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Аннотация

Внезапная смерть лиц молодого возраста привлекает 
внимание врачей разных специальностей — кардиоло-
гов, неврологов, педиатров, врачей спортивной меди-
цины. Установление причины смерти законодателем 
в таких случаях определено только через проведение 
судебно-медицинской экспертизы. Категория умерших 
лиц, как правило, отражает молодой, трудоспособный, 
репродуктивный и  экономически перспективный воз-
раст  — школьники, студенты, курсанты высших воен-
ных заведений, спортсмены или лица, занимающиеся 
спортивной деятельностью. Обстоятельствами насту-
пления смерти у лиц молодого возраста чаще всего яв-
ляется активная физическая деятельность различного 
характера. Наступление смерти происходит на  фоне 
полного «мнимого» здоровья, без какой-либо диагно-
стированной при жизни патологии. Однако при судеб-
но-медицинском исследовании всегда выявляется 
патология со  стороны сердечно-сосудистой системы, 
протекающая латентно или своевременно не  диагно-
стированная. Установлено, что среди всех молодых 
лиц, умерших внезапно, выявлены признаки диспла-

Abstract

Sudden death among young people attracts attention 
of  doctors of  diff erent specialties  — cardiologists, neu-
rologists, pediatricians, doctors of  sport medicine. De-
termination of the cause of death in such cases is legally 
performed only through forensic medical examination. 
As a rule, the deceased fall under the category of young, 
able-bodied, of reproductively and economically promising 
age — schoolchildren, students, cadets of higher military 
institutions, sportsmen or persons engaged in  sports ac-
tivities. The circumstances of the onset of death in young 
people often include physical activities of diff erent nature. 
The onset of death occurs against in allegedly healthy peo-
ple, without any  pathology diagnosed intra vitam. How-
ever, forensic medical examination always reveals either 
latent or not diagnosed in time pathology of the cardiovas-
cular system. It is established that among all young people 
who  died suddenly, there are  signs of  connective tissue 
dysplasia that are  revealed both in  external and  internal 
examination of the corpse. The article describes the main 
clinical and  morphological manifestations of  connective 
tissue dysplasia, the pathology of various organs and sys-
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зии соединительной ткани, которые выявляются как 
при наружном исследовании трупа, так и при внутрен-
нем исследовании. В статье изложены основные кли-
нические и  морфологические проявления дисплазии 
соединительной ткани, патология различных органов 
и систем, а также причины внезапной смерти лиц моло-
дого возраста при данной патологии.

Ключевые слова: внезапная смерть, молодой 
возраст, патология соединительной ткани.

tems, as well as the causes of sudden death of young peo-
ple with this pathology.

Keywords: sudden death, young age, pathology 
of connective tissue.

Изучение причин внезапной смерти лиц молодо-
го возраста является актуальной задачей различных 
областей медицинских специальностей — кардио-
логов, спортивных врачей, неврологов, педиатров, 
а также судебно-медицинских экспертов и патоло-
гоанатомов [1, 2]. Установление причин внезапной 
смерти и признаков заболеваний, которые привели 
к наступлению смерти, находится в ведении судеб-
но-медицинской экспертизы [1]. Судебно-меди-
цинская диагностика причин внезапной смерти 
лиц молодого трудоспособного возраста направлена 
на выявление патологических состояний или забо-
леваний, не диагностируемых при жизни, которые 
реализовались в условиях провоцирующих факто-
ров развитием терминальных состояний. Отсутствие 
каких-либо сведений о прижизненном клиническом 
наблюдении, отсутствие признаков хронической па-
тологии органов и систем у молодых субъектов вы-
зывает сложности при установлении причины вне-
запной смерти [3]. Среди причин смерти наиболее 
часто описывают аритмический симптомокомплекс, 
отдельные синдромы, связанные с клапанной недо-
статочностью, сосудистый синдром, ТЭЛА, острую 
коронарную недостаточность [4]. Однако данный 
перечень патологических изменений гораздо шире, 
чаще всего они находятся в компенсированном со-
стоянии и не выявляются стандартными клиниче-
скими исследованиями [5].

По определению, рекомендованному Комитетом 
экспертов ВОЗ, к «внезапной смерти» (ВС) относят 
все случаи ненасильственной смерти, наступившие 
неожиданно в течение 6 часов от начала проявления 
симптомов заболевания, ставшего его причиной, 
у лиц, которые до этого момента были практически 
здоровыми, или у больных, состояние которых счи-
талось стабильным или улучшалось. Во всем мире 
заболевания сердечно-сосудистой системы в 60–80 % 
являются причиной внезапной смерти [6]. И если ди-
агностика причин смерти лиц пожилого возраста из-
учена достаточно хорошо, то установление истинной 
причины ВС у лиц молодого трудоспособного воз-
раста часто проблематична. У пожилых людей при-
чиной ВС в 95 % является острая ишемия миокарда, 

как исход стенозирующего атеросклероза или гипер-
трофии миокарда. Причинами внезапной сердечной 
смерти у лиц молодого возраста являются различные 
виды кардиомиопатий, патология проводящей си-
стемы сердца, латентно протекающие миокардиты, 
стеноз аорты, патология аорты, с нетравматическим 
ее разрывом при системных заболеваниях соедини-
тельной ткани [7, 8]. В возрасте от 15 до 18 лет при-
чинами ВС являются каналопатии (синдром удли-
ненного QT, синдром Бругада), острая коронарная 
недостаточность без атеросклеротического пораже-
ния сосудов, аномалии коронарных артерий и др. [9].

В последние годы проведены исследования 
и получены данные о патологических состояниях, 
обусловленных дисплазией соединительной тка-
ни (ДСТ). Имеются комплексные работы по изуче-
нию и судебно-медицинской диагностике причин 
внезапной смерти лиц молодого возраста при дан-
ной патологии. Установлено, что в 83–87 % случаях 
внезапной смерти у умерших лиц молодого возраста 
выявляются признаки дисплазии соединительной 
ткани [11].

Клинические исследования показали, что па-
тология сердечно-сосудистой системы у лиц с ДСТ 
является самой распространенной, а кардиоваску-
лярные нарушения могут приводить к наступлению 
внезапной сердечной смерти [10]. Однако широкое 
распространение ДСТ среди лиц, считающих себя 
практически здоровыми, делает актуальными вопро-
сы идентификации данной патологии, раннего вы-
явления ее признаков, а следовательно, и разработ-
ки мер по профилактике факторов риска внезапной 
смерти. Отсутствие длительных проспективных кли-
нических наблюдений больных с признаками ДСТ 
затрудняет эпидемиологическую оценку распро-
страненности данной патологии и оценку факторов 
риска внезапной смерти при этой патологии [10, 11].

За последние 20 лет стали широко освещать про-
блему внезапной смерти лиц, занимающихся спор-
тивной деятельностью — как любительским спор-
том, так спортом высших достижений. В литературе 
имеются описания случаев ВС спортсменов непо-
средственно во время тренировки или сразу же по-
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сле нее [12]. При этом доля сердечной смерти у спор-
тсменов на 10 % превышает этот показатель у лиц, 
не занимающихся спортом [12, 13]. Актуальность 
проблемы еще больше возросла в настоящее вре-
мя, т. к. повсеместно увеличивается число молодых 
людей 14–18 лет, занимающихся тяжелыми видами 
спорта, преследуя цель формирования мышечного 
рельефа (бодибилдинг, тяжелая атлетика, атлети-
ческая гимнастика и т. д.) [13]. Среди таких случаев 
выявляются лица с признаками ДСТ, которые имеют 
цель при наличии астенического типа конституции 
увеличить малый объем мышечной ткани. Однако 
высокие физические нагрузки, сочетаясь с психо-
физическим усилием повышенной интенсивности, 
у данной категории лиц являются побочно-причин-
ным фактором риска ВС [14].

При исследовании ВС лиц молодого возраста, 
умерших внезапно, изменения в сердце при обыч-
ном макро- и микроскопическом исследовании 
практически отсутствуют или, как правило, не-
значительны. Проблема секционной диагностики 
при ВС молодых лиц заключается в необходимости 
трактовки скудных морфологических изменений 
для выявления патогенетических механизмов, при-
водящих к летальному исходу.

С точки зрения патофизиологических меха-
низмов внезапная сердечная смерть (ВСС) может 
иметь два варианта: 1) быстрая остановка сердца, 
связанная с фибрилляцией желудочков, и вторич-
ная смерть мозга; 2) медленная остановка сердца, 
реализующаяся постепенным угнетением деятель-
ности сердечно-сосудистой системы. Основным 
механизмом ВСС у молодых лиц является аритмо-
генный — фибрилляция желудочков (80 %), реже — 
брадикардия или асистолия (20 %). Основными 
причинами аритмической смерти выступают желу-
дочковые аритмии и внутрижелудочковые или атри-
овентрикулярные блокады, приводящие к клини-
ческой смерти [18, 19]. При этом спазм коронарных 
артерий и резкое увеличение потребности миокарда 
в кислороде (особенно при физической нагрузке), 
изменение нервной регуляции и увеличение чув-
ствительности миокарда к ишемии способствуют 
развитию аритмических состояний. Острая коро-
нарная недостаточность, характерная для лиц в воз-
расте до 40 лет, часто осложняется фибрилляцией 
желудочков или электромеханической диссоциаци-
ей, которые также являются ведущими в наступле-
нии смерти [19, 20].

Исследование дисплазии соединительной ткани 
получило всестороннее развитие в течение послед-
них 15 лет [16]. Системный клинический подход 
к изучению данной патологии и отдельные эпиде-
миологические исследования показали, что отдель-
ные фенотипические проявления ДСТ, начиная 
с пубертатного возраста, встречаются у молодых лиц 
в 0,6–80,0 % наблюдений. Работы, посвященные во-

просам внезапной смерти и судебно-медицинской 
диагностике ее причин, указывают, что лица, име-
ющие признаки ДСТ, умирают в возрасте до 40 лет, 
преждевременно, на фоне физических нагрузок [11]. 
Данные обстоятельства диктуют необходимость все-
стороннего комплексного изучения данной патоло-
гии как на клиническом, так и на морфологическом 
уровнях.

По литературным данным, дисплазия соедини-
тельной ткани (ДСТ) (dis — нарушение, plasio — 
развитие, образование) — это нарушение развития 
соединительной ткани в эмбриональном, постна-
тальном периодах вследствие генетически изменен-
ного фибриллогенеза внеклеточного матрикса, при-
водящее к расстройству гомеостаза на тканевом, 
органном и организменном уровнях в виде различ-
ных морфофункциональных нарушений висцераль-
ных и локомоторных органов с прогредиентным 
течением. ДСТ представляет собой генетически об-
условленный системный прогредиентный процесс. 
Под групповым понятием ДСТ объединяют гене-
тические заболевания, различные по клинической 
характеристике, — синдром Марфана, синдром 
Элерса—Данлоса, несовершенный остеогенез. Так-
же признаки ДСТ встречаются при некоторых хро-
мосомных болезнях — синдром Дауна, Шерешев-
ского—Тернера, Клайнфелтера. В последнее время 
выделены и описаны не только первичные наслед-
ственные болезни соединительной ткани, но и не-
дифференцированные формы ДСТ — MASS-фе-
нотип. В эту группу принято включать врожденные 
деформации грудной клетки, позвоночника, вари-
козное расширение вен, патологию кожи, суставов 
и другие внешние признаки [22]. Однако установ-
лено, что при выраженных клинических синдро-
мах ДСТ и при недифференцированных вариантах 
наблюдается повреждение I типа коллагена. I тип 
коллагена является главным компонентом коллаге-
на в коже, артериях, костях, что и отражает высо-
кие фенотипические и органные проявления ДСТ. 
Широкое разнообразие клинических и морфоло-
гических проявлений ДСТ обусловлено тем, что 
повреждение коллагена I типа может захватывать 
экстрацеллюлярный матрикс в организме в целом. 
Однако при ДСТ нарушается и другой волокнистый 
компонент соединительной ткани — эластин, ано-
малии которого выявлены при синдроме Марфана 
с нормальным содержанием коллагена. Поврежде-
ние эластиновых фибрилл описано при синдроме 
cutis laxa и Элерса—Данлоса [22]. Кроме того, при-
чиной клинических и морфологических проявле-
ний ДСТ являются аномалии структурных белков 
и белково-углеводных комплексов соединительной 
ткани. Так, например, при несовершенном остеоге-
незе выявлено снижение остеонектина, протеогли-
канов, сиалопротеидов. Следствием дефекта в мо-
лекуле фибронектина, скрепляющего коллагеновые 
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волокна с гликопротеинами, являются клинические 
проявления синдрома Элерса—Данлоса X типа, ано-
мальный фибронектин найден и при II типе этого 
синдрома [22].

Результаты биохимических исследований по-
казали, что в основе «несиндромных» форм ДСТ, 
таких как пролапс митрального клапана, гипер-
эластичность кожи, деформации грудной клетки 
и позвоночника, гипермобильность суставов, лежат 
генетически обусловленные нарушения коллаге-
на, эластина, фибронектина, протеогликанов. При 
этом выявлена неполноценность V типа коллагена 
и дополнительный коллаген III типа, который про-
дуцируют фибробласты миксоматозно измененного 
митрального клапана.

Кроме того, нарушение процессов фибрилло-
генеза может быть следствием дефекта различных 
ферментов, определяющих регенераторные потен-
ции соединительной ткани [22, 23].

Таким образом, в основе заболеваний, связанных 
с врожденной патологией соединительной ткани, 
лежат молекулярные нарушения, приводящие к из-
менению структуры и функции соединительной тка-
ни. ДСТ морфологически характеризуются струк-
турными изменениями коллагеновых, эластических 
фибрилл, нарушениями гликопротеидов, протеог-
ликанов и фибробластов, что приводит к дезоргани-
зации матрикса на уровнях волокон, пучка волокон, 
ткани в целом. Конкретный фенотип индивидуума, 
выраженность клинических и морфологических 
проявлений ДСТ зависят от уровня генетического 
поражения элементов соединительной ткани. Си-
стемность поражения при ДСТ обусловлена широ-
ким распространением в организме соединительной 
ткани, которая составляет строму внутренних орга-
нов, формирует костно-мышечную систему и абрис 
тела. Характер поражения внутренних органов и си-
стем обусловлен нарушениями собственных парен-
химатозно-стромальных взаимоотношений [23].

Отсутствие у пациентов с признаками ДСТ ка-
ких-либо жалоб или клинических проявлений 
в определенный возрастной период отражает лишь 
эффективность компенсаторных механизмов. Од-
нако из этого не следует, что у такого пациента от-
сутствует патология внутренних органов. Секцион-
ные наблюдения показывают, что у лиц с внешними 
признаками ДСТ при аутопсийном исследовании 
выявляются серьезные нарушения сердца, сосудов 
и других органов и систем [11]. Отсюда и вытекает 
необходимость комплексного клинического подхо-
да в поиске стигм дисплазии соединительной ткани 
у лиц в молодом возрасте.

Дисплазия соединительной ткани имеет целый 
ряд синдромов, диагностика которых возможна как 
на клиническом уровне, так и при патоморфологи-
ческом исследовании при наступлении внезапной 
смерти. Следовательно, интеграция знаний по ос-

новным проявлениям ДСТ важна прежде всего для 
профилактики развития терминальных процессов 
и факторов риска внезапной смерти среди лиц мо-
лодого возраста.

Патология опорно-двигательной системы. Кост-
но-мышечная патология и изменения со стороны 
суставов при ДСТ являются определяющими и ве-
дущими звеньями в формировании анатомических 
и структурных предпосылок для патологии внутрен-
них органов. Характерный абрис тела, конституцио-
нальный тип, характеризующийся высоким ростом, 
астеническим типом конституции, характерной 
формой грудной клетки (плоская, длинная, узкая, 
с наличием реберного угла менее 90°), создает клас-
сический фенотип субъекта с синдромом ДСТ. На-
рушение развития верхних и нижних конечностей 
представлено в виде удлинения рук, долихостеноме-
лии, арахнодактилии, искривления голеней, косо-
лапости, наличием различных типов плоскостопия. 
Выявление патологии со стороны грудины — во-
ронкообразная, килевидная, а также патология по-
звоночника — сколиоз, лордоз, сочетанные формы, 
прямая спина дополняют клиническую картину па-
циента, имеющего признаки дифференцированной 
или недифференцированной формы ДСТ. Патоло-
гия со стороны скелета является основой формиро-
вания тороко-диафрагмального синдрома, клиниче-
ски проявляющегося гиперфункцией дыхательной 
мускулатуры, нарушения анатомо-топографических 
взаимоотношений с уменьшением объема плевраль-
ных полостей и, как следствие, нарушением струк-
турных и функциональных показателей бронхо-ле-
гочной системы. Диспластикозависимые изменения 
опорно-двигательного аппарата являются экстра-
кардиальными факторами, отрицательно влияющи-
ми на функционирование аппарата кровообращения 
в целом. Деформации грудной клетки и позвоноч-
ника приводят к механическому сдавлению сердца 
и смещению сосудов. При малых нарушениях груди-
ны сердце подвергается компрессии, а в случаях вы-
раженных костных деформаций происходит прямое 
механическое воздействие на сердце, с его ротацией 
и смещением влево, с уменьшением просвета и пере-
крутом крупных сосудов. Длительное функциониро-
вание сердца в неблагоприятных условиях приводит 
к развитию метаболических нарушений в миокарде, 
а также энергетическому истощению кардиомиоци-
тов, в последующем создавая субстрат для развития 
миокардиодистрофий, сердечной недостаточности, 
нарушений ритма и проводимости сердца.

Внешние признаки патологии костного карка-
са, выявляемые как при клиническом обследовании 
пациентов, так и в ходе аутопсийного исследования, 
подтверждаются характерными морфологически-
ми изменениями, выявляемыми при исследовании 
хрящевой части ребер и грудины: извитость вну-
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трикостных сосудов, нарушение их ориентации, 
в месте стыковки с хрящем определялась десмаль-
ной структуры кость. Выявлялось истончение кор-
тикального слоя грудины. В губчатых структурах 
наблюдалось истончение костных балок, в межба-
лочных клетках — скопления жировых клеток. Об-
ращал на себя внимание несколько меньший объем 
красного костного мозга по сравнению со средней 
возрастной нормой. При исследовании гиалино-
вого хряща ребер наблюдалось нарушение порядка 
чередования слоев гиалинового хряща, в костных 
структурах также отмечалась альцианофилия остео-
цитов и остеобластов. В хондроцитах и хондробла-
стах выявлялись вакуоли с положительной реакцией 
на слизь. Обращала на себя внимание и неупорядо-
ченность изогенных групп. Вокруг них наблюдалась 
активная ШИК+ реакция, бледнеющая при обра-
ботке тестикулярной гиалуронидазой. Наблюдалась 
положительная реакция с альциановым синим, что 
отражало повышение деполимеризованных сульфа-
тированных и несульфатированных гликозаминог-
ликанов в хрящевых структурах.

Кардиоваскулярная патология. Патология грудины 
и позвоночника с нарушением формообразования 
грудной клетки в целом и выявляемыми при жиз-
ни функциональными изменениями со стороны 
органов дыхания и сердечно-сосудистой системы 
формируют кардиоваскулярный синдром, выражен-
ность которого пропорциональна степени наруше-
ния костно-мышечных структур. Патология грудины 
и позвоночника при ДСТ приводит к структурным 
изменениям сердца и крупных сосудов — аорты, 
легочного ствола. Нарушение формообразования 
сердца у лиц с ДСТ проявляется нарушением его по-
ложения и формы: при аутопсийном исследовании 
внезапной смерти лиц молодого возраста выявляет-
ся гипоплазия сердца (массой менее 240 г), его вер-
тикальное положение, преобладание вертикальных 
размеров, диагностируется перекрут или частичный 
перекрут сердца, что при жизни способствует выра-
женным гемодинамическим нарушениям. Патоло-
гия клапанов у лиц с ДСТ представлена пролапсом 
митрального клапана, клапанов аорты, легочной 
артерии, с характерными гистологическими при-
знаками в виде миксоматоза митрального клапана 
и снижения коллагеновых структур, что и являет-
ся морфологическим субстратом пролабирования 
створок. Таким образом, функционирование сер-
дечно-сосудистой системы при ДСТ происходит 
в неблагоприятных интра- и экстракардиальных ус-
ловиях, что обусловлено анатомическими, структур-
ными и морфологическими особенностями.

Патология аорты у лиц с ДСТ наиболее яркая 
и всегда при исследовании случаев внезапной смерти 
выявляется в виде общей гипоплазии, снижения ди-
астаза, уменьшения толщины стенки аорты и фор-

мирования аневризм восходящего отдела или дуги. 
Разрывы патологически измененной аорты на высо-
те физической активности с развитием геморраги-
ческого шока являются причиной внезапной смерти 
у лиц с ДСТ. Морфологическое исследование аорты 
при синдроме Марфана позволило выявить нерав-
номерное истончение ее стенки, разрыхление эн-
дотелиального слоя, разрежение и фрагментацию 
его, очаговое отсутствие эластических волокон, 
их истончение, уменьшение числа гладкомышеч-
ных волокон, окруженных соединительной тканью 
с псевдокистами, содержащими метахромное му-
коидное вещество, образование полостей в зоне 
медии, ее некроз, периартериальный фиброз. Об-
наружены были и аналогичные изменения в аорте 
и магистральных артериях большого круга крово-
обращения. В зоне аневризмы аорты выявляются 
изменения питающих сосудов — внутристеночные 
сосуды, определяемые в средней оболочке, бывают 
источены и расширены, часто с периваскулярными 
кровоизлияниями. Иногда в адвентиции и медии 
выявляются периваскулярные, преимущественно 
лимфогистиоцитарные инфильтраты, что придает 
сходство с неспецифическим аортитом. При пато-
логической извитости и петлеобразовании сонных 
артерий в зоне петлеобразования также отмечаются 
воспалительные процессы в стенках vasa vasorum, 
очевидно, травматического (механического) харак-
тера вследствие постоянной пульсации. Наруше-
ния трофики сосуда при этом приводят к ранним 
дистрофическим и некробиотическим изменениям 
в его стенке с последующим замещением грубой 
волокнистой соединительной тканью и развитием 
аневризмы [25].

У лиц с ДСТ выявляется патология экстра- и ин-
трацеребральных сосудов. Разрыву патологически 
измененной стенки могут способствовать такие 
факторы, как артериальная гипертензия, стрессовая 
или травматическая ситуация, высокие физические 
нагрузки и др. Патология сосудов головного мозга 
сочетается с внешними и внутренними (органными) 
признаками ДСТ, представлена нарушением фор-
мы, структуры сосуда и изменением морфологии со-
судистой стенки. Патогенез аневризмообразования 
артерий складывается из двух компонентов: воздей-
ствия гемодинамических факторов и особенностей 
резистивных свойств сосудистой стенки. Сочетание 
нарушения резистивных свойств сосудистой стенки 
и воздействия гемодинамических факторов (напри-
мер, внезапное резкое повышение кровяного давле-
ния при остром чрезмерном напряжении скелетной 
мускулатуры, большая скорость кровотока) во мно-
гом определяют прогредиентное аневризмообразо-
вание артерий при ДСТ, потенциально опасное раз-
рывом их стенки с летальным исходом [24].

Современные описания артерий мышечного 
и смешанного типов (сонных, почечных, мозговых) 
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при дисплазиях соединительной ткани указывают 
на существование нескольких типов их поражения: 
бифуркационно-гемодинамические аневризмы, ме-
шотчатые аневризмы, долихоэктазии артерий (ве-
ретенообразная форма), патологические извитости 
(вплоть до петлеобразования). Морфологическое 
изучение аневризм сосудов при ДСТ показывает 
истончение ее стенки при явлениях неравномерно-
го утолщения интимы с явлениями фиброэласто-
за, с истончением средней оболочки и ее очаговой 
атрофии, признаки гиперэластоза и фрагментации. 
Вследствие этого — усиление складчатости внутрен-
ней эластической мембраны. При исследовании 
стенка аневризм обычно лишена сосудов, состоит 
из плотно упакованных пучков коллагеновых воло-
кон со скудными клеточными элементами. Пример-
но в 2/3 случаев разрыву аневризмы артерий основа-
ния головного мозга предшествует внутристеночное 
расслаивающее кровоизлияние. Формирование 
аневризм сосудов головного мозга у лиц с ДСТ про-
исходит в возрасте старше 15 лет, когда присоеди-
няются такие факторы риска, как артериальная 
гипертензия, гемодинамические нарушения и изме-
нение образа жизни (повышенная физическая ак-
тивность).

Основным морфологическим критерием диагно-
стики врожденной патологии сосудистой стенки яв-
ляется нарушение структурности и упорядоченно-
сти эластических мембран, врожденная патология 
мышечного слоя сосуда, что является одним из ве-
дущих механизмов формирования аневризм при ге-
модинамических и регуляторных нарушениях. Дан-
ные обстоятельства повышают емкостную функцию 
сосуда, приводят либо к формированию аневризм, 
либо к неравномерному сужению и расширению 
сосуда, с высоким риском разрыва патологически 
измененной сосудистой стенки в условиях прово-
цирующих факторов, с развитием геморрагическо-
го инфаркта, субарахноидального кровоизлияния 
и наступлением внезапной смерти.

Таким образом, поражения сердечно-сосуди-
стой системы при ДСТ являются доминирующими 
при исследовании случаев внезапной смерти. Вы-
раженные и распространенные изменения сердца 
и сосудов отмечаются при тяжелых системных фор-
мах ДСТ — синдроме Марфана, синдроме Элер-
са—Данлоса и др. Однако регистрируются и изоли-
рованные поражения сердца (пролапс митрального 
клапана) и сосудов, особенно у лиц молодого воз-
раста. По мере прогрессирования ДСТ наблюдает-
ся прогредиентное качественное и количественное 
нарастание патологических изменений со стороны 
сердца и сосудов, обусловливающее развитие сер-
дечно-сосудистых нарушений. Патология сердца 
и сосудов лиц с ДСТ при аутопсийном исследовании 
выявляется в 83 % случаях, однако данная патология 
не была диагностирована у подростков и молодых 

лиц при жизни. В условиях присоединения прово-
цирующих факторов имеющиеся структурные нару-
шения приводили к развитию терминальных сим-
птомокомплексов и фатальных аритмий. Изменения 
в сердце способствуют развитию аритмического 
синдрома, нарушению иннервации сердца и крово-
обращения, которые и обусловливают наступление 
мгновенной сердечной смерти. Дилатационные из-
менения полостей сердца при физической нагрузке 
(внезапная спортивная смерть) являются причиной 
снижения сократительной способности миокарда, 
его электрической нестабильности и развития раз-
личного вида аритмий. Патология артериальных 
сосудов — от аневризм, обусловленных наруше-
нием эластики сосудистой стенки, до изменения 
формы и положения, нарушения структуры сосуди-
стой стенки — может обусловить основную причи-
ну смерти при разрыве патологически измененной 
стенки. Патология венозных сосудов, также встре-
чающаяся в рамках ДСТ, смертельна только на уров-
не центральной нервной системы и реализуется 
тромбоэмболией легочной артерии, как причиной 
внезапной смерти. В остальных случаях она лишь 
усиливает депонирование крови в тех или иных ло-
кализациях.

Патология органов дыхания. У лиц с ДСТ данная па-
тология представлена клинически бронхолегочным 
синдромом в виде трахеобронхиальной дискинезии, 
буллезной эмфиземы, рецидивирующим течением 
хронического бронхита с астматическим компонентом 
и наличием признаков гипервентиляционного синдро-
ма. Причинами смерти у таких лиц являются спонтан-
ные пневмо- и гемотораксы, развитие очаговых брон-
хопневмоний на фоне синдрома иммунологической 
недостаточности и легочно-сердечная недостаточ-
ность при наличии торакодиафрагмального синдрома 
в сочетании с патологией сердца. Функциональные из-
менения бронхолегочной системы при ДСТ обуслов-
лены нарушением структуры мышечно-хрящевого 
каркаса, как трахеобронхиального дерева, так и ткани 
легкого, что повышает их эластичность, с формирова-
нием признаков трахеобронхомегалии, трахеобронхо-
маляции и бронхоэктазии. «Изменения трахеобронхи-
ального дерева сопровождаются дискинезией стенки 
воздухопроводящих путей (раздувание на вдохе и кол-
лапс на выдохе), что способствует задержке эвакуации 
секрета. Именно эти механизмы и формируют брон-
холегочный синдром. Нарушения функций бронхи-
ального дерева, обусловленные перечисленными фак-
торами, способствуют инфицированию и хронизации 
воспалительного процесса. Фиброзно-склеротические 
изменения, развивающиеся при этом, усугубляют кла-
панный механизм бронхиальной обструкции» [27, 28].

Патология органов желудочно-кишечного трак-
та (ЖКТ). У лиц с ДСТ патология органов ЖКТ, как 
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правило, не является основной ведущей патологией 
и причиной внезапной смерти, но во всех случаях ус-
матривается определенная взаимосвязь между ДСТ 
и степенью выраженности патологии системы пи-
щеварения. Патоморфологическая картина пора-
жения пищеварительного тракта носит синдромный 
характер и не имеет конкретной нозологической 
очерченности. Описаны случаи манифестации по-
ражений желудочно-кишечного тракта, ставшей не-
посредственно причиной смерти, — кровотечение 
из разрыва аневризмы артерии пищевода, пробо-
дение язвы малой кривизны желудка и кровотече-
ние из сосудов стенки дивертикула толстой кишки. 
Нарушения паренхиматозно-стромальных взаи-
моотношений у лиц с ДСТ проявляются наличием 
гастроптоза, долихосигмы, дивертикула толстой 
кишки, атипичного положения желчного пузыря 
с неполным перекрутом шейки и пузырного протока 
и его горизонтальное положение со значительным 
удлинением шейки пузыря. При исследовании желч-
ных протоков наблюдается их удлинение с истонче-
нием и некоторой извитостью желчных ходов. Все 
изменения желчевыводящих путей сопровождаются 
признаками атонии стенок, которые свидетельство-
вали об имевшей место прижизненной дискинезии 
желчного пузыря и желчевыводящих путей. Застой 
желчи и явления калькулезного холецистита также 
являются постоянными признаками, выявляемыми 
в ходе исследования случаев внезапной смерти лиц 
с признаками ДСТ. При секционном исследовании 
внезапной смерти молодых лиц с признаками ДСТ 
необходимо определять взаимоотношение пораже-
ния желудочно-кишечного тракта с дисплазией сое-
динительной ткани для оценки роли данной патоло-
гии в наступлении смерти [21].

Патоморфология органов мочевыделения. Анализ всех 
секционных случаев показал, что спектр поражения 
почек при ДСТ достаточно широк. Патологические 
изменения затрагивают практически все структур-
но-функциональные единицы почек. Патология 
почек у лиц с ДСТ при внезапной смерти характе-
ризовалась нарушением анатомической формы, то-
пографии, структуры и, соответственно, функции 
органа. Кроме этого, встречались аномалии почеч-
ных сосудов, которые являлись основным и пуско-
вым звеном в возникновении вазоренальной гипер-
тензии. Наиболее часто выявляемая патология была 
представлена нефроптозом, смещение почек варьи-
ровало от 8 до 15–20 см, причем степень опущения 
органа варьировала в зависимости от возраста боль-
ного: чем старше субъект, тем степень нефроптоза 
более выражена. У лиц с выраженными скелетопа-
тиями выявляются признаки дистопии почек — по-
ясничная дистопия, подвздошная, тазовая. Все виды 
дистопий сопровождались структурными измене-
ниями мочеточников, почечных сосудов и измене-

ниями нефронов. Явления нефроптоза и дистопии 
всегда сопровождались изменением формы, раз-
мера органа, а также различной степенью ротации. 
При морфометрическом исследовании почек у лиц 
с синдромными формами ДСТ (синдром Марфа-
на, Элерса—Данлоса, несовершенный остеогенез) 
выявлялось удвоение и неполное удвоение почек 
с признаками удвоения и гипоплазии чашечно-ло-
ханочной системы. Данная патология чашечно-ло-
ханочной системы во всех случаях сопровождалась 
выраженными в той или иной степени осложнени-
ями: пиелонефрит, вторичное камнеобразование, 
иногда с развитием гидронефроза. При несовершен-
ном остеогенезе выявлялись обструктивные процес-
сы по ходу мочевых путей в виде аномалий мочеточ-
ников с перекрутами. Диспластические изменения 
касались и почечных сосудов, которые представле-
ны общей извитостью, гипоплазией, иногда с фор-
мированием аневризматических выпячиваний. 
Во всех случаях наблюдалось расширение диаметра 
аорты на уровне отхождения почечных артерий, 
а также увеличение диаметра почечных артерий 
и вен. Основная патология почек у лиц с ДСТ чаще 
всего ведет к развитию артериальной гипертензии, 
что в совокупности с аритмическим и другими кар-
диальными синдромами ДСТ составляет основу 
танатогенеза внезапной смерти. Наличие хрони-
ческих воспалительных изменений в почках, лоха-
ночно-мочеточниковом сегменте, как калькулезный 
или бескаменный пиелонефрит, также имеет значе-
ние в развитии латентно протекающего гипертензи-
онного синдрома, но который в совокупности отяго-
щает течение кардиальных синдромов ДСТ [11, 21]. 
Таким образом, патология почек лиц с ДСТ при 
внезапной смерти значительно выше, чем у лиц без 
патологии соединительной ткани.

Клиническими синдромами у лиц с ДСТ, диагно-
стируемыми как у детей, подростков, так и в возрас-
те старше 18 лет, являются синдром неврологиче-
ских нарушений и нарушения психической сферы, 
проявляющиеся в вегетативной дисфункции, не-
вротическими и депрессивными состояниями. При 
исследовании неврологического статуса у лиц с ДСТ 
выявляют признаки повышенной тревожности, не-
мотивированного страха, наличие различных фо-
бий, ипохондрическое настроение и общее сниже-
ние эмоционального фона. Синдром артериальной 
гипертензии отражает, как правило, патологию как 
со стороны опорно-двигательной системы, сердеч-
но-сосудистой, так и со стороны почек. Изучение 
акушерско-гинекологического статуса у лиц с ДСТ 
позволило выявить целый спектр патологических 
нарушений, как у девочек-подростков в виде за-
держки формирования вторичных половых призна-
ков, развития ювенильных маточных кровотечений 
и нарушения менструального цикла, так и патологии 
женщин репродуктивного возраста — пролапс гени-
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талий, патология беременности и родов (быстрые 
и стремительные роды, преждевременные роды, вы-
сокая частота самопроизвольных абортов) [29, 30].

Таким образом, дисплазия соединительной тка-
ни является системной патологией, охватывающей 
практически все органы и системы, с прогредиент-
ным развитием, начиная с пубертатного возраста. 
Данная патология, в зависимости от степени вы-
раженности и органной специфичности, является 
фактором риска внезапной смерти прежде всего 
лиц молодого трудоспособного возраста, ведущих 
активный образ жизни и считающих себя практи-
чески здоровыми. Своевременное выявление при-
знаков ДСТ на клиническом уровне позволит преду-
преждать развитие жизнеугрожающих осложнений 
и скорректировать образ жизни такого субъекта. 
Комплексный подход к изучению ДСТ позволит 
разработать судебно-медицинские критерии диа-
гностики внезапной смерти при данной патологии.
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