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В литературе стали достаточно привычными сообщения относительно рас-
слоений стенки аорты, часто сопровождающихся разрывами и массивными кро-
воизлияниями. При этом в отличие от атеросклеротических и сифилитических 
аневризм расслоение обычно не сопровождается расширением аорты, из-за чего 
термин «расслаивающая аневризма» считается неправомочным [3].  

Обычно расслоение аорты наблюдается при трех основных патологических 
состояниях: первое — артериальная гипертензия с прогрессирующим атероскле-
розом преимущественно у лиц мужского пола в возрасте от 40 до 60 лет (около 
90 % случаев); второе — системное или локализованное поражение соедини-
тельной ткани (синдромы Марфана, Элерса–Данло и др.); третье — редкие ятро-
генные осложнения после применения диагностической катетеризации, аппарат-
ного экстракорпорального кровообращения; известны также казуистические 
случаи расслоения аорты у беременных [3–5].  

В последние десятилетия наибольший интерес привлекает вторая группа 
нарушений сосудистой стенки — системная или локализованная дисплазия  
соединительной ткани (ДСТ). Это генетически детерминированное состояние, 
характеризующееся дефектами волокнистых структур и основного вещества  
соединительной ткани, приводящее к нарушению формообразования органов и 
систем, имеющее прогредиентное течение, определяющее особенности ассоции-
рованной патологии. Эта группа болезней весьма разнообразна, полиморфна, 
наиболее ярким ее представителем является синдром Марфана. Структурные 
изменения долгое время локализуются в средней оболочке аорты (медии), заклю-
чаются в миксоидной дегенерации и фрагментации эластических и коллагеновых 
волокон, в результате чего образуются разных размеров щелевидные кистозные 
полости, заполненные базофильным мукоидным матриксом. Воспалительная ре-
акция при этом отсутствует, а изменения медии носят название «кистозной деге-
нерации» [1–3, 6].  

Стереотипные морфологические изменения стенки аорты наблюдаются и 
при других синдромах и состояниях ассоциированных с ДСТ. Наследственные 
синдромы с ДСТ (McKusick) : синдром Марфана (4 подтипа) ; синдром Элерса-
Данло (11 подтипов);  несовершенный остеогенез (6 подтипов);  синдром «вялой 
кожи»; синдром гипермобильности суставов [4]. ДСТ принято делить на 2 под-
типа: марфанопододные и элерсоподобные [1, 2]. Что касается патогенеза мар-
фаноидных синдромов, то на сегодняшний день известна большая группа моно-
генных ДСТ, сопряженных с мутацией в генах коллагенов (COL1A1, COL1A2, 
COL3A1, COL5A1, COL5A2), тенасцина-XB (TNXB), ферментов, участвующих 
в созревании молекулы коллагена (PLOD1, ADAMTS2), (коллагены I, III, V ти-
пов, фибриллин, тенасцин), генов рецепторов ростовых факторов, в частности 
TGF-β (transforming growth factor-β) и матричных металлопротеиназ. Указанные 
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механизмы лежат в основе кардиоваскуляторных нарушений при ДСТ: пролапсы 
клапанов; дилатация, аневризмы аорты или лёгочного ствола; аневризмы сину-
сов Вальсальвы; аневризмы перегородок сердца; повышенная трабекулярность  
и аномальные хорды в ЛЖ; аневризмы почечных и мозговых артерий; геморра-
гические телеангиэктазии мелких сосудов; торакодиафрагмальное лёгочное 
сердце; дилатация фиброзных колец с регургитацией [1, 2, 6].  

К основным 4 вариантам марфаноидных синдромов, включающих патоло-
гию крупных артерий, относятся:  

1. Семейная грудная аневризма аорты (ранее это состояние именовали Эрд-
хеймовский некроз средней оболочки аорты). 

2. Семейное расслоение аорты (не имеет даже минимальной дилатации вос-
ходящей аорты). 

3. MASS (Mitral valve, Aorta, Skeleton, Skin) фенотип: миопия, пролапс мит-
рального клапана, умеренное расширение аорты — не более чем 2 стандартных от-
клонения, патология кожи (стрии) и скелета (малые критерии синдрома Марфана). 

4. Синдром Шпринтзена–Гольберга (скелетные аномалии, напоминающие 
синдром Марфана, пациенты страдают краниосиностозом и задержкой умствен-
ного развития. Может иметь место дилатация аорты) [1]. Термин «идиопатиче-
ский медианекроз Эрдхейма» в настоящее время не употребляется [1].  

Целью исследования явилась сравнительная патоморфологическая харак-
теристика стенки крупных артерий в случаях скоропостижной смерти в резуль-
тате ее расслоения и разрыва. 

Материалы и методы 
Собственные наблюдения представлены 6 случаями скоропостижной смерти 

мужчин вне лечебного учреждения (дома, на улице, по месту работы) и 1 боль-
ничным наблюдением смерти женщины. Гистологические препараты окрашива-
лись гематоксилином и эозином, по методу Харт–ван Гизон, альциановым синим. 

Результаты и обсуждение 
Приводим краткое описание собственных наблюдений:  
1. М., 20 лет, скоропостижно скончался дома; судебно-медицинское заклю-

чение «кистозный идиопатический медианекроз аорты с расслоением и разры-
вом восходящего отдела». 

2. М., 17 лет, скоропостижная смерть дома; судебно-медицинский диагноз 
«астенический тип конституции, малые аномалии сердца, кистовидный идиопа-
тический медианекроз интимы и медии сонной артерии с разрывом (болезнь 
Эрдгейма), задержка возрастной инволюции тимуса».  

3. М., 69 лет, скоропостижная смерть, судебно-медицинский диагноз 
«идиопатический медианекроз внутренней сонной артерии с разрывом».  

4. М., 37 лет, скоропостижная смерть, судебно-медицинское заключение 
«кистозный идиопатический медианекроз аорты с расслаивающей аневризмой 
дуги аорты и разрывом, гемоперикард».  

5. М., 51 год, скоропостижная смерть, судебно-медицинский диагноз «кис-
тозный идиопатический медианекроз с расслаивающей аневризмой и разрывом 
грудного отдела аорты (расслоение от диафрагмы до восходящего отдела)».  
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6. М., 56 лет, скоропостижная смерть, судебно-медицинский диагноз «рас-
слоение и разрыв стенки восходящего отдела аорты, гемоперикард».  

7. Ж., 44 лет, казуистический случай расслоения и разрыва легочного ство-
ла ассоциированный с неклассифицированной ДСТ. Больная С. периодически 
наблюдалась и лечилась с диагнозом «первичная лёгочная гипертензия». При 
эхокардиографии отмечалось незначительное равномерное расширение легочно-
го ствола и его ветвей, гипертрофия и дилатация правых отделов сердца. Давле-
ние крови в лёгочной артерии в пределах 30–40 мм рт. ст., а незадолго до смерти 
достигала 60 мм рт. ст. В последние сутки жизни состояние резко ухудшилось 
из-за нарастания лёгочно-сердечной недостаточности. На аутопсии выявлены 
расслоение и косой разрыв дилатированного лёгочного ствола с гемотампонадой 
полости перикарда.  

Микроскопически во всех наблюдениях выявлялась миксоидная дегенера-
ция, неупорядоченное расположение и фрагментация коллагеновых и эластиче-
ских волокон, прерывистый ход, нерегулярность, многочисленные разной вели-
чины продольные щелевидные полости, заполненные базофильным мукоидным 
матриксом (положительное окрашивание альциановым синим), отдельные — 
кровью.  

Патологоанатомический диагноз (на примере наблюдения № 7). 
Основное заболевание. Расслоение дилатированного легочного ствола (кис-

тозная миксоидная дегенерация медии) ассоциированное с недифференцирован-
ной дисплазией соединительной ткани (гипертрофия модераторного тяжа и трабе-
кул правого желудочка, дистопия почек, плоскостопие, кифоз, миопия) I 28.8.  

Осложнения. Разрыв стенки легочного ствола, гемоперикард. 
Выводы: 
1. Во всех наблюдениях расслоений стенок крупных сосудов выявлены раз-

ной степени выраженности дегенеративные изменения эластических и коллаге-
новых волокон (набухание, деструкция, замещение эластических волокон колла-
геновыми, формирование продольных щелей с миксоидным содержимым). 

2. Вблизи разрывов стенки сосудов во всех случаях были обнаружены дест-
руктивные изменения vasa vasorum, оказавшихся в месте образования кистовид-
ных щелей; присоединившиеся кровоизлияния значительно усугубляют расслое-
ние и ускоряют разрыв стенки.  

3. При светооптическом исследовании стенок крупных артерий в случаях 
расслоений и разрыва ассоциированных с неклассифицированной дисплазией 
соединительной ткани патоморфологические нарушения стереотипны, имеют 
сходные проявления с таковыми при наследственном синдроме Марфана.  
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Прогресс современной медицины во многом обязан экспериментальным 

исследованиям. На современном этапе в качестве экспериментального объекта 
наиболее часто используются грызуны, что обусловлено низкой степенью фено-
типического полиморфизма и относительной простотой воспроизведения попу-
ляции. При этом следует подчеркнуть, что при моделировании воспалительного 
процесса в верхнечелюстных пазухах максимально схожим, наиболее удобным и 
мало затратным экспериментальным объектом является кролик, представитель 
семейства млекопитающих [5]. В источниках специальной информации найдены 
данные о том, что у кролика имеется носовая полость, разделенная на две сим-
метричные половины носовой перегородкой и сообщающаяся с околоносовыми 
придаточными пазухами. Последние представляют собой частично обособлен-
ные добавочные полости, расположенные между наружными и внутренними 
пластинками верхнечелюстных и лобных костей черепа, заполненные воздухом 
и покрытые изнутри слизистой оболочной [4]. Известны некоторые эксперимен-
тальные модели синусита верхнечелюстной пазухи (ВЧП), созданные на кроли-
ках [1]. Однако они обладают весьма существенными недостатками, основные из 
которых заключаются в следующем: предлагаемые модели не соответствуют ре-
альным условиям развития одонтогенного хронического синусита ВЧП, причи-
нами которого, как правило, являются: хронический воспалительный процесс в 
периапикальных тканях зубов, выстоящих в ВЧП или прилежащих к ней; ино-
родные тела (зуб, пломбировочный материал, дентальный имплантат и др.), на-
ходящиеся в верхнечелюстном синусе и оказывающие механическое и/или ток-
сическое воздействие на слизистую оболочку, покрывающую пазуху изнутри. 
Они основываются только на клинических данных и не имеют объективного 
подтверждения факта развития хронического синусита ВЧП на основе принци-
пов доказательной медицины. 

Цель работы — представить детальную морфологическую характеристику 
экспериментальной модели хронического синусита верхнечелюстной пазухи у 
кролика. 

Материалы и методы 
До создания экспериментальной модели хронического синусита ВЧП было 

проведено анатомо-топографическое изучение носовой полости и придаточных 
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