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Синдром Марфана (СМ) относится к наследственным заболеваниям, которые сопровождаются 
изменениями со стороны сердечно-сосудистой системы, наиболее грозное из которых – аневриз-
матическое расширение восходящей аорты с ее расслоением. Последние годы характеризуются 
углубленными исследованиями патофизиологических механизмов, приводящих к дилатации 
аорты, и изучением возможностей медикаментозного воздействия на эти процессы. В настоя-
щей статье изложены основные принципы назначения бета-адреноблокаторов, антагонистов 
рецепторов ангиотензина и некоторых других лекарственных средств у детей с СМ. Проведен 
анализ исследований, сопоставляющих эффективность различных препаратов и их комбина-
ций при данной патологии, изложены эхокардиографические критерии, использующиеся в 
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Синдром Марфана (СМ) представляет собой 
наследственное заболевание соединительной 
ткани, встречающееся у 1 из 3000–5000 человек 
в популяции. Однако примерно в 25% случаев 
у таких лиц отсутствует семейный анамнез и 
мутации считаются вновь возникшими, спора-
дическими. Для отделения неспецифичных при-
знаков вовлечения соединительной ткани от СМ 
было предложено опираться на определенные 
клинические критерии, основанные на интерна-
циональных экспертных мнениях и позволяю-
щие обеспечить относительно точное распозна-
вание этого генетического синдрома. В ранних 
рекомендациях (известных как Гентская нозо-
логия, 1996) использовался набор «больших» и 
«малых» критериев, затрагивающих костную, 
зрительную, сердечно-сосудистую и бронхоле-
гочную системы, а также твердую мозговую обо-
лочку и кожу [1]. Авторы рекомендаций 2010 г. 
советуют более сдержанно относиться к недо-
статочно специфичным проявлениям болезни 
[2]. Это связано с тем, что ошибочный диагноз 
СМ может привести к ряду социальных и меди-
цинских последствий, хронической тревоге или 
реактивной депрессии пациента, ограничению 
карьерных возможностей и др. В результате, 
например, из диагностических критериев пол-
ностью исключены гипермобильность суста-
вов, арковидное нёбо, рецидивирующая грыжа. 
Известно также, что не только клинические, но 
и молекулярно-генетические результаты могут 
соответствовать другим заболеваниям. Так, 

мутации ключевого гена FBN1, выявляемые при 
СМ, плохо отличимы от таковых при семейной 
эктопии хрусталика. Большая протяженность 
гена FBN1 делает диагностику СМ дорогостоя-
щей и трудоемкой. Поэтому данные о спектре 
мутаций постоянно пополняются по мере совер-
шенствования их диагностического поиска [3]. 

В итоге основным признаком заболевания 
считается сочетание аневризмы или расслоения 
корня аорты с эктопией хрусталика. Состояние 
аорты оценивают по z-фактору (z-score): анев-
ризматическое расширение констатируют при 
z-факторе 2 у пациентов старше 20 лет или 
3 в возрасте до 20 лет. Если данные признаки 
отсутствуют, необходимо выявление мутации 
FBN1 и комбинации системных проявлений (в 
основном – диспропорционального роста трубча-
тых костей), оцениваемых по балльной системе 
(табл. 1 и 2).

Однако следует помнить, что мутация FBN1 
не обладает 100% чувствительностью и специ-
фичностью. Поэтому для дифференциальной диа-
гностики с другими системными заболеваниями, 
затрагивающими сердечно-сосудистую систему 
(синдром Элерса–Данлоса, Луиса–Дитца и др.), 
может потребоваться альтернативное генетиче-
ское тестирование (TGFBR1/2, биохимический 
анализ коллагенов, COL3A1 и др.).

У детей младше 20 лет при z-факторе аорты 
<3 без мутации FBN1 и недостаточном систем-
ном вовлечении (<7 баллов) рекомендуется 
использовать термин «неспецифическое нару-

оценке состояния аорты. Возможности медикаментозного лечения у детей с СМ иллюстрируют 
собственные клинические наблюдения. 

Ключевые слова: синдром Марфана, дилатация аорты, медикаментозная терапия, бета-бло-
каторы, блокаторы рецепторов ангиотензина, z-фактор, дети. 

Цит.: А.С. Шарыкин, И.И. Трунина, Н.Д. Тележникова, Н.П. Котлукова, Е.В. Карелина. 
Медикаментозная терапия при синдроме Марфана. Педиатрия. 2018; 97 (1): 114–121.

Marfan syndrome (MS) is a hereditary disease, accompanied by changes in the cardiovascular 
system, the most formidable of which is the aneurysmal enlargement of the ascending aorta with its 
dilatation. Recent years are characterized by in-depth studies of the pathophysiological mechanisms 
leading to aorta dilatation, and the study of the possible drug effects on these processes. The article 
describes main principles of prescribing beta-adrenoblockers, angiotensin receptor antagonists 
and some other medicines for children with MS. It presents the analysis comparing the efficacy 
of different drugs and their combinations for this pathology, echocardiographic criteria used in 
assessing of aorta state. The possibilities of drug treatment of children with MS are illustrated by 
authors own clinical observations.

Keywords: Marfan syndrome, aortic dilatation, drug therapy, beta-blockers, angiotensin receptor 
blockers, z-factor, children.
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шение соединительной ткани» и продолжать 
периодические эхокардиографические исследо-
вания до появления значимой дилатации аорты. 
Если есть спорадическая или семейная мута-
ция FBN1, однако z-фактор <3, диагностируют 
«вероятный СМ» [2, 4].

Механизмы нарушения структуры 
аортальной стенки при СМ

Патологические изменения соединительной 
ткани при СМ имеют многокомпонентную осно-
ву. Одним из ключевых нарушений являются 
мутации гена FBN1, кодирующего фибриллин-1, 
который является важнейшим компонентом 
эластических волокон. Дефицит фибриллина-1 
в экстрацеллюлярном матриксе сопровождается 
нарушениями в активации сигнального пути, 
регулируемого трансформирующим фактором 

роста – transforming growth factor (TGF) [5–7], 
а семейство цитокинов TGF определяет фено-
тип заболевания, в т.ч. прогрессирующую дила-
тацию корня аорты [8]. В то же время механиз-
мы этих процессов до конца еще не уточнены. 
Разнообразные экспериментальные исследова-
ния показывают, что в данных реакциях прини-
мает участие ангиотензин II (АГII), однако акти-
вация различных его рецепторов дает противо-
положные результаты: рецепторы типа I (РАТ1) 
способствуют активации сигнального пути TGF
(и формированию аневризмы аорты), а рецепто-
ры типа II (РАТ2) ослабляют этот эффект [9–11]. 
Важнейшая роль принадлежит также лизил-
оксидазе – внеклеточному энзиму, инициирую-
щему процесс «сшивания» коллагена и эласти-
на и созревания матрикса. Экспериментальная 
ингибиция именно лизил-оксидазы блокирует 
аккумуляцию коллагена, ухудшает состояние-
эластических волокон и приводит к прогресси-
рующей дилатации аорты [12]. Блокада РАТ1с 
помощью лозартана нормализует сигнальную 
активацию TGF, состояние эластических воло-
кон и предотвращает ранее индуцированную 
дилатацию аорты. 

В последующем было показано, что разви-
тие аневризмы аорты потенцируется и другими 
механизмами в каскаде TGF, независящими от 
ангиотензиновых рецепторов – прямая нейтра-
лизация TGF с помощью антител (TGF-Nab) 
может приводить к дополнительной стабилиза-
ции состояния аорты [13]. В связи с этим возмож-
на комбинированная терапия у пациентов с СМ.

Среди других препаратов основное внимание 
уделялось средствам, ингибирующим матрикс-
металлопротеиназы (ММП) (доксициклин, пра-
вастатин) [14–17]. Однако количество таких 
исследований очень небольшое и они носят экс-
периментальный характер. Возможные точки 
приложения разных препаратов приведены в 
табл. 3.

Возможности клинической терапии

Наиболее опасными осложнениями СМ явля-
ются расслоение или разрыв аневризмы корня 
аорты. Для предотвращения внезапной смер-

Таблица 2

Балльная оценка системного вовлечения 
соединительной ткани [2]

Признаки системного вовлечения 
соединительной ткани Баллы

Симптом запястья и большого пальца 3
Симптом запястья или большого пальца 1
Килевидная деформация грудной клетки 2

Воронкообразная деформация грудной 
клетки или асимметрия грудной клетки 1

Вальгусная деформация стопы 2
Плоскостопие 1
Пневмоторакс 2
Эктазия твердой мозговой оболочки 2
Протрузия тазобедренного сустава 2
Уменьшенное отношение верхнего 
сегмента к нижнему и увеличенное 
отношение размаха рук к росту при 
нетяжелой степени сколиоза 

1

Сколиоз или тораколюмбальный кифоз 1
Недоразгибание локтевого сустава 1

Лицевые признаки (от 3/5) – 1 
(долихоцефалия, энофтальм, скошенные 
вниз глазные щели, гипоплазия скуловых 
костей, ретрогнатия) 

1

Кожные стрии 1
Миопия >3 диоптрий 1
Пролапс митрального клапана 1

СМ – синдром Марфана; *при исключении других соединительнотканных синдромов (Shprintzen–Goldberg, Loeys–Dietz, 
Ehlers–Danlos).

Таблица 1

 Принципы диагностики СМ по Гентским критериям ([2] с изменениями]

При отсутствии семейного анамнеза

Дилатация аорты (z-score2) + эктопия хрусталика=СМ
Дилатация аорты (z-score2) + мутация FBN1=СМ
Дилатация аорты (z-score2) + системное вовлечение 7 баллов=СМ*
Эктопия хрусталика + мутация FBN1, определяемая у пациентов с аневризмой аорты=СМ

При наличии семейного анамнеза
Эктопия хрусталика + семейный анамнез СМ=СМ
Системное вовлечение 7 баллов + семейный анамнез СМ=СМ*

Дилатация аорты (z-score2 для возраста >20 лет или z-score 3 для возраста <20 лет ) + семейный анамнез 
СМ=СМ*
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ти у подростков и взрослых людей выполня-
ют профилактическое хирургическое вмеша-
тельство – протезирование восходящей аорты. 
Показаниями к операции служат ее диаметр, 
достигший соответствующего порогового значе-
ния (>5 см), продолжающаяся дилатация аорты 
более чем на 0,5 см в год, выраженная аорталь-
ная регургитация или ее усиление со временем. 
В детском возрасте показаниями для хирурги-
ческого вмешательства являются значительная 
недостаточность аортального клапана, быстрое 
расширение корня аорты (>1 см в год) и симп-
томатичный пролапс митрального клапана с 
регургитацией, который является ведущим сим-
птомом СМ в этом периоде (88%), протекает с 
выраженными изменениями в виде фибромиксо-
матозных изменений створок и хорд, растяжени-
ем и кальцификацией клапанного кольца и раз-
витием регургитации более чем в 44% случаев 
[18, 19].

В связи с этим основной целью терапевти-
ческого воздействия является снижение гемо-
динамической (объемной) нагрузки на сердце и 
стенку аорты, а также артериального давления 
(АД). Бета-блокаторы, как препараты, облада-
ющие явным негативным инотропным эффек-
том, были использованы одними из первых. При 
плохой переносимости или неэффективности их 
заменяли на ингибиторы АПФ или блокаторы 
кальциевых каналов [20, 21]. Однако действие 
последних препаратов анализировалось в немно-
гочисленных наблюдениях. Более того, в одной 
из экспериментальных работ было даже показа-
но ускорение дилатации аорты при применении 
блокаторов кальциевых каналов [22]. В связи с 
этим препаратами выбора, по мнению большин-
ства исследователей, остаются бета-блокаторы. 
В то же время современные экспериментальные 
и клинические работы показывают, что сни-
жение АД и сердечного выброса не является 
единственным условием для предотвращения 
аневризматической дилатации аорты, и необхо-
димо воздействие на более интимные механиз-
мы патологической трансформации аортальной 

стенки [5, 23]. В результате внимание клиници-
стов постепенно смещается на блокаторы рецеп-
торов АГII.

Особенности отдельных препаратов

Бета-блокаторы. Спорадические сообще-
ния о возможности использования бета-блокато-
ров в терапии СМ возникали давно [24]. Однако 
убедительные доказательства эффективности 
такого лечения были приведены только в 1994 г. 
в рандомизированном исследовании J. Shores 
et al. [25]. Авторы использовали пропранолол в 
средней дозе 212±68 мг/сут, разделенной на 4 
приема. Это создавало концентрацию лекарства 
в крови на уровне 135±80 нг/мл; на фармако-
логический эффект указывало снижение ЧСС и 
АД. Пациентов различного возраста наблюдали 
9–10 лет; состояние аорты оценивали по отноше-
нию измеренного диаметра аорты к ожидаемому. 
В группе пациентов (32 чел.), получавших лече-
ние, среднее увеличение данного отношения 
составило 0,023 в год, а у нелеченных (38 чел.) 
– 0,084 (p<0,001).

В последующем основным препаратом в дан-
ной группе стал 1-селективный атенолол, харак-
теризующийся большим временем полувыведе-
ния и меньшим количеством побочных эффектов. 
Препарат титруют до получения гемодинамиче-
ского ответа вплоть до максимальной дозы 4 мг/
кг/сут (не рекомендуется превышать 250 мг/сут). 
Обычно целевой дозой являются 50 мг у взрослых 
и 12,5–25 мг у детей. В качестве клиническо-
го критерия, свидетельствующего о достижении 
необходимой дозы у взрослых пациентов, ориен-
тируются на ЧСС не более 100 уд/мин при выпол-
нении субмаксимальной нагрузки [26]. Если бета-
блокаторы сопровождаются плохой переносимо-
стью (усиление симптомов астмы, вялость, пре-
пятствующая нормальному обучению пациента, 
и др.), доза должна быть уменьшена, разделена 
на дробное введение или заменена на блокаторы 
ангиотензиновых рецепторов. 

Некоторые исследователи успешно применя-
ют препараты данного фармакологического ряда 

TGFβ – трансформирующий фактор роста; ММП – матрикс-металлопротеиназы.

Таблица 3

 Основные препараты, применяемые в лечении СМ ([6 ] с изменениями)

Активный 
компонент Точка приложения Биохимический эффект Клинический эффект 

при СМ

Лозартан Блокатор рецепторов 
ангиотензина

Снижение активности TGF; 
повышение активности 
ингибиторов ММП

Предупреждение 
прогрессирования дилатации 
и диссекции аорты

Доксициклин ММП Снижение уровня ММП;
ингибиция канонического пути

Ингибиция прогрессирования 
аневризмы аорты

Периндоприл Ингибитор АПФ Снижение уровня ММП 
и TGF

Уменьшение диаметра корня 
аорты и жесткости ее стенки

Правастатин Гладкомышечные 
клетки аорты

Ингибиция излишнего синтеза 
протеина Уменьшение дилатации аорты

Атенолол -адреноблокатор Ингибиция симпатической 
системы

Снижение АД → предупреждение 
аневризмы
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и в детском возрасте. Относительно большую 
группу детей (155 чел.) наблюдали M. Ladouceur 
et al. [27]. 77 из них с выраженной исходной 
дилатацией клапанного кольца и синусов 
Вальсальвы с возраста менее 12 лет были назна-
чены бета-блокаторы. При сроках наблюдения 
в течение 4,5±3,7 лет размеры аорты в обеих 
группах (леченных и нелеченных пациентов) 
сравнялись; прогрессирование дилатации аорты 
снизилось до 0,2 мм в год. Однако другие иссле-
дователи подвергают сомнению эффективность 
бета-блокаторов у детей [28]. 

Блокаторы рецепторов ангиотензина. 
В данной лекарственной группе наиболее широ-
ко используется лозартан. Стартовая доза состав-
ляет 0,4 мг/кг/день и может повышаться в соот-
ветствии с весом пациента до максимальной в 
1,4 мг/кг/день (не рекомендуется превышать 
100 мг/день). Нельзя исключить, что величина 
эффективной дозы зависит от наличия различ-
ных аллелей энзимов, конвертирующих в орга-
низме лозартан в активный метаболит [29], что 
требует дальнейшего изучения.

Основываясь на экспериментальных рабо-
тах, в которых было показано благотворное 
влияние блокаторов РАТ1 на состояние аорты 
у мышей с марфаноподобным синдромом [8], 
группой авторов из Бельгии было исследовано 
действие лозартана и ирбесартана у 18 детей 
с СМ в течение 12–47 мес [30]. Все пациенты 
ранее получали другую терапию, несмотря на 
которую у них отмечался значительный при-
рост диаметра аорты – на 3,54±2,87 мм в год. 
После смены терапии этот рост уменьшился до 
0,46±0,62 мм в год (р<0,001). Положительные 
процессы затронули синусы Вальсальвы и сино-
тубулярную зону, однако в области восходящей 
аорты этого не было отмечено.

Сходные данные приводят C. Pees et al. [31], 
наблюдавшие 20 пациентов в течение 33±11 мес. 
В их группе существенная нормализация диа-
метра аорты была отмечена не только на уровне 
синусов и синотубулярного соединения, но и 
восходящей аорты. Причем степень улучшения 
коррелировала с началом лечения в более моло-
дом возрасте (r=0,643, p= 0,002), а также с дли-
тельностью терапии. 

К 2016 г. мета-анализ лозартановой тера-
пии в клинических рандомизированных группах 
уже охватывал 1398 пациентов с СМ [32]. По 
результатам этого анализа было подтверждено 
снижение степени дилатации аорты под дей-
ствием лозартана (p=0,04). Однако достоверного 
улучшения клинических исходов (смерть, опе-
ративное вмешательство, расслоение или разрыв 
аорты) не отмечено. 

Сопоставление эффективности 
различных препаратов

К настоящему времени не получено одно-
значного ответа на вопрос: какая терапия успеш-
нее? В работе A. Forteza et al. [33] наблюдались 

116 пациентов с диаметром аорты <45 мм в 
возрасте 5–60 лет в течение 36 мес. 60 из них 
получали лозартан, 56 – атенолол. Авторы не 
выявили существенной разницы в состоянии 
аорты между группами. Была лишь небольшая 
тенденция к лучшим результатам при лозарта-
не, прирост диаметра аорты при данной терапии 
составлял 0,3 мм/м2 (p>0,05). 

Аналогичные результаты были достигнуты 
в другом многоцентровом исследовании у детей 
и подростков [34]. Авторы сравнили результаты 
терапии атенололом (средний возраст пациентов 
11,5±6,5 лет) и лозартаном (средний возраст 
пациентов 11±6,2 лет) при наличии дилатации 
корня аорты (z-score>3). При сроках наблю-
дения за пациентами более 3 лет снижение 
z-фактора корня аорты было примерно одина-
ковым: –0,141±0,013 и –0,116±0,013 в год соот-
ветственно (p=0,08). При этом степень наклона 
кривой регрессии зависела от тестируемой дозы.

Противоречивые результаты получены при 
комбинированной терапии. Имеются сообщения, 
что у взрослых пациентов (38±13 лет) добавление 
лозартана к другим препаратами сопровожда-
лось ростом аорты в течение 3,1±0,4 лет только 
на 0,77±1,36 мм, в то время как среди остальных 
пациентов она увеличивалась на 1,35±1,55 мм 
(p=0,014) [35]. При этом положительное влия-
ние на стенку аорты отмечали и при продолже-
нии терапии после протезирования корня аорты. 

Похожие данные для детей 13,1±6,3 лет 
(28 чел.) получены в пилотном исследовании 
H.H. Chiu et al. [36]. Авторы показали, что 
добавление лозартана к бета-блокаторам умень-
шает прирост диаметра аорты до 0,1 мм/год (при 
сроках наблюдения до 35 мес), в то время как 
при изолированном использовании бета-блока-
торов он составляет 0,89 мм/год (p=0,02).

Однако в других исследованиях рандомизи-
рованных групп, использующих бета-блокаторы 
или бета-блокаторы в сочетании с блокатора-
ми рецепторов ангиотензина, было показано, 
что дополнительное использование лозартана не 
приводит к улучшению ситуации: скорость про-
грессирования дилатации аорты существенно не 
меняется [37, 38].

Дополнительные принципы 
проведения терапии

Исходя из имеющихся сообщений на рассма-
триваемую тему, можно сделать ряд дополни-
тельных выводов. 

1. У леченных пациентов продолжается ано-
мальный рост аорты и сохраняется возможность 
ее расслоения, поэтому необходимо продолжать 
регулярный эхокардиографический контроль.

2. В настоящее время рекомендуют прибе-
гать к терапии уже при первом подозрении на 
заболевание, даже если дилатация аорты еще не 
наступила. Это мнение основано на эксперимен-
тальных и клинических наблюдениях. Как было 
показано в экспериментах на мышах, эффектив-
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ность лозартана была высокой только в первые 
30 дней их жизни [9]. Исследования на людях 
также показали, что более значительное сниже-
ние z-фактора аорты достигается у более моло-
дых лиц [39]. Однако это может быть объяснено 
тем фактом, что размеры тела со временем уве-
личиваются у детей быстрее, чем размеры аорты.

3. У детей необходима адекватная коррекция 
лекарственной дозы по мере их роста и увеличе-
ния массы тела.

4. Блокаторы РАТ1 малоэффективны в про-
филактике расслоения нисходящей грудной 
аорты [21].

5. Медикаментозная терапия должна быть 
дополнена модификацией стиля жизни. В част-
ности, запрещаются профессиональный сорев-
новательный спорт и контактные виды спорта. 
Необходимо избегать статических (изометриче-

ских) нагрузок – подъемов тяжестей, гимна-
стических упражнений, подтягиваний, присе-
даний, отжиманий, кроссов, сдачи спортивных 
нормативов. Перечисленные ситуации чреваты 
значительными подъемами АД, неблагоприятно 
действующими на стенку аорты.

Собственные наблюдения

Мы располагаем наблюдениями за 4 деть-
ми с первичной диагностикой СМ в возрасте 
от 1,5 мес до 8 лет. Во всех наблюдениях про-
ведена прямая ДНК-диагностика СМ (лабо-
ратория медицинской генетики ФГБУ РНЦХ 
им. акад. Б.В. Петровского РАН, зав. д.м.н. 
Е.В. Заклязьминская). В двух случаях имелась 
семейная форма заболевания с летальными исхо-
дами у отцов, в одном – мутация de novo, еще в 
одном родители не обследованы.  

Дилатация корня аорты характеризовалась 
различной степенью и зоной поражения (рис. 

Рис. 1. Эхокардиография при преимущественной дилата-
ции синусов Вальсальвы (z-фактор =7,89) у ребенка Д. в 
возрасте 14 мес. 
1 – фиброзное кольцо аортального клапана, 2 – синусы 
Вальсальвы.

Рис. 2. Эхокардиография при сочетанной дилатации сину-
сов Вальсальвы (z-фактор =3,51) и восходящей аорты 
(z-фактор =4,27) у ребенка А. в возрасте 10 лет.
1 – фиброзное кольцо аортального клапана, 2 – синусы 
Вальсальвы, 3 – синотубулярная зона, 4 – восходящая 
аорта.
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Рис. 4. Динамика z-факторов восходящей аорты у трех 
пациентов. 
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Рис. 3. Динамика z-факторов синусов Вальсальвы у трех 
пациентов. 
Здесь и на рис. 4: точки наблюдения: 1 – до терапии, 2 – 
начало терапии, 3 – через 6±2 мес после начала терапии, 
4 – через 2 года, 5 – через 3 года. Стрелкой указано начало 
терапии. Граница патологической дилатации аорты =3z; 
а – Д, б – Ч, в – А.

а

б

вz-
ф

ак
то

р

Final_1_18.indd   119 08.03.2021   11:44:23



120

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Я
/

2
0

1
8

/
Т

о
м

 9
7

/
№

 1
1 и 2). При динамических эхокардиографиче-
ских исследованиях диаметр аорты оценивали 
с помощью z-фактора (z-score), позволяющего 
учитывать изменение росто-весовых показате-
лей пациентов (рис. 3 и 4). Границей допустимо-
го диаметра аорты считали z-фактор = 3.

Терапия начата в 10,5 мес (пациент Д.), 2 лет 
3 мес (пациент Ч.), 8 лет (пациент А.) и 16 лет 
(пациент Г.) соответственно. В одном случае пер-
воначально был применен пропранолол, однако 
в связи с плохой переносимостью при повыше-
нии дозы (брадикардия, снижение АД, вялость) 
через 2,5 года была рекомендована замена препа-
рата на лозартан. Еще в одном наблюдении пер-
воначальная терапия анаприлином через 5 мес 
была заменена терапией лозартаном из-за раз-
вития бронхообструктивного синдрома. У двух 
остальных пациентов с самого начала исполь-
зовался лозартан. Дозы препарата колебались 
от 0,35 до 0,64 мг/кг/сут. В двух наблюдениях 
была получена положительная динамика (паци-
енты Д. и А.) особенно отчетливая для восходя-
щей аорты (рис. 3 и 4). Еще в одном наблюдении 
(пациент Ч.) диаметр синусов Вальсальвы за 
последний год (возраст 5 лет) увеличился на 
5 мм, восходящей аорты – на 17 мм, что нель-
зя считать хорошим результатом. Данный при-
рост можно объяснить наличием значительной 
митральной регургитации (III степени), суще-
ствующей с 2 лет, сопровождающейся увеличе-
нием конечного диастолического объема левого 
желудочка и высоким ударным объемом (75 мл), 
выбрасываемым в восходящую аорту. У четвер-
той пациентки Г. длительное время (до 16 лет) 
z-фактор синусов Вальсальвы не превышал 2,38. 
Однако при наблюдении в течение последне-
го года он стал увеличиваться (2,61–2,93), что 
явилось показанием для назначения терапии 
лозартаном. 

Заключение

Обзор доступной литературы показывает, 
что в настоящее время нет однозначной оценки 
эффективности медикаментозной терапии при 
СМ, несмотря на установленный факт, что целый 

ряд препаратов способен замедлять скорость 
дилатации аорты. Остаются неясными показа-
ния к началу лечения при отсутствии дилатации 
аорты. Неизвестно также, каковы последствия 
прекращения терапии.

Различия в опубликованных результатах 
могут быть связаны с различным возрастом паци-
ентов при начале терапии, состоянием корня 
аорты и используемыми методами визуализации 
аорты. Известно, например, что дилатация корня 
аорты при СМ носит асимметричный характер, 
поэтому МРТ обладает большей информатив-
ностью по сравнению с эхокардиографией при 
оценке ее диаметра [40]. Необходимо использо-
вание единых критериев для оценки динамики 
роста аорты (z-фактор, отношение измеренного и 
должного диаметров аорты, величина изменения 
диаметра за определенный временной период), 
что позволит сопоставлять результаты, полу-
ченные в различных лечебных учреждениях. На 
наш взгляд, z-фактор является наиболее нагляд-
ным показателем, который позволяет оценивать 
нормы индивидуально для каждого ребенка, 
исходя из его площади поверхности тела. 

Необходим также дальнейший анализ эффек-
тивных дозировок лекарственных веществ, 
механизмов их синергического действия. Не 
исключено, что различная реакция на терапию 
может быть связана с различными вариантами 
мутации FBN1 у конкретных пациентов [41], и 
это необходимо учитывать при дозировке препа-
ратов и составлении схем лечения. Кроме того, 
как показывают наши наблюдения и данные 
литературы, формирование аневризмы аорты 
возможно уже в грудном возрасте, что требует 
изучения особенностей терапии в этом возрасте. 

И, наконец, основным показателем эффек-
тивности лечения будут факты, свидетельствую-
щие, что терапия позволяет отложить оператив-
ное вмешательство на аорте, снижает смертность 
и частоту сердечно-сосудистых осложнений.
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