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Розриви і розшарування аорти (РА) є одним із най-
тяжчих гострих явищ у житті людини. Висока 

летальність від гострого РА є загальновизнаною і складає 
50–60%. Успішне лікування та профілактика РА залежить від 
чіткого розуміння молекулярних, фізіологічних і патоморфо-
логічних механізмів цього захворювання [9,13]. 
Синдром Марфана (СМ) є найчастішою причиною РА 

у хворих з аневризмами грудного відділу аорти і складає 
5% усіх випадків РА [2,4]. СМ – це спадкова дисплазія 
сполучної тканини, викликана мутаціями в гені фібрилі-
ну (fi brillin-1). В основі формування аневризми аорти при 
СМ лежить дефект у структурі матриці судинної стінки 
в результаті її ослаблення та недостатності [1,11].
Еластичні волокна – один із найважливіших елемен-

тів матриці стінки аорти. Еластичні волокна разом з 
гладком’язовими клітинами (ГМК) утворюють плас-

тинчасті одиниці, що розподіляють гемодинамічне на-
вантаження рівномірно по всій стінці судини і додають 
пружності великим артеріям [6]. Традиційно вважають, 
що механічна або функціональна недостатність еластину 
в стінці аорти сприяє розшаруванню, а також формуван-
ню построзшаровуючої аневризми аорти. Зміни в стінці 
аневризми аорти при СМ характеризуються втратою і 
дезорганізацією еластичних волокон, ураженням ма-
триксних металопротеїназ (MMP-2 і MMP-9), активація 
яких регулюється тканинним інгібітором ММP типу 1 
і 2. Вважають, що MMP-2 і MMP-9 є стимуляторами 
розвитку аневризми аорти у хворих на СМ, призводять 
до втрати та структурної невідповідності еластичних 
волокон медії, погіршення пружності й механічних влас-
тивостей аорти. Також MMP-2 і MMP-9 може перешко-
джати проникненню кальцію з позаклітинного простору 
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Наведено патоморфологічні зміни стінки аорти трьох хворих на синдром Марфана чоловіків віком 25, 27, 35 років, опе-
рованих з приводу розшаровуючої аневризми висхідної аорти. Морфологічні зміни в середній оболонці аорти у хворих на 
синдром Марфана характеризувались вираженою перебудовою з глибокими незворотними альтеративними змінами усіх її 
компонентів. Патологічний процес охоплював медію усієї аорти, а не тільки в ділянках розриву і розшарування. Основними 
патоморфологічними ознаками при синдромі Марфана були вогнищеві накопичення мукоїдних речовин, стрічкоподібні без’ядерні 
зони, дистрофічні зміни гладком’язових клітин, формування кістоподібних порожнин, зміни еластичних волокон: фрагментація, 
гіпереластоз, мультиплікація, витончення і розпрямлення, ділянки значного еластолізису. Множинну кістозну медіадегенерацію 
визначено у всіх хворих на синдром Марфана, виявлені зміни однотипні, але на різних стадіях процесу.

Синдром Марфана: особенности патоморфологии расслаивающих аневризм и расслоений аорты
Р.К. Жураев, П.В. Кузык
Приведены патоморфологические изменения стенки аорты трех больных с синдромом Марфана  мужчин в возрасте 25, 27, 

35 лет, оперированных по поводу расслаивающей аневризмы восходящей аорты. Морфологические изменения в средней обо-
лочке аорты у больных с синдромом Марфана характеризировались выраженной перестройкой с глубокими необратимыми 
альтеративными изменениями всех ее компонентов. Патологический процесс захватывал медию аорты на всем ее протяжении, 
а не только в участках разрыва и расслоения. Основными патоморфологическими признаками при синдроме Марфана были 
очаговые накопления мукоидних веществ, лентовидные безъядерные зоны, дистрофические изменения гладкомышечных кле-
ток, формирование кистоподобных полостей, изменения эластичных волокон: фрагментация, гиперэластоз, мультипликация, 
истончение и распрямление, участки значительного эластолизиса. Множественная кистозная медиагенерация определена у 
всех больных с синдромом Марфана, выделенные изменения однотипны, но на разных стадиях процесса.
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Marfan syndrome: pathologic features of aneurysm with dissection and aortic dissection
R. K. Zhuraev, P.V. Kuzyk
The article presents the pathologic changes in the aortic wall in patients with MFS (three men at the age of 25, 27, 35 years) operated on 

the aneurysm with dissection of the ascending aorta. Morphological changes in the middle of the shell of the aorta in patients with MFS 
were characterized by severe restructuring with profound irreversible alterative changes in all of its components. The pathological process 
captured media of the aorta throughout its entire length, not just in the areas of rupture and separation. The main pathomorphological 
signs of MFS were the focal accumulation of mucoid substances, ribbon-like nuclear-free zones, degenerative changes in smooth muscle 
cells, the formation of cystic media degeneration cavities, changes in elastic fi bers - fragmentation, hyperelastosis, multiplication, thinning 
and straightening, areas of signifi cant elastolysis. Multiple CMD was detected in all patients with MFS, the changes revealed the same 
type, but at different stages of the process.
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і зменшити скоротливу здатність судин [7,13,14].  
Останнім часом з’явились публікації, автори яких 

зазначають, що в основі формування аневризми аорти 
лежать порушення гомеостазу колагену. Порушення 
мікроархітектури колагену в адвентиції аневризми у 
пацієнтів з СМ показують, що ці дефекти лежать в основі 
ослаблення стінки аорти. Нормальна адвентиція є міцно 
зв’язаною сіткою. Навантаження, з якими вона стикаєть-
ся, розкидані рівномірно по всій сітці. Окремі волокна 
колагену щільно взаємопов’язані, не ковзають, а також 
всі витягаються, коли одне волокно зсувається. При СМ 
еластична тканина аорти стає жорсткою, а окремі кола-
генові волокна розсуваються. Перенавантажені фібрили 
не в змозі витримати напруження і деформацію сусідніх 
волокон. У сітці колагену та ділянках навантаження 
утворюються малі порожнини. Такі порожнини можуть 
сприяти РА або розриву стінки аорти [11].
Патогенетичні механізми формування аневризми аор-

ти включають генетичні фактори, запалення, протеоліз, 
порушення терміну життя і функції ГМК у стінці аорти. 
У хворих на СМ при патогістологічному дослідженні 
спостерігають псевдокісти в середньому шарі аорти з 
відкладенням базофільної речовини, розширення і втра-
та еластичних волокон, тобто у стінці аорти формується 
кістозна медіадегенерація (КМД) [3,5,10]. Патогенетич-
но РА має вигляд: розрив інтими (первинний розрив) 
сприяє току крові під тиском в одну з інтрамедіальних 
лакун, розшаровує стінку аорти і поширюється дисталь-
но по всій медії за рахунок створення псевдопросвіту. 
Іншим можливим запропонованим механізмом є розрив 
vasa vasorum з утворенням інтрамуральної гематоми, що 
є результатом зростання напруження всередині стінки 
лівого шлуночка і порушення інтими. Кістозна медіаде-
генерація аорти – це неспецифічний процес, що може 
перебігати при колагенових судинних синдромах (СМ, 
Елерса-Данло, ДАК), наслідках гіпертонічної хвороби 
або при процесі старіння. Хоча для виникнення КМД 
потрібні, можливо, десятиліття, РА настає миттєво 
[9,12]. Прогресуюча КМД та атрофія у людей похилого 
віку вважається причиною аневризми висхідного відді-
лу аорти. Широкий апоптоз ГМК спостерігають у медії 
аорти. Встановлено, що атрофія медії є наслідком втрати 
ГМК на початку формування аневризми висхідного від-
ділу аорти. Гіперпластичне клітинне ремоделювання 
медії в аневризмі висхідного відділу аорти у хворих 
на СМ може бути початковою адаптивною відповіддю 
для мінімізації зростання напруження стінки аорти в 
результаті її ектазії [8,15].
Мета роботи 
Вивчити патоморфологічні зміни стінки аорти у 

хворих на СМ, оперованих з приводу розшаровуючої 
аневризми висхідної аорти.
Пацієнти і методи дослідження
Обстежено трьох хворих на СМ чоловіків віком 25, 

27 і 35 років, прооперованих з приводу РА висхідного 
відділу аорти з заміною висхідної аорти й аортального 
клапана (операція Бенталла) в 2011–2012 рр. у кардіо-
хірургічному відділенні Львівської обласної клінічної 
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лікарні. Діагноз СМ встановлювали за критеріями 2010 
Revised Ghent Nosology. Аорту, видалену під час опера-
ції, фіксували у 10% розчині нейтрального формаліну. 
Гістологічні препарати виготовляли шляхом стандартної 
гістологічної обробки із заливкою шматочків стінки 
аорти у парафін. Зрізи забарвлювали еозином і гема-
токсиліном, а також методами спеціальних фарбувань 
(пікрофусцин за Вейгертом, комбінований метод за 
Вейгертом-ван Гізоном, візуалізація еластичних волокон 
за Хартом). Вивчали зміни всіх трьох оболонок стінки 
аорти при СМ. Світлову мікроскопію проводили на мі-
кроскопі Leika. Мікрофотографування здійснювали за 
допомогою цифрової фотокамери Leika. Статистичну 
обробку отриманих даних проводили із застосуван-
ням пакету статистичних програм «STATISTICA for 
Windows», версія 7,0.
Результати та їх обговорення 
При макроскопічному дослідженні інтима аорти була 

гладенька, блискуча, світло-жовта. Під час світлової 
мікроскопії виявлено такі патоморфологічні зміни: 
потовщення, формування двошарової структури (нео-
інтими) та власне інтими, що відрізнялись за кількістю 
ГМК і неоднорідним накопиченням компонентів екстра-
целюлярного матриксу.
У медії виявлено вогнищевий мононуклеарний ін-

фільтрат (лімфоцити, макрофаги), множинна КМД, 
гіпертрофія ГМК, ділянки розриву та розшарування у 
всіх шарах аорти, фрагментовані еластичні волокна, не-
кротичний детрит з кістами і крововиливами, гіаліноз, 
базофільні маси, склероз ваза вазорум. У ГМК визначено 
вакуолізацію цитоплазми та периферичне розміщення 
ядер клітин. 
У всіх хворих виявлено зони з різким порушенням 

цілісності та орієнтації основних компонентів середньої 
оболонки – ділянки КМД, що розташовувались у різних 
частинах медії й у більшості випадків мали неправильну 
форму. У цих ділянках спостережено лізис еластичних 
волокон, поля множинних кістоподібних порожнин. У 
ділянці розриву на межі зовнішньої третини медії спо-
стерігали фокальну запальну й геморагічну інфільтрацію 
з поширенням на адвентицію (рис. 1–5). 

Рис. 1. Хворий В.С.С., 25 р., СМ: розриви і розшарування 
медії аорти, множинна КМД. Забарвлення гематоксилін-
еозином. Зб.: ок. 10, об. 10.
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Рис. 2. Хворий В.С.С., 25 р., СМ: розриви і розшару-
вання в 3 шарах аорти, множинна КМД, накопичення 
міжволокнистими  структурами базофільної речовини 
(мукополісахариду). Забарвлення гематоксилін-еозином. Зб.: 
ок. 10, об. 10.

Рис. 3. Хворий П.М.М., 27 р., СМ: формування множинних 
кіст у медії. Забарвлення гематоксилін-еозином. Зб.: ок. 10, 
об. 40.

Рис. 4. Хворий П.М.М., 27 р., СМ: розриви і розшарування 
в 3 шарах аорти, множинна КМД. Забарвлення гематоксилін-
еозином. Зб.: ок. 10, об. 10.

Рис. 5. Хворий Т.М.В., 35 р., СМ: формування мно-
жинних кістозних порожнин у медії, накопичення кислих 
глікозаміногліканів, розрив стінки аорти. Забарвлення 
гематоксилін-еозином. Зб.: ок. 10, об. 40.

У ділянках розшарування виявлено наступні зміни 
еластичних волокон: ділянки гіпереластозу, фрагмен-
тації, мультиплікації волокон, вогнищевий еластолізис. 
Також виявлено фрагментацію, зміни тинкторіальних 
властивостей, набухання і розволокнення колагенових 
волокон медії.
В адвентиції виявлено геморагічну і фокальну зміша-

ноклітинну запальну інфільтрацію та дилатацію судин 
мікроциркуляторного русла. 
Отже, у хворих на СМ виявлено наступні патомор-

фологічні зміни: 1) КМД з руйнуванням еластичного 
каркасу, некрозом і фрагментацією еластичних волокон; 
2) порушення орієнтації і розщеплення колагенових 
волокон; 3) дистрофія ГМК; 4) накопичення міжволок-
нистими структурами базофільної речовини (мукополі-
сахариду) з формуванням кістоподібних порожнин.
Висновки
Патоморфологічні зміни в стінці аорти у хворих на 

СМ і РА характеризуються вираженою перебудовою 
і призводять до глибоких незворотних альтеративних 
змін усіх її компонентів. 
Більш виражені патологічні процеси захоплювали 

медію усієї аорти, а не тільки ділянки розриву і роз-
шарування. 
Основними патоморфологічними ознаками при СМ є 

вогнищеві накопичення мукоїдних речовин, стрічкопо-
дібні без’ядерні зони, дистрофічні зміни гладком’язових 
клітин, формування кістоподібних порожнин, зміни 
еластичних волокон: фрагментація, гіпереластоз, 
мультиплікація, витончення і розпрямлення, ділянки 
значного еластолізису.
Множинну КМД виявлено у всіх хворих на СМ. 

Визначені зміни однотипні, але на різних стадіях 
процесу.
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