменения ЭЦМ в 1928 г. были 
описаны швейцарским терапевтом О. Гзель. В 
1929 г. австрийский патологоанатом Я. Эрд-
гейм описал клинический случай спонтанного 
разрыва аневризмы аорты, при гистологиче-
ском исследовании которой он обнаружил в 
медийном слое кистообразные пространства, 
заполненные полужидким серомукоидом. Так, 
в клиническую практику впервые был введен 
термин «идиопатический кистозный медионе-
кроз Гзеля — Эрдгейма», который просуще-
ствовал до 2016 г. В 2016 г. Обществом сердечно-
сосудистой патологии и Ассоциацией европей-
ской сердечно-сосудистой патологии были 
разработаны два консенсусных докуметна от-
носительно воспалительных заболеваний и не-
воспалительных дегенеративных заболеваний 
восходящей аорты, после чего был введен но-
вый термин «мукоидное накопление внекле-
точного матрикса» (MEMA). MEMA заменил 
множество терминов, в том числе и кистоме-
дионекроз Эрдхейма. MEMA включает в себя 
интраламеллярный процесс, происходящий 
внутри пластинки, и/или трансламеллярный 
процесс, распространяющийся на несколько 
пластинок.

Цель работы — установление особенности 
изменений экстрацеллюлярного матрикса 
средней оболочки аорты у лиц молодого воз-
раста с расширением/расслоением восходяще-
го (грудного) отдела аорты.

Материалы и методы. В работе использо-
ваны послеоперационные фрагменты аневриз-
мы грудной аорты, полученные во время про-
тезирования аневризм грудной аорты в РНПЦ 
«Кардиология». Фрагменты аорты были взяты 
на границе расслоения и неизмененной части, 
а также проксимальных и дистальных отделах 
резекции (не менее 6 фрагментов). Подготов-
ленные образцы аорт обрабатывали по обще-
принятой методике. Исследование включало 
световую микроскопию с окраской гематокси-
лином и эозином, пентахромом по Мовату. 
При световой микроскопии оценивали следу-
ющие параметры: наличие фрагментации 
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и/или потери эластических волокон (EFFL) и 
мукоидное накопление внеклеточного ма-
трикса (MEMA), которое в свою очередь под-
разделялось на интраламеллярное (MEMA-I) 
(накопление внеклеточного матрикса суще-
ственно не изменяет расположение ламелляр-
ных единиц) и трансламеллярное (MEMA-T) 
(увеличение внеклеточного матрикса изменя-
ет расположение ламеллярных единиц в раз-
ной степени), потерю ядер гладкомышечных 

клеток (SMNL). Данные представлены на ри-
сунке 1. Использовали разработанную нами 
систему оценки изменений, включающую сте-
пень тяжести: легкая — ≤3 ламеллярных еди-
ницы, умеренная — 4–10 ламеллярных единиц 
и тяжелая — ≥10 ламеллярных единиц. Также 
оценивали и распространенность патологиче-
ского процесса: очаговое — <10 %; мультифо-
кальное — 10–30 %; и обширное —
>30 %. 

I. EFFL

Слабое Интра

А А А

II. SMNL III. MEMA

(ламеллярное)

Умеренное Транс

Б Б Б

Выраженное

В В

Рисунок 1 — Микроскопическая картина изменений меди аорты
при наследственных нарушениях соединительной ткани:

I.A–В — окраска пентахромом по Мовату, ×400; II.A — окраска Г и Э, ×200;
II.Б — окраска Г и Э, ×400; II.В — окраска Г и Э, ×100; III.А–Б — окраска Г и Э, ×200

Патоморфологическое исследование вы-
полняли «вслепую», без учета клинической ин-
формации о пациенте, двумя наблюдателями и 
одним экспертом. По совокупности полученных 

морфологических и клинических данных образ-
цы были разделены на группы. Статистическая 
обработка проведена в программе Statistica при-
менением, U-критерия Манна — Уитни.
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Результаты и их обсуждение. В исследова-
ние был включен 21 пациент (20 мужчин и 
одна женщина). После проведения морфологи-
ческой оценки выделены две группы: ОГ 1 — 
18 (86 %) пациентов с генетически детермини-
рованными наследственными заболеваниями и 
ОГ 2–3 пациента, у которых основным пато-
логическим фактором развития аневризмы 
восходящей аорты являлась артериальная ги-
пертензия. Группы не различались по возрасту 
32,5 [22; 40] и 41 [30; 43] соответственно 

(p = 0,26). При сравнительной оценке размеров 
восходящей аорты на уровне синусов Вальсаль-
вы и в восходящем отделе в исследуемых груп-
пах не выявлено статистических различий 
(p = 0,36 и p = 0,52). Отмечено, что диаметр 
аорты на уровне синусов Вальсальвы был боль-
ше в ОГ 2, чем в ОГ 1 (59,5 [51; 68] мм и 
51 [47; 63] мм соответственно, р < 0,05). На-
копление мукоидного внеклеточного матрикса 
в группах выявлено у 15 (71 %) пациентов, а у 
6 (29 %) пациентов не отмечено (таблица 1). 

Таблица 1 — Сравнительная характеристика исследуемых групп

Параметр
ОГ 1

(n = 18; 86,0 %)
p

ОГ 2
(n = 3; 14,0 %)

p

Возраст Me (межквартальный размер) 32,5 [22; 40] p > 0,02 41 [30; 43] p > 0,05
Пол м/ж, n (%) 17/1 (94 %) p < 0,01 3 (100 %) p > 0,05
Размер аорты на уровне синусов Валь-
сальвы, мм Me (межквартальный размер)

49,5 [43; 54,5] p > 0,02 59,5 [51; 68] p > 0,05

Размер аорты в восходящем отделе, 
ммMe (межквартальный размер)

51 [47; 63] p > 0,02 48,5 [46; 51] p > 0,05

MEMA I распространенность
Нет 6 (33 %) p > 0,05 – p > 0,05
Фокальное 5 (28 %) p > 0,05 2 (67 %) p > 0,05
Мультифокальное 7 (39 %) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05
Обширное – p > 0,05 p > 0,05

MEMA I степень
Нет 6 (33 %) p < 0,05 – p > 0,05
Незначительное 2 (11 %) p < 0,05 1 (33 %) p > 0,05
Умеренное – p < 0,05 – p > 0,05
Выраженное 10 (56 %) p < 0,05 2 (67 %) p > 0,05

MEMA T распространенность
Нет 6 (33 %) p > 0,05 – p > 0,05
Фокальное 6 (33 %) p > 0,05 2 (67 %) p > 0,05
Мультифокальное 5 (28) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05
Обширное 1 (6 %) p > 0,05 – p > 0,05

MEMA T степень
Нет 6 (33 %) p > 0,05 – p > 0,05
Незначительное 5 (28 %) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05
Умеренное 1 (6 %) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05
Выраженное 6 (33 %) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05

Фрагментация и/или потеря эластических волокон, распространенность
Нет 7 (39 %) p > 0,05 – p > 0,05
Фокальная 8 (44 %) p > 0,05 2(67 %) p > 0,05
Мультифокальная 3 (17 %) p > 0,05 1(33 %) p > 0,05
Обширная – p > 0,05 – p > 0,05

Фрагментация и/или потеря эластических волокон, степень
Нет 7 (38 %) p > 0,05 – p > 0,05
Незначительная 3 (17 %) p > 0,05 2 (67 %) p > 0,05
Умеренная 3 (17 %) p > 0,05 – p > 0,05
Выраженная 5 (28 %) p > 0,05 1 (33 %) p > 0,05
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На рисунке 2 представлена характеристи-
ка по распространенности и степени выражен-
ности МЕМА-I и MEMA-T в ОГ 1 и ОГ 2. В 
ОГ 1 преобладало фокальное 5 (28 %) и мульти-
фокальное 7 (39 %) выраженное 10 (56 %)
MEMA-I, изменения в ОГ 2 носили фокаль-
ный 2 (67 %) выраженный характер 2 (67 %). 
MEMA-Tв ОГ 1 чаще (р < 0,05) наблюдали 
фокальное 6 (33 %) и мультифокальное 5 (28 %) 
незначительной 5 (28 %) и выраженной
6 (33 %) степени, в ОГ 2 установлена фокаль-
ная 2 (67 %) распространенность процесса, 
которая варьировала от незначительной до 
выраженной. Фрагментация эластических во-
локон была выраженной 5 (28 %) в ОГ 1 и 
характеризовалась фокальной 8 (44 %) распро-
страненностью, в ОГ 2 фрагментация элас-
тических волокон была незначительной 2 
(67 %).

Клинические исследования последних 
десятилетий выявили растущую связь между 
мутациями в белках ЭЦМ и аневризмой аор-
ты. Многие из этих мутаций хорошо извест-
ны, поскольку они лежат в основе наслед-
ственных синдромальных форм заболеваний, 
таких как синдром Марфана, синдром Лой-
са — Дитца и синдром Элерса — Данлоса, 
другие в основном ответственны за несин-
дромальные расстройства, связанные с анев-
ризмой [5]. В нашем исследовании были вы-
явлены изменения не только ЭЦМ в ОГ 1, но 
и установлены различные паттерны измене-
ний эластических волокон и внеклеточного 
матрикса. Полученные нами данные свиде-
тельствуют о том, что выраженное MEMA-T 
может наблюдаться не только при аортите, 
как указывают доступные литературные ис-
точники [6], но и в группе пациентов с гене-
тическими аортопатиями в сочетании с вы-
раженным поражением эластических волокон 
(высокие баллы EFFL). Полученные нами 
данные согласуются с данными корреляцион-
ного анализа между воспалительными и де-
генеративными аортопатиями: изменения 
MEMA-T и MEMA-I были связаны с низки-
ми показателями воспаления, их изменения 
рассматривали как стадийность воспалитель-
ного повреждения.

«Старение» структурных составляющих 
стенки аорты является основным звеном в 
морфогенезе медийной дегенерации независи-
мо от наличия сопутствующей патологии у па-
циента. В медии стареющих аорт обнаружива-
ется снижение количества эластических воло-
кон и гладкомышечных клеток, а также 
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увеличение объема внеклеточного матрикса. 
При анализе патогистологических изменений 
установлено несоответствие «сосудистого воз-
раста» аорты паспортному: во всех случаях от-
мечалось раннее «сосудистое» старение. 

Авторами исследования было установлено, 
что более высокие показатели EFFL, и MEMA-T 
выявлялись у пациентов ОАС [7]. Нами же 
установлено, что показатели MEMA-I не раз-
личались во всех подгруппах независимо от 
диаметра восходящей аорты (p > 0,05). Показа-
тели MEMA-I также не демонстрировали ста-
тистически значимых различий в группах 
(p > 0,05).

Авторами доступных публикаций 
K. M. Waters с соавт. было высказано предпо-
ложение, что гистологический профиль этих 
двух образований может различаться: MFS вы-
зывает преимущественно MEMA-T, а LDS де-
монстрирует больше MEMA-I [8]. Пациенты с 
СМ в нашем исследовании с равной вероятно-
стью проявляли трансламеллярную МД, как и 
интраламеллярную МД. 

Изменения эластических волокон в рав-
ной степени выявлены в ОГ 2 и смешанной 
группе ОГ 1 (р < 0,05). По нашему мнению, это 
может быть объяснено гетерогенностью раз-
личных причинных состояний. 

Заключение. Понимание клеточных и 
молекулярных событий, приводящих к раз-
витию аневризмы восходящей аорты у чело-
века, является ключом к идентификации па-
тологических процессов, которые имеют ре-

шающее значение в патогенезе этого 
заболевания.

Гистологические образцы аневризмы аор-
ты, доступные для оценки, характеризуют 
лишь поздние стадии заболевания и мало при-
годны для выявления инициирующих факто-
ров.

Наличие множества генетически детерми-
нированных заболеваний накладывает ряд 
ограничений с точки зрения возможности 
обобщения результатов. 

Учитывая региональную гетерогенность 
структуры аорты и внеклеточного матрикса, 
события, нарушающие синтез внеклеточного 
матрикса или сборку белков внеклеточного ма-
трикса, могут лежать в основе формирования 
аневризмы грудной аорты.

Генетические нарушения, приводящие к 
нарушению сборки коллагена или эластина, в 
основном ассоциированы с АРГА.

Выявление факторов, инициирующих об-
разование аневризмы, является ключевым в 
разработке стратегии лечения, поскольку на 
более поздних стадиях для восстановления се-
рьезного повреждения стенки аорты, если это 
возможно, потребуется эффективное пополне-
ние клеток, продуцирующих ЭЦМ, и обеспе-
чение оптимальной сборки и организации 
вновь образовавшихся аневризм. 

Изменения внеклеточного матрикса в ко-
нечном итоге определяют физиологическое 
или патологическое ремоделирование стенки 
аорты.
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The article considers changes in the extracellular matrix of the aortic media in patients with an aneurysm 
of the ascending (thoracic) aorta. A number of factors initiating aneurysm formation have been noted. Changes 
in the extracellular matrix determine the physiological or pathological remodeling of the aortic wall.
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хирургичесКое лечение эпиретинальных мембран
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Реферат. Идиопатическая эпиретинальная мембрана (ИЭРМ), распространенная у пожилых 
людей, способна вызывать снижение остроты зрения, метаморфопсии, микропсию, макропсию, 
анортопию и монокулярную диплопию. Все большему числу пациентов устанавливается диагноз 
ИЭРМ и назначается операция по ее удалению. Однако остается актуальной проблема определения 
предоперационных факторов, которые предсказывают положительные результаты хирургического 
лечения и возможные причины неудач.

В статье приведены результаты оценки динамики остроты зрения (ОЗ) после витреоретинальных 
вмешательств в 79 глазах с ИЭРМ, прооперированных в отделениях микрохирургии № 1 и 2 УЗ «3-я 
городская клиническая больница им. Е. В. Клумова» г. Минска с января 2019 по март 2022 г. Срок 
наблюдения за пациентами варьировал от 3 до 25 месяцев. Острота зрения до операции ниже 0.1 
была в 29 (36,7 %) глазах пациентов. После витрэктомии число глаз с таким визусом сократилось до 
5 (6,3 %). А ОЗ выше 0.3 зарегистрирована в 58 (73,4 %) глазах пациентов против 31 (39,2 %) до 
хирургического вмешательства. 

Установлено, что ОЗ продолжает пролонгировано улучшаться в сроки до 15 месяцев после 
внутриглазного вмешательства. Наибольшее восстановление зрительных функций и ликвидация 
метаморфопсий наблюдались в глазах пациентов при длительности заболевания до 1,5 лет и отсут-
ствии деформации наружных слоев сетчатки.

Ключевые слова: эпиретинальная мембрана, острота зрения, витреоретинальная операция, опти-
ческая когерентная томография.

Введение. Идиопатическая эпиретиналь-
ная мембрана (ИЭРМ) является относительно 
распространенным заболеванием макулы, ко-
торое угрожает зрительным функциям у по-
жилых людей. В зависимости от возрастного 
распределения исследуемой популяции ИЭРМ 
диагностируется у 5,3–28,9 % населения [1]. 

Заболевание характеризуется наличием аваску-
лярной фиброцеллюлярной мембраны на вну-
тренней поверхности сетчатки макулярной об-
ласти, которая состоит из двух основных ком-
понентов: клеток ретинального и экстраре-
тинального происхождения (глиоцитов, 
фибробластов и гиалоцитов) и белков внекле-


