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(??????-????????, ????????-??????????, ?????????????, ??????????? ???????) ?

????. ????????????? ???????? ??? ???????? ??????? ???? ? ???????? ?????????

???????? ?????????? ???????. ?????????? ?????????? ?? ?????? ?????????? ?

???????????? ??????? ????? ??????????? ???????? ? ??????????, ??? ???????

??????? ?????, ? ??????????? ?????????? ? ?????????? ??????. ? ??????

??????? ????? ??????????? ? ?????????? ?? ?????? ?????????? ? ??????

??????? ??????? ???????????, ? ??? ??????? ??????? — ????????????? ???????

???????????? ???????.

? 1896 ?. A. Marfan ???????? ???????? ??????? ? 5-?????? ???????,

????????????? ??????????????? (????????????? ??????? ? ?????? ?????????? ?

?????????? ??????? ??? ? ???), ??????????? ????????????? ? ?????????. ????

????? ???? ??????? ?????? ??????? ???????????, ????????? ??????????????

????? ? ???? ? 1943 ?. R. Baer, H. Taussing ? E. Oppenheimer ??????? ????????

????????? ????????-?????????? ???????, ??????????? ? ??????? ? ??. ??????

??????? ??????????????????? ????????? ? ?????? ?????, ??????? ????????

???????? ??????????? ????????.
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???????? ?????? ???????????? ?? ???? ????????? ? 1972 ?. V. McKusick

(???????????? ???????), ??????? ?????? ????? ??????? ????? ??????? ? ??????

??????? ???????? ????????? ????????-?????????? ??????? ??? ?? ? ??

???????????. ? ???????? 50-? ????? ???????????? ??????? Moore ? Johns

Hopkins Hospital ????? ???????????? ???? ??????? ? ???????? ??????????

??????????, ?????????? ??????? ? ?? [3].

????????? (???????????? ??????????? ???????? ???????? ???????).

??????? ??????? — ???????? ?????? ???????????? (?????????-???????????)

????????? ? ?????, ??????? ??????????? ? ???????? 1:10000 ?? ????

?????????????? ???????? ? ?????????? ???????. ???????? ? 75 % ???????

??????????? ?????????? ??????????? ? ?????? 25 % ??????????

?????????????? ?????????. ???? ??????? ?????? ? ???????? 15-? ?????????,

?????????? ?? ?????????? ? ????????? ??????????. ????????? ???????????? ??

???? ????? ????????????, ??????? ?????? ? ????????? ???????? ????????

?????? ??????? ???????????? ???????. 

??, ??? ??? ????????, ?????????? ????????? ? ????, ?????????? ????????

????????? ????????? ???????????? — ?????????-1 (FBN1) [5]. ?????????????

????????? ??????, ?? ??????? ????????????? ???????. ????????? ?????????????

? ????????? ???????????? ????? ???????????? ???????. ?????? ????????

???????????? ??????????? ????????? ????????????? ?????????? ?? [3].

???????? ? ??????????????? ???????? ???????? ???????.

?? ??????????? ?????? ??????????????? ???????? ?????????? ?? ??????? ?

????? ??????????? ?????????, ??????? ???? ??????????? ? 1996 ?. (Ghent

Criteria) [6].

??????? ???????? ??????? ?? ?????? ????????? ?????????? ? ????

????????? ????????-?????????? ???????, ??????-????????????? ???????? ?

????????? ??????? ?????? ????? ???????? ???????? ??????????????

?????????????? ???????? ??????????? ? ???? ????????? ??????? ? ????????, ?

????? ????????????? ????????? ??????????? ???????, ????.

?????? ?? ???? ?????? ????????????? ???????? ??????? ???????????? ??



??????????? ? ???????? 2 ??????? ???????? ? ??? ??? ???? ????????? ??????

????????. ???? ?? ? ????? ????? ?????????????? ????????? ????, ?? ???

???????????? ???????? ?????????? ?????? ???????? ????????. 

????????? ???????-??????? ???????.

????????? ??????? ???????? ? ? ????????? ? ??, ? ????????: ??????? ????,

???????????? ????????????, ???????????????? (??????????? ????? ??????

??????????? ?? ????????? ? ????????), ?????????, ??????????????? ???????

?????? ?????????? ?????? ??? ? ?????? ????????? ?????????? (??????????????

— ??????????? ? 77 % ?????????), ??????? (? 72 % ?????? ? 50 % ??????),

????????????, ????????? ??????? ???????? (???????? ? ??????????? ??????,

?????????? ? ???????????????? ???????? ?????? ? ????), ???????????? [3].

????????? ??????? ???? ? ??????.

??????? ???????? ???????? ? 80 % ?????? ? 60 % ?????? ? ??. ?????? ?

????????? ? ?? ??????????? ????????????, ?? ? ? ????????? ???????

??????????? ??????????????. ???????? ??????????? ????????? ??????? ??????

??? — ???????? ?????????? ????? (??????????? ? 77 % ?????????). ??? ????????

??????? ???????????? ?????????? ??????????????? ????? ????????????

???????? (????? ? ??????). ? ????????? ????? ? ???? ????????? ???????????

?????????. ? ? ????????? ??????? ? ?????????? ??????? ????????? ?????????

???????? [3].

????????? ???????? ?????????? ???????. 

???????? ?????? ? ????????? ????????? ???????? ???????, ??? ?????????

???????? ?????????? ???????. ???????? ? 1/3 ??????? ??????? ?????-????

?????????? ????? ??????. ??????? ???????????? ?? ??????? ????????-

?????????? ??????? ???????? ??????? ??????????? ??????? ? ?????????? ?????.

? ??????? ???????? ???? ?????????? ?????????? ??????, ? ?? ????? ???

????????? ???? ? ? ???????? ????? ??????????? ??????????????? ???????????

??????? ????????? ????? ??? ?? ????????? ? ?????????? ???????? ? ?????? ?

?????? ? ???????? 30—40 ???, ? ???????????????? ?????????? ??????????

?????, ????? ??????????? ???, ? ??????????? ?????????? ?? ??????. 

????????? ????? ????????? ?? ?????? ? ?????? ??????? ?????, ?? ? ? ????????



???????, ? ????? ? ??????, ???????, ????????, ????????? ? ?????? ???????

????????? [1]. ????????? ????? ??? ?? ?????? ?? ?????? ???????????? ???????

??? ???????? ?????????? ???????, ?? ? ????????? ????????? ?????????

??????????????, ??? ????? ???????? ? ???????????? ??? ?????? ????????? ?

?? [3].

 

??????? 1. ????????? ?????????? ?????

 

???????????? ??????? ? ??????????. 

??????? ????????????????? ????? ??? ?? ?????????? ?? 30 ?? 50 ???.

???????? ??????? ??????????? — ?????????? ????????-?????????? ???????,

?????? ????????? ????? ??? ???? ??????????? ? 60—80 % ???????. ?????? ?

?????????? ????? ?????? ? ????????? ???????????????? ?????????? ?????? —

???????? ?????? ??????? ?????? ???????. ?????????? ???????????????

???????? ?????? ???????? ???????? ???????? ?????? ????? ? ??.

? ?????????? Methodist Hospital ?????????? 280 ????????:

·     151 ????????? — ?????????????? ??????????? ??????? ? 135 ???????;

·     13 ????????? — ?????????????? ??????????? ???????;



·     10 ????????? — ?????????????? ????? ?? ???? ??????????, ?????

????????? ????????????;

·     26 ????????? — ??????????? ?????????????? ????? ???? ?????;

·     7 ????????? — ??????? ?????.

?????????? ????? ???????? ? 102 (67 %) ?????????, ?? ??? ? 61 ?????????

— ??? ?????????????? ? ?????????? ????? (60 %). 

?? ???? ?????? ??????? 105 (70 %) ????? ?????????? ????????????, 76

(50 %) — ??????? ??????????? ???????; 29 (20 %) — ???????????????

??????????? ???????. 

??????????, ??? 34 ??????? (23 %) ???? ??????????? ???????? ??-?? ????,

??? ?? ????? ????????? ???????? ????????????? ?????????? ??????????????

??????????? ??????? ? ?????????? ?????, ??? ??-?? ??????????, ????????? ?

????????????? ????? ??????????? ????????.

? ?????????? ???????????? ??????? 30-??????? ???????????? ????????? —

94 %, ? 5 — ? 10-?????? — 75 ? 50 % ?????????????? [3].

???????.

??????????????? ??????? ?????? ??????????? ??? ??, ??? ? ????? ????????.

????? ??????? ?????? ???? ??????? ???????? ????????????? ????????

(????????????? ???????? ?? 120 ?? ??. ??. ??? ????????? ? ??????????? ????? —

110 ?? ??. ??.). ???? ????? ????????? ????????? ????-????????????????

(??????????), ??????? ????????? ???????? ??? ???????????????? ??????????

?????. ????????? ?????????? ???????????? II ???????? ???????????? ?????????,

????????? ??? ???????? ? TGF-beta-???????????. ??????????? ???????????

????????? ????????????? ??????? ????????????? ????????? ??? ????????????

???????? ????????? ????? ? ????????? ? ?? [7].

??????????? ??????? ???????????.

? ?????? ?????? ?????????? ???? ?????????????? ??????? ????????? ? ??. ?

???????? ? ?????????? ???????? ? ???????? ?????? ????? ?? ??????



???????????? ??????? ???????????????? ???????????, ???????? ???????????

????????????? ?????????? ?????????????? ?????????????. ???????????

???????????? ????????? ?? ???????????? ?????, ??????? ?????? ??????

????????, ??????????? ? ???????????????? ??????? ????????????.

?????? ??????????? ?????? ???????? ???????????? ????????

?????????????? ??????? ???????? ????????? 23 ???.

??????????? ??????????. 

??????? ?. ???????? ?? ??????? ? ??? ????? ???? ? ???????? 23 ??? ?

???????? ?? ??????? ????????????? ??????????? ? ??????.

??????? ???????????: ? 10 ??? ?????????? ??????? ??????? (????????????

?????????????, ?????????????? ??????????), ???????????? ?? ????????, ?? ??

???????, ??????? ?????????. ? ??????? 1 ???? ???????? ??????? ?????????????

??????????? ? ??????. ? ???????? 2013 ???? ??????? ??????? ?? ?????? ?????

?????? ????? ? ??????, ????? ?? ??????? ?????????? (??? ??????? ???????),

??????????? ????????? ??????? ????? ? ??? ?????????????? (????-??) ????????

?????????? ????? ? ?? 3 ???? ? ???????????????? ?????????? ???? ??????????

????? ? ????? ????? ??????????? ???????. ???????? ?? ??????????? ???????.

????? ????????????? ???????? ??????????? 170/100, ???????? 130/80.

???????? ??????? ???????????? ???????????: ?? ???????? 2013 ???? ?? ??

???????.

??????????? ????????????. 

????? ????????? ??????????????????. ???????? ?????. ?????????? ???????.

??????????????? ??????????? ???????????. 

???? (??) = 187. ??? (??) = 69,4. ?????? ????? ???? = 19,85. ???????? ????

???????????? ??????????, ??????????? ???????? ??????? (???????,

??????????????, ??????). ???????? ????????? ????????? ???????.

????????????? ????????????? ????? ?? ?????? ????? ? ??????.

??????????? ???????: ??????? ?????? ???????????????. ???????

??????????? ???????? 16 ? ???. ??????? ???????, ?????????? ?? ??? ??????.



????? ???. ?????? ?????????: ????? ???????? ????. ????????-??????????

???????. ???? ?????? ?????, ?????????. ???? ??????: ????????????? ?? 2-?? ?/?

?????, ? ????????????? ????????????. ??? = 68 ??./???. ??: ?? ?????? ???? —

120/80 ?? ??. ??., ????????? ?? ????? ?????. ????? ???????????????????

?????????? = 68 ??./???., ????????? ??? ??????????, ????????????, ??????? ?/?

?????????, ????????? ?? ???? ???????. ??????? ?? ???????. ?????? ??

?????????. ????????? ?? ????????????. ????? ??????, ? ??????? ???????????

???????????? ???????? ???????????? ??????????? ??????-????????????

???????????? d ????? 8 ??, ?????????????? ??? ?????????. ???? ??????????.

????????????? ?????????, ??????????????

???: ??? (13.03.2014): ???? ?????? ?????????. ??????? ???????????? ?

??????=50. ????????? ????????????? ??? ??????: ??????????. 

????? ?????????: PQ=0,16 ???. QRS=0,09 ???. QRST=0,4 ???. ???????

????. ??????????? ???????? ??.

??, ?????.?????.: ??? ?? (04.03.2014): 

????-?? (14.10.2013): ?????????? ? ???? ????? ??? ????????????, d

?????????? ????? 36, ???? — 34 — 26 ??; ?? 15 ?? ?????????? ????? ?????

???????????? ??????? — ?????????? ????? ? ???????? ???????? ????? ?? 25 %,

?????????? — ?????????? ????? ?? ?????????? ?????, ???????????? ?????? ?

?????? ???????? ????????? ????? ?? ???? ?????????? ? ????????? ?? ??? ???,

???????????? ??????? ????????? 80 ??, ?? ? ??? ??????? ?? ?????????

????????, ??? ???????? ??????? ?? ??????? ????????. 

 



??????? 2. ?? — ?? ????? ?) ????????? (????????????) ????????

 



??????? 3. ?? — ?? ????? ?) ??????????? ????????

 

???????? ???????????????? ??????? ???????????, ??????? ????

??????????, ????????? ? ???????????? ????????????, ???????? ?????????

?????????? ?????, ?? ???????, ???? ??????? ??????? ? ??????????

?????????????? ????????????? ???????? ????????? ??????? ? ??????? ????? ?

???????????????

??????? ?? ????????. 

??????? ???????: ?????????? ?????, ???????? ?????. ?????????????



????????? ????? 3 ???? ? ??????????? ???????? ??????? ?? ??????? ????????.

????????? ??????????????? ?????? ????? ? ????? ????? ??????????? ???????. 

???????? ????????: ???????? ????????????? ????????? ????? ? ???????

? ??????? ??????? ? ?????????????? ??????????????? ?????? ????????????

22—11 ?? ? ????????? ???????????? ? ???????? ???????, ??????????????

??????????? ??????????? ? ?????????? ???????, ? ???????? ??.

 

 

??????? 4. ?????? ? ????????? ??? ???????? ? ???????
?????????????????????. ???????? ????????? ?????? ????? ?? ????????????

???????????? ? ???????? ??????????? ???????

 



 

??????? 5. ???????????????? ??????? ???????? ? ???????? ?????? ?????
???????? ????????????. ?????????????? ??????????? ???????. ???????? ?

???????????? ??????? ?????????????? ? ??????

 

? ????? ?????? ????? ????? ???????? ??????? ? ??????????????????

????????? ??? ????????? ?? ???? ? ?????? ?????????. 

?? 10 ????? ????? ???????? ????????? ???????? ??????????????????.

??????? ??????? ?????????? ?? ??? ?????? ???????, ?????? ???. ???? ??????

?????, ?????????, ????? ???. ???????????? ???????? 130/90 ?? ??. ??. ???

78 ??./???. ?????? ?? ?????????.

?????? ????????????????? ?????? ???????? ??? ??????????, ???? ??????

????????? ??????????. ??????????????? ???????: ???????????, ???????????,

????.



??????????.

??????????. 

? ????????? ???? ?????? ???????? ??????? ? ??????? ????????? ?????

????? ????????? ????????: ???????????? ???????????????????, ????????? ?

????????? ???????, ????????????? ??????????????? ???????????? ?? ???????

??.

?????????? ? ???????? ??????? ?????????? ???????????? ???????????

???????????? ? ????????????? ??????? (??????? ????????????? ?? ??????????

????? 160 ?? ??. ??., ??? ?????????? ????? ?? 120 ?? ??. ??.). 

????? ?????????? ? ?????????????? ??????? ????? ??????? ????? 80 ??. 

? ????????? ????? ????????????? ??????? ??????? ????????????????????

???????? ? ??????? ????????? ? ?? ???????? ?????????????? ??????????

???????? ????? (?????????????? ????? ???????? ????????????).

???? ??? ?????? ?????? ???????????? ?????????????? ??????? 23-???????

???????? ? ??????????? ???? ?????????? ??????? ?????, ??????? ????

????????? ? ???????? ????????????????? ????????????.

??????? ??????? ?? ??????????? ???? ???????? ??????? ????????????

????????????, ? ???????? ?????? ???????????????. ????????? ??????????????

??????? ????? ????????? ??????????????? ???? ????? ? ?? ??????????.

??????????? ????? ???????????? ??????????? ?? ????? ????????? ?????????

????????, ????????? ???????????? ???????? (?? 170/100 ????? 130/80) ???

????? ???????? ???????? ??????. ????? ??????????? ??????? ????? (?? 8 ??

????? 2,5—3 ??). ?? ????? ????????, ??? ?? — ??? ??????????? ??????? ????????

????????? ?? ????????, ??? ??? ?? ????? ????????? ? ??????? ??????????

???????????? ?? ?????? ?????? ?? ???????? ???????? ???????? ????? ????????

(????????? ?????, ??????? ???????? ??????).

? ?????????? ?????? ?????? ??????? ???????? ?????????. ???????? ?? ??

??? ?? ???????????? ????? ????? ????????? ????????? ? ??????? ??? ???????

?????? ???????? ?????????? ???????????, ??? ????????? ?????????? ?????,

???????? ??, ?????? ???? ???????????????, ??????????? ????????????? ?



??????????????? ?????? ? ????? ??????? ????????? ?????????????? ???????

????????????????? ????? ????????? ? ?? ? 48 ?? 61—72 ???.
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