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группой наследственных нарушений соединительной 
ткани (ННСТ), дает основание рассматривать их с по-
зиций сердечно-сосудистого континуума.

Понятие сердечно-сосудистого континуума вошло в 
медицинский обиход после выхода в свет работы V. Dzau 
и E. Braunwald [4]. Авторы обратили внимание на связь 
между артериальной гипертензией, развитием гипертро-
фии левого желудочка, сахарным диабетом 2-го типа, ожи-
рением и дислипидемией и предложили рассматривать 
вместе всю цепь событий, сопровождающих непрерывное 
развитие сердечно-сосудистых заболеваний, от факторов 
риска до развития хронической сердечно-сосудистой не-
достаточности и смерти. Ю. Н. Беленков и В. Ю. Мареев 
[5] рассмотрели подробно цепь событий, характерных для 
развития сердечно-сосудистого континуума во времени, 
т. е. рассмотрели этот континуум как временной.

Применительно к ННСТ, которые в России часто на-
зывают дисплазиями соединительной ткани (ДСТ), строго 
говоря, следует обсуждать пространственно-временной 
континуум, поскольку в пространстве признаков, описыва-
ющих ту или иную наследственную патологию, каждый из 
них (признаков) изменяется во времени. При этом время 

За 15 лет, прошедших с момента выхода в свет первого 
варианта Гентских критериев [1], молекулярная и клини-
ческая генетика накопила огромный опыт распознавания 
синдрома Марфана (СМ) и ряда близких к нему по фено-
типическим и клиническим проявлениям наследственных 
синдромов. Появились впечатляющие исследования, осно-
ванные на анализе более 1000 случаев СМ, подтвержден-
ного молекулярно-генетическими методами, показавшие 
эффективность выработанных критериев и возможность 
их использования для правильного распознавания СМ [2].

Вместе с тем в номенклатуре генетически детерми-
нированных заболеваний появились новые нозологи-
ческие формы, требующие проведения дифференци-
альной диагностики с СМ, и стало понятно, что многие 
наследуемые синдромы, близкие по своим внешним 
проявлениям к СМ, имеют общие закономерности раз-
вития и опасности возникновения сердечно-сосудистых 
осложнений. Речь идет о таких синдромах, как синдром 
Льюиса—Дитца [3], семейная аневризма аорты, MАSS-
фенотип, семейный пролапс митрального клапана. 
Именно общность сердечно-сосудистых осложнений, 
являющихся основной причиной смерти больных с этой 
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СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТЫЙ КОНТИНУУМ ПРИ СИНДРОМЕ МАРФАНА
Э. В. Земцовский
Санкт-Петербургская государственная педиатрическая медицинская академия, Федеральный центр сердца, крови 
и эндокринологии им. В. А. Алмазова, Санкт-Петербург

Обсуждаются вопросы сердечно-сосудистого континуума у пациентов с синдромом Марфана и близким ему по клини-
ческим проявлениям синдромом наследуемых нарушений соединительной ткани(ННСТ). Излагаются новые подходы к 
диагностике синдрома Марфана, согласно ревизованным Гентским критериям, обсуждаются подходы к диагностике 
системного вовлечения соединительной ткани и его роль в диагностике синдрома Марфана и родственных ННСТ, под-
черкивается взаимосвязь между временны́м сердечно-сосудистым континуумом при синдроме Марфана и осложнени-
ями, развивающимися при прогрессировании аневризмы аорты и развитии связанной с синдромом Марфана кардиоми-
опатии, высказывается предположение о существовании диспластической кардиомиопатии, связанной с системным 
вовлечением соединительной ткани. Рассматриваются вопросы пространственного фенотипического континуума, без 
понимания которого невозможна диагностика ННСТ. Подчеркивается широкая вариабельность признаков дизэмбрио-
генеза, их разная чувствительность и специфичность. Обсуждается вопрос о недопустимости установления диагноза 
синдрома дисплазии соединительной ткани на основании выявления нескольких признаков дизэмбриогенеза.
К л ю ч е в ы е  с л о в а: синдром Марфана, сердечно-сосудистый континуум, фенотипический континуум, дисплазия 

соединительной ткани, системное вовлечение соединительной ткани, диспластическая кар-
диомиопатия

CARDIOVASCULAR CONTINUUM IN MARFAN SYNDROME
E.V. Zemtsovsky
Sankt-Peterburg State Pediatric Medical Academy; V.A. Almazov Federal Centre of Heart, Blood, and Endocrinology, Sankt-
Peterburg

Cardiovascular continuum in Marfan syndrome and clinically similar manifestations of inherited connective tissue pathology 
(ICTP) is discussed. New approaches to diagnostics and treatment of Marfan syndrome in conformity with revised Ghent 
criteria are described, the role of systemic involvement of connective tissue is discussed with reference to the relationship 
between transient cardiovascular continuum and complications of Marfan syndrome related to progression of aortic aneurysm 
and cardiomyopathy. The existence of dysplastic cardiomyopathy underlain by systemic involvement of connective tissue is 
postulated. The second part of the lecture deals with spatial phenotypic continuum the understanding of which is indispensable 
for diagnostics of ICTP. Marked variability of the signs of dysembryogenesis, its sensitivity and specifi city are emphasized. It is 
concluded that connective tissue dysplasia can not be diagnosed based only on a few signs of dysembryogenesis.
K e y  w o r d s: Marfan syndrome, cardiovascular continuum, phenotypic continuum, connective tissue dysplasia, systemic 

involvement of connective tissue, dysplastic cardiomyopathy
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