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Актуальной проблемой современной невро-
логии является изучение патогенеза, совер-
шенствование диагностики и лечения цере-

броваскулярных заболеваний [4, 8]. в то же время 
факторы риска сосудистой патологии головного 
мозга как одной из важнейших причин инвалиди-
зации и смертности больных с наследственными 
генетически обусловленными дисплазиями со-
единительной ткани (ДСт) остаются недостаточно 
изученными [1, 7]. 

При анализе факторов риска сосудистой цере-
бральной патологии у больных ДСТ рассматривались 
локальные и системные этиопатогенетические факто-
ры. К первым относятся морфологические изменения 
магистральных артерий головы, артерий мозга и серд-
ца. Ко вторым – нарушения центральной и церебраль-
ной гемодинамики, коагулопатии, нарушения дыха-
тельной функции крови.

Морфологические изменения церебральных сосу-
дов, аорты, почек характерны для синдрома Марфана 
(СМ), Элерса – Данло (СЭД), фибромышечной диспла-
зии. Эти наследственные дисплазии соединительной 
ткани могут рано дебютировать проявлениями анев-
ризматической дилатации аорты, разрывом её или дис-
секцией (расслоением) [29]. Синдром Марфана встре-
чается как 1 случай на 5000 живых новорождённых, 
наследуется аутосомно-доминантно. Распространён-
ность СМ в Дании составляет 6,5 на 100000 [18]. При 
этом медианный возраст при диагностике оказался ра-
вен 19 лет, что свидетельствует о запоздалой постанов-

ке диагноза. Описаны более 3000 мутаций в гене одного 
из основных белков соединительной ткани коллагена – 
FBN1, с которыми связывают патогенез заболевания 
[21]. Этот ген кодирует фибриллин 1, большой гликопро-
теин, являющийся главным компонентом миофибрилл, 
широко распространённых в структурных элементах 
тканей организма [27]. В настоящее время микрофи-
бриллы, с одной стороны, рассматриваются как стаби-
лизаторы структуры тканей, с другой – как регуляторы 
хранения и биодоступности ростовых факторов, иммун-
ного ответа, тканевого гомеостаза [30]. В результате у 
пациентов с СМ, синдромом Элерса – Данло выявляет-
ся высокая частота аортальных осложнений: аневризма 
и диссекция грудного отдела аорты [14]. Нарушается и 
развитие сосудистой системы головного мозга. Именно 
сердечно-сосудистые нарушения являются главными 
причинами смертности у пациентов с наследственными 
дисплазиями соединительной ткани [15]. 

Чаще, чем в популяции, у таких лиц встречаются 
неблагоприятные варианты строения магистральных 
сосудов головы: гипоплазия задних соединительных 
артерий, передней соединительной артерии, перед-
няя и задняя трифуркации внутренних сонных артерий, 
гипоплазия позвоночных артерий. Нередко выявляют-
ся персистирование примитивных тригеминальных и 
подъязычной артерий. К морфологическим изменени-
ям магистральных сосудов головы у таких пациентов 
также ведут дисплазии, диссекции сосудистой стенки 
позвоночных и сонных артерий. Развитие диссекции 
магистральных сосудов головы тесно связано с со-
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стоянием сосудистой стенки, качественным и коли-
чественным составом входящих в неё коллагеновых 
и эластических волокон. Наследственные дисплазии 
соединительной ткани: СМ, синдром Элерса – Данло 
и фибромышечная дисплазия – хорошо известны как 
факторы риска диссекции цервикальных сосудов, ве-
дущей к возникновению ишемии головного мозга [13]. 

При синдроме Элерса – Данло (тип IV, который часто 
называют сосудистым) аутосомно-доминантное забо-
левание является результатом генетически обуслов-
ленного дефекта синтеза коллагена III типа. Известны 
случаи билатеральной каротидной диссекции у под-
ростков, лиц молодого возраста. Клинический опыт сви-
детельствует, что наиболее частыми неврологическими 
проявлениями данной наследственной дисплазии со-
единительной ткани являются диссекции церебральных 
сосудов с развитием ишемических инсультов [17].

Фибромышечная дисплазия (ФМД) является неа-
теросклеротической, невоспалительной ангиопатией, 
которая поражает, главным образом, артерии средне-
го диаметра [20]. В развитии ФМД ведущая роль от-
водится генетическим факторам, у родственников 
первой степени родства пациентов с ФМД в 7–11 % 
случаев также выявляется это заболевание. Описа-
ны мутации в генах рецептора 1 трансформирующе-
го фактора роста бета, коллагена 3A1 [26]. Наиболее 
часто в патологический процесс при ФМД вовлечены 
внутренние сонные и почечные артерии [22]. Возмож-
но развитие не только диссекции, но и стеноза сосу-
дов, а также артериальных аневризм. Характерными 
для ФМД являют артериальная гипертензия, пораже-
ния почек ишемического генеза и острые нарушения 
мозгового кровообращения. Дебют ФМД при пораже-
нии почечных артерий характеризуется артериальной 
гипертензией, при первичном поражении позвоноч-
ных или сонных артерий – преходящими нарушения-
ми мозгового кровообращения в виде транзиторных 
ишемических атак или ОНМК в каротидных или в вер-
тебрально-базилярном бассейнах. Кроме того, у па-
циентов с ФМД нередко встречаются поражения ко-
ронарных сосудов, что может вызывать развитие 
инфаркта миокарда и способствовать возникновению 
цереброваскулярной патологии. Описаны случаи дис-
секции коронарных сосудов у больных с ФМД детского 
возраста, даже у новорожденных [24].

В патогенезе острых нарушений мозгового крово-
обращения (ОНМК) у лиц с дисплазией соединитель-
ной ткани важную роль играет патология сердечно-со-
судистой системы. Установлено, что диспластические 
синдромы с поражением сердца широко распростра-
нены в популяции [3, 6]. Обычно это малые аномалии 
сердца: пролапс митрального клапана, ложные хорды, 
аномальные трабекулы левого желудочка, аневризма 
межпредсердной перегородки, асимметричный трех-
створчатый клапан [11]. Необходимо отметить, что 
гемодинамически значимая митральная регургитация 
обычно характеризуется деструкцией, фрагментацией 
коллагеновых и эластических волокон. Наличие про-
лапса митрального клапана, нередко ассоциированно-
го с аневризмой межпредсердной перегородки, может 
быть причиной кардиогенной эмболии в головной мозг 
с развитием ишемического инсульта [25]. 

Анализ причин ишемического инсульта у лиц моло-
дого возраста в Греции выявил кардиоэмболию у 18,4 % 
обследованных, из них у 48,9 % были обнаружены анома-
лии межпредсердной перегородки, чаще всего открытое 
овальное окно или её аневризма, иногда сочетание этих 
дефектов [28]. Доказано, что у пациентов с диспласти-
ческими синдромами чаще развивается фибрилляция 
предсердий, известный фактор риска инсульта, напри-
мер, при стабильной ишемической болезни сердца [5]. 

Наличие бронхолёгочных синдромов у лиц с дисплазией 
соединительной ткани также способствует ухудшению 
кровоснабжения головного мозга [2]. По нашим дан-
ным, дети с дисплазией соединительной ткани имеют 
повышенный обобщённый генетический риск развития 
острых нарушений мозгового кровообращения [9].

В последние годы особое внимание уделяется 
изучению роли медиаторов воспаления в развитии 
транзиторных ишемических атак, острых нарушений 
мозгового кровообращения. Показана ассоциация 
между медиаторами воспаления и церебральной ва-
зореактивностью, атеросклерозом сонных артерий 
при преходящих нарушениях мозгового кровообра-
щения – транзиторных ишемических атаках [23].  
В сыворотке крови пациентов с транзиторными ише-
мическими атаками уровни медиаторов воспале-
ния (молекулы адгезии – ICAM-1, интерлейкина 6, 
С-реактивного белка) оказались достоверно выше, 
чем у лиц без сосудистых заболеваний головного моз-
га. Дисбаланс адгезивных молекул выявлен при нена-
следственных диспластических фенотипах [12]. Это 
свидетельствует в пользу того, что молекулы адгезии 
возможно рассматривать и как один из возможных 
факторов риска цереброваскулярной патологии у па-
циентов с наследственными формами патологии.

К факторам риска сосудистых заболеваний голов-
ного мозга у лиц с дисплазией соединительной ткани 
относятся особенности гемостаза. Как отмечалось, у 
пациентов с наследственными формами ДСТ нередко 
выявляются аневризмы аорты, которые, как правило, со-
провождаются развитием хронического диссеминиро-
ванного внутрисосудистого свёртывания крови вслед-
ствие её застоя в полости аневризмы, формирования 
турбулентных потоков в аорте [10]. В то же время анев-
ризма аорты при синдроме Марфана рассматривается 
в качестве фактора риска развития гиперкоагуляции на 
фоне повышения фибринолитической активности кро-
ви. Гиперкоагуляция, обусловленная наличием дефект-
ной системы коллагеновой сети сосудов, приводящей 
к повышенной их ранимости, повреждению эндотелия 
сосудистой стенки, повышению адгезии и активации 
тромбоцитов, может развиваться при различных типах 
синдрома Элерса – Данло. Однако расстройства обмена 
коллагена способны ассоциироваться и с кровотечения-
ми, обусловленными нарушением взаимодействия кол-
лагена с фактором Виллебрандта и тромбоцитами [19].

Таким образом, у пациентов с ДСТ могут возникать 
не только ишемические повреждения мозга, но и су-
барахноидальное, паренхиматозное кровоизлияния. 
В связи с тем что синдром Марфана характеризует-
ся, помимо аневризмы аорты, увеличенной частотой 
аневризм магистральных сосудов головного мозга, 
у детей и подростков с этой формой соединительно- 
тканной дисплазии чаще, чем в соответствующих воз-
растных группах без ДСТ, может развиваться геморра-
гический инсульт. 

Следует подчеркнуть, что выявляются артериальные 
аневризмы церебральных сосудов уже в детском воз-
расте и при других формах ДСТ [16]. Так, частота вну-
тримозговых кровоизлияний, например, при синдроме 
Элерса – Данло достигает 4 %. В таких случаях внезапно 
возникают интенсивная головная боль, тошнота, рвота, 
возбуждение, судорожные приступы, повышенная чув-
ствительность к яркому свету, громким звукам; выявля-
ются менингеальные симптомы. При паренхиматозных 
кровоизлияниях часто развиваются центральные пара-
личи, поражения черепных нервов [16]. Для выявления 
внутримозговой гематомы решающее значение имеет 
проведение КТ или МРТ головного мозга. 

При обследовании больных с дисплазией соеди-
нительной ткани рекомендуется использование не-
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инвазивных методов, таких как транскраниальная 
допплерография, дуплексное сканирование, магнит-
но-резонансная ангиография. Известно, что каротид-
ная и компьютерная ангиография у таких пациентов 
могут способствовать усилению неврологических 
проявлений при болюсном введении контраста из-

за развития гематом и диссекции сосудистой стенки 
[13,16]. 

Ведение лиц с наследственными формами диспла-
зии соединительной ткани требует мультидисципли-
нарного подхода с учётом выявленных факторов риска 
цереброваскулярных заболеваний.
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СТАНОВЛЕНИЕ	СИСТЕмЫ	пОДГОТОВКИ	 
пЕДИАТРИЧЕСКИХ	КАДРОВ	НА	СТАВРОпОЛЬЕ
Р.	С.	Спевак,	В.	Н.	муравьева,	А.	В.	Карташев

Ставропольский	государственный	медицинский	университет,	Россия

hisTorY	of	peDiaTric	personnel	Training	sYsTem	 
in	The	sTaVropol	region
spevak	r.	s.,	muravyova	V.	n.,	Kartashov	a.	V.

stavropol	state	medical	university,	russia

С использованием новых архивных документов представлены основные этапы развития педиатрического 
образования на Ставрополье: от единственной педиатрической кафедры на лечебном факультете, органи-
зации переподготовки и повышения квалификации педиатров на факультете усовершенствования врачей до 
открытия в 1973 году педиатрического факультета.

Этапы формирования и становления педиатрического факультета связаны с деятельностью доцента  
Б. Г. Апостолова, профессора М. А. Куршина и члена-корреспондента АМН СССР К. В. Орехова.

Ключевые слова: педиатрическое образование, Б. Г. Апостолов, М. А. Куршин, К. В. Орехов 

In the article, using the new archival documents, the main stages of development of pediatric education in the 
Stavropol Region are presented: beginning from the only pediatric department at the General Medicine Faculty, the 
organization of retraining and advanced training of pediatricians at the Faculty for the improvement of doctors to the 
opening of the Pediatric Faculty in 1973.

Stages of formation and establishment of the Pediatric Faculty are connected with the activity of the Associate 
Professor B. G. Apostolov, Professor M. A. Kurshin and Corresponding Member of the Academy of Medical Sciences 
of the USSR K. V. Orekhov.

Keywords: pediatrics education, B. G. Apostolov, M. A. Kurshin, K. V. Orekhov


