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НАСЛЕДСТВЕННЫЕ НАРУШЕНИЯ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ 
ТКАНИ И ПАТОЛОГИЧЕСКАЯ ИЗВИТОСТЬ ВНУТРЕННЕЙ 
СОННОЙ АРТЕРИИ

Hereditary Disorders of the Connective Tissue and Pathological 
Tortuosity of the Internal Carotid Artery

Введение. Исследования показали важную роль моногенных синдромов (син-
дром Марфана и др.) наследственных нарушений соединительной ткани (ННСТ) в 
развитии патологической извитости внутренних сонных артерий и цереброваску-
лярных заболеваний у молодых людей. Большая распространенность в популяции 
многофакторных ННСТ обусловливает своевременную диагностику и лечение воз-
можных сосудистых нарушений. 

Цель. Определить фенотипы многофакторных ННСТ у молодых людей с извито-
стью внутренних сонных артерий.

Материалы и методы. В исследовании участвовали 18 человек (средний воз-
раст 37,1±8,13 года), мужчин – 4, женщин – 14, оперированных последовательно на 
протяжении 11 лет по поводу извитости внутренних сонных артерий с проявления-
ми острой или хронической цереброваскулярной недостаточности. Выполнили кли-
ническое исследование, антропометрию, оценку фенотипа, электрокардиограмму, 
эхокардиографию. Анализировали результаты ультразвукового исследования с до-
плером внутренних сонных артерий до оперативного лечения. Удаленные фрагмен-
ты внутренних сонных артерий исследовали морфологическими и иммуногистохи-
мическими методами. Статистический анализ данных проводили с использованием 
языка программирования для статистической обработки данных R и программного 
обеспечения STATISTICA 10. Уровень значимости устанавливали р<0,05.

Результаты. Признаки многофакторных ННСТ выявили у 13 человек (4 мужчин 
и 9 женщин): марфаноподобный фенотип у 8, элерсоподобный фенотип у 3, неклас-
сифицируемый фенотип у 2. По результатам ультразвукового исследования внутрен-
них сонных артерий обнаружили С- и S-образную извитость сосудов и преоблада-
ние кинкинга по сравнению с койлингами (р=0,01) у пациентов с ННСТ, в отличие от 
пациентов без ННСТ. Пограничное расширение восходящей аорты по Z-критерию 
ассоциировалось с костными признаками (≥4) марфаноподобного фенотипа и пато-
логической извитостью внутренних сонных артерий. Морфологические изменения 
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в виде фибромускулярной дисплазии (ФМД) внутренних сонных артерий выявили у 
14 женщин, 9 из которых с признаками ННСТ. Циркулярный тип ФМД с поражением 
интимы или медии преобладал в группе ННСТ, диссекция встречалась часто, редко 
стенозы артерии.

Заключение. Сосудистые проявления многофакторных ННСТ манифестируют 
острыми и хроническими цереброваскулярными заболеваниями, обусловленными 
патологической извитостью внутренней сонной артерии. Патологическая извитость 
внутренних сонных артерий и ФМД с диссекцией сосуда выявлена преимущественно 
у женщин молодого возраста.
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ: СЛОЖНОСТЬ ДИАГНОСТИКИ 
АРИТМОГЕННОЙ КАРДИОМИОПАТИИ ПРАВОГО 
ЖЕЛУДОЧКА

Clinical Case: The Difficulties Identification of Arrhythmogenic 
Right Ventricular Cardiomyopathy

Введение. Аритмогенная кардиомиопатия (АКМП) правого желудочка – генети-
чески детерминированное заболевание, характеризующееся замещением миокарда 
фиброзной и жировой тканью, прогрессирующим течением и высоким риском разви-
тия внезапной сердечной смерти, диагностика которого, особенно на ранних стадиях 
заболевания, по-прежнему является актуальной проблемой.

Клинический случай. Молодая женщина (без структурной патологии) посту-
пила в РНПЦ «Кардиология» с эпизодами устойчивой мономорфной желудочковой 
тахикардии (ЖТ) из выносящего тракта правого желудочка (ВТПЖ). Радиочастотная 
абляция (РЧА) зоны ЖТ (задняя стенка ВТПЖ) была эффективной (t 38 ºС, 35 Вт, экс-
позиция – 20 мин.). Во время программируемой стимуляции был спровоцирован па-
роксизм устойчивой ЖТ с трансформацией в полиморфную, абляция в зоне наиболее 
ранней активации была неэффективной, пациентке имплантировали кардиовертер-
дефибриллятор (ИКД) и назначили терапию (ББ + амиодарон).

Через три года у пациентки возникли два разряда ИКД (на ЖТ 200–220 уд/мин), 
при обследовании выявлены: эпсилон волна в V1, инверсия з.Т в правых грудных от-
ведениях, ЭхоКГ – без изменений. Изменена медикаментозная терапия (возобновлен 
прием амиодарона). Через три недели у женщины случился «электрический шторм» с 




