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Цель.  Провести  анализ  морфо-биохимических  параллелей  при  исследовании  структурных  изменений  сосудистого  русла  кожи  спины, 
паравертебральных  мышц  в  области  оперативного  вмешательства  (на  вершине  деформации  позвоночника)  и  сывороточных  концентраций 
васкулярноэндотелиальных факторов роста и их рецепторов у  больных  с  кифосколиозом на фоне нейрофиброматоза  I  типа. Материалы и 
методы. Работа основана на результатах обследования сплошной когорты больных с НФ-I – 12 человек. В процессе исследования осуществляли 
измерение концентрации в сыворотке крови васкулярноэндотелиальных факторов роста (VEGF, VEGF-А, FGF-basic) и рецепторов к данным 
факторам  (VEGF-R2,  VEGF-R3)  с  использованием  иммуноферментного  анализа.  Гистологическими  методами  с  помощью  световой  и 
сканирующей электронной микроскопии изучали биоптаты кожи спины и паравертебральных мышц, взятых в проекции вершины деформации 
позвоночника  в  ходе  хирургической  коррекции  кифосколиоза.  Результаты.  Концентрация  факторов  роста  VEGF  и  VEGF-A  была  выше 
референсных значений на 8  (р = 0,00908) и 417 % (р = 0,00392) соответственно. Содержание рецептора VEGF-R2 превышало референсный 
уровень на 215 % (р = 0,00622). Величина концентрации рецептора VEGF-R3, наоборот, была снижена на 58,1 % (р = 0,00415). Содержание 
фактора роста FGF-basic в сыворотке крови находилось в пределах контрольных значений (р = 0,05613). В биоптатах кожи спины были выявлены 
изменения гистоструктуры сосудистых стенок артерий и вен крупного и среднего калибров, фиброз и облитерация просветов отдельных сосудов, 
гиперемия  микрососудов  венозного  и  капиллярного  русла,  формирование  воспалительных  инфильтратов  в  адвентиции  крупных  и  средних 
сосудов и в околососудистых пространствах, наличие геморрагий. В мышцах патологические изменения проявлялись в виде фиброза и сужения 
(до полной облитерации) просветов сосудов артериального звена, увеличения диаметра тонкостенных сосудов венозного русла, повышения их 
проницаемости, обусловливающие повсеместные обширные геморрагии. Заключение. Повышенная концентрация васкулярноэндотелиальных 
факторов роста и их дисбаланс с рецепторами у больных с НФ-I сочетаются с патогистологическими структурными изменениями сосудистого 
русла кожи спины и паравертебральных мышц, обусловленными наличием процесса воспаления. Полученные результаты необходимо учитывать 
как при хирургическом лечении проявлений этого сложного заболевания, так и планировании лечебно-реабилитационных мероприятий в целом. 
Ключевые слова: нейрофиброматоз I типа (НФ-I), деформации позвоночника, кожа, паравертебральные мышцы, сосудистое русло, васкуляр-
ноэндотелиальные факторы роста (VEGF, VEGF-А, FGF-basic) и рецепторы (VEGF-R2, VEGF-R3)

Purpose To compare and analyze structural changes in the vascular bed of the spine skin, paravertebral muscles in the zone of surgical intervention (at the 
apex of the spine deformity), as well as serum concentrations of vascular endothelial growth factors and their receptors in patients with kyphoscoliosis due to 
neurofibromatosis type I (NF-I). Material and methods The work is based on the results of examining a continuous cohort of patients with NF-I (n = 12). During 
the examination the concentrations of vascular endothelial growth factors (VEGF, VEGF-А, FGF-basic) and receptors for these factors (VEGF-R2, VEGF-R3) 
were determined in blood serum using the immunoenzyme analysis. Histological techniques of light and scanning electron microscopy were used for studying 
the biopsy material of the spine skin and paravertebral muscles obtained in the projection of the spine deformity apex during surgical correction of kyphoscoliosis. 
Results Concentration of VEGF and VEGF-A was 8 % (р = 0.00908) and 417 % (р = 0.00392) higher than reference values, respectively. VEGF-R2 receptor 
was 215 % (р = 0.00622) and exceeded the level of reference values. On the contrary, VEGF-R3 receptor concentration was 58.1 % (р = 0.00415), lower than 
the relative reference values. FGF-basic growth factor in blood serum was within control values (р = 0.05613). Changes in the histostructure of the vascular 
walls of large- and medium-size arteries and veins, fibrosis and obliteration of some vessel lumens, hyperemia of venous and capillary microvessels, formation 
of inflammatory infiltrates in adventitia of large- and medium-size vessels and in perivascular spaces, hemorrhages were revealed in bioptates of the spine skin. 
Pathological changes in muscles manifested themselves as fibrosis and constriction (up to complete obliteration) of the lumens of arterial vessels, increase in 
the diameter of thin-walled venous vessels, increase in their permeability leading to widespread extensive hemorrhages. Conclusion Increased concentration 
of vascular endothelial growth factors and their imbalance with receptors in patients with NF-I are combined with pathohistological structural changes in the 
vascular system of the spine skin and paravertebral muscles due to the inflammatory process present. The obtained results should be taken into account both in 
surgical treatment of this complex disease manifestations, and when planning treatment and rehabilitation measures in general.
Keywords: neurofibromatosis type I (NF-I), spinal deformities, skin, paravertebral muscles, vascular bed, vascular endothelial growth factors (VEGF, 
VEGF-А, FGF-basic), receptors (VEGF-R2, VEGF-R3)

ВВЕДЕНИЕ

Нейрофиброматоз I типа (НФ-I) является мультиси-
стемным заболеванием,  затрагивающим опорно-двига-
тельный аппарат [1–4], сердечнососудистую [5–8], эндо-
кринную [9], центральную и периферическую нервную 
систему [10, 11].

По данным литературы, васкулопатия является при-
знанным осложнением НФ-I [5–8, 12], которое может 
проявляться в разных областях организма [5–7, 12, 13]. 
Проявления васкулопатии включают реноваскулярный 
стеноз с сопутствующей гипертензией, цереброваску-

лярные  окклюзии,  коарктации  аорты,  висцеральную 
ишемию и аневризмы мелких артерий [8, 14–18].

Распространенность симптоматических аномалий пе-
риферических сосудов у больных с НФ-I типа составляет 
около 1 %, при этом не найдено ассоциаций между васку-
лопатией и клиническим статусом пациента [12]. Этиоло-
гия сосудистой патологии при НФ-I по-прежнему остает-
ся недостаточно освещенной [12, 14, 16, 19–22]. Уделено 
мало внимания анализу сосудистого русла мягких тканей, 
в частности кожи и мышц спины, что особенно актуально 
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у пациентов с деформациями позвоночника на фоне НФ-I 
[23, 24].

Цель работы – провести анализ морфо-биохимиче-
ских параллелей при исследовании структурных изме-
нений сосудистого русла кожи спины, паравертебраль-

ных мышц в области оперативного вмешательства (на 
вершине деформации позвоночника) и  сывороточных 
концентраций васкулоэндотелиальных факторов роста 
и их рецепторов у больных с кифосколиозом на фоне 
нейрофиброматоза I типа.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведение  данного  исследования  на  людях  было 
одобрено  комитетом  по  этике  Центра  (протокол  №  7 
(32) от 24.12.2012). Оно осуществлялось в соответствии 
с  этическими стандартами, изложенными в Хельсинк-
ской  декларации Всемирной медицинской  ассоциации 
(в редакции 2013 года). Пациенты, достигшие 18 лет, а 
также родители детей или их  законные представители 
подписали информированное добровольное согласие на 
проведение диагностических исследований и публика-
цию данных без идентификации личности. 

Объектом  исследования  являлись  12  больных 
сплошной  когорты  нейрофиброматоза  I  типа  (7  муж-
чин и  5 женщин)  в  возрасте  от  7  до  24  лет  (средний 
возраст 14,5 ± 1,5 года). Вертебральный синдром был 
представлен дугой в шейно-грудном отделе позвоноч-
ника в 2 случаях, дугой в грудопоясничном отделе – в 
10. Величина деформации позвоночника варьировала в 
пределах от 50 до 140° (в среднем 98,0 ± 12,2°) по Cobb. 
Все больные, включенные в группу исследования, име-
ли нормальную функцию экскреторных органов.

В процессе исследования осуществляли измерение 
концентрации  в  сыворотке  крови  васкулоэндотели-
альных факторов роста (VEGF, VEGF-А, FGF-basic) и 
рецепторов к данным факторам (VEGF-R2, VEGF-R3). 
Исследование  проводили  с  помощью  оборудова-
ния фирмы Thermo  Fisher  Scientific  (США):  детектор 
Multiscan  FC,  встряхиватель  Shaker-401,  автоматиче-
ский  промыватель  планшетов WellWash. Анализ  осу-
ществляли в соответствии с методикой из руководства 
к наборам eBioscience (VEGF-A, VEGF-R2, VEGF-R3), 
R&D Systems (FGF-basic), Invitrogen (VEGF).

Значения сывороточных концентраций васкулоэндо-
телиальных факторов роста и их рецепторов, получен-
ные  при  обследовании  пациентов,  сравнивали  с  вели-
чиной референсной группы такого же возраста и пола. 
Референсная  группа состояла из 104 соматически  здо-
ровых людей в возрасте от 7 до 24 лет (50 лиц мужского 
пола, 54 – женского). Распределение условно здоровых 
людей по возрасту и полу представлено в таблице 1.

Таблица 1
Распределение по возрасту и полу условно здоровых людей

Период Пол Возраст 
(лет)

Количество 
наблюдений

Младший школьный
мальчики 8–12 19
девочки 7–11 21

Старший школьный
мальчики 13–17 23
девочки 12–16 19

Переходный
юноши 18–24 9
девушки 17–24 13

В исследование не  включали лиц  с  аллергически-
ми, соматическими и психоневрологическими заболе-
ваниями, беременных женщин, тучных и истощенных 
людей, а также при наличии сопутствующих заболева-
ний:  язвенная болезнь желудка,  хронический холеци-
стит и панкреатит, хронические обструктивные заболе-
вания легких, инфекционные заболевания.

Для  оценки  структурных  изменений  сосудистого 
русла  мягких  тканей  спины  у  больных  с  кифосколи-
озом на фоне НФ-I было выполнено гистологическое 
исследование  биоптатов  кожи  спины  и  параверте-
бральных мышц, взятых в проекции вершины дефор-
мации основной дуги (между Th5 и Th10 позвонками) 
на  выпуклой  стороне  при  выполнении  доступа  к  за-
дним отделам позвоночного столба в ходе хирургиче-
ской коррекции кифосколиоза.

Биоптат кожи размером примерно 10 × 6 × 6 мм де-
лили  на  2  части.  Первую  часть  биоптата  (примерный 
размер 5 × 3 × 3 мм) фиксировали в 10 % растворе ней-
трального  формалина,  с  последующей  дегидратацией  и 
заливкой  в  парафин.  Гистологические  срезы  окрашива-
ли  гематоксилином  и  эозином,  методу  Унны-Тенцера. 
Морфологические исследования кожи методом световой 
микроскопии выполняли с использованием стереомикро-
скопа «AxioScope.A1» со встроенной цифровой камерой 
«AxioCam»  (Carl  Zeiss MicroImaging  GmbH,  Германия). 
Второй  фрагмент  биоптата  кожи  (примерный  размер 
5  ×  3  ×  3  мм)  пропитывали  камфеном  (3,3-диметил-2-
метиленбицикло-[1,2,2]-гептан) и высушивали на воздухе 
в  беспыльных  условиях,  а  затем  напыляли  токопровод-
ным слоем в ионном напылителе IB 6 (Япония) и иссле-
довали методом сканирующей электронной микроскопии 
при помощи микроскопа JSM -840 (JEOL, Япония).

Биоптат  паравертебральных  мышц  размером  при-
мерно 10 × 5 × 5 мм был взят от multifidus muscle и фик-
сирован в 10 % нейтральном формалине с последующей 
гистологической проводкой и заливкой в парафин. Из-
готовленные срезы окрашивали гематоксилином и эози-
ном, по Ван-Гизону и трихромным методом по Массону. 
Препараты исследовали посредством стереомикроскопа 
«AxioScope.A1»  и  встроенной  цифровой  фотокамеры 
«AxioCam» (Carl Zeiss MicroImaging GmbH, Германия).

  Статистическая  обработка  данных  проводилась  с 
помощью  программы  Microsoft  EXСEL-2010  и  над-
стройки AtteStat [25]. Результаты исследований обрабо-
таны методом вариационной статистики, применяемым 
для малых выборок с принятием уровня значимости р ≤ 
0,05. Достоверность различий между двумя несвязанны-
ми выборками определяли по W-критерию Вилкоксона, 
Данна и Манна-Уитни для независимых выборок [26].

РЕЗУЛЬТАТЫ 

Анализ концентраций в  сыворотке крови васкуло-
эндотелиальных факторов роста (VEGF,VEGF-А, FGF-
basic)  и  рецепторов  к  данным  факторам  (VEGF-R2, 
VEGF-R3)  у  пациентов  с  нейрофиброматозом  I  типа 
показал  наличие  значительного  дисбаланса  факторов 
роста и их рецепторов (табл. 2). Концентрация фактора 

роста VEGF была выше референсных значений всего 
лишь на 8 %  (р = 0,009023), хотя VEGF-A превышал 
уровень нормы на 417 % (р = 0,003948). Содержание 
рецептора VEGF-R2 в сыворотке крови больных было 
на 215 % (р = 0,00622) больше, чем у обследуемых кон-
трольной группы.
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Таблица 2
Концентрация васкулоэндотелиальных факторов роста (VEGF и VEGF-А, FGF-basic) и рецепторов (VEGF-R2, VEGF-R3) 

в сыворотке крови больных с нейрофиброматозом I типа (М ± m, n – число наблюдений)

Название исследуемого 
фактора

Единицы 
измерения Референсная группа (n = 104) Нейрофиброматоз I типа до лечения (n = 12)

VEGF  нг/мл 0,165 ± 0,03 0,178 ± 0,04*
VEGF-R2/KDR  нг/мл 11,3 ± 0,75 35,7 ± 1,30*
VEGF-A  нг/мл 0,12 ± 0,03 0,62 ± 0,05*
VEGF-R3/FLT-4  нг/мл 102,01 ± 11 42,75 ± 4,7*
FGF-basic нг/мл 8,98 ± 1,33 8,975 ± 0,85
Примечание: * – достоверность отличия показателей от референсных значений по критериям Вилкоксона, Манна-Уитни и Данна, p ≤ 0,05;  
нг/мл – нанограмм вещества в 1 мл сыворотки крови.

В отличие от вышеперечисленных показателей, ве-
личины концентраций рецептора VEGF-R3 были сни-
жены на 58,1 % (р = 0,00415). У больных с нейрофибро-
матозом I типа концентрация фактора роста FGF-basic 
в сыворотке крови находилась в пределах референсных 
значений (р = 0,05613). 

В  биоптатах  кожи  спины  в  проекции  вершины 
деформации  у  всех  пациентов  выявлены  структур-
ные  изменения  сосудистого  русла.  Была  определена 
гиперемия  большей  части  микрососудов  венозного 
и  капиллярного  русла.  Наблюдался  фиброз  просве-
тов  отдельных  сосудов.  Выявлены  гистоструктурные 
изменения  стенок  артерий  крупного  и  среднего  ка-
либров,  выражавшиеся  в  нарушении  соотношения 
мышечно-соединительнотканных  компонентов,  нару-
шении  пространственной  ориентации  клеток  и  воло-
кон, частичном разрушении внутренней эластической 
мембраны  (рис.  1,  а). В  адвентициальном  слое  таких 
сосудов  отмечены  признаки  воспаления.  В  сетчатом 
слое  и  подкожно-жировой  клетчатке  обнаруживались 
сосуды с деструктуризацией и фиброзом всех слоев, а 
также  полным  фиброзированием  либо  облитерацией 
их просветов (рис. 1, б). 

В  некоторых  венах  на  фоне  воспаления  сосудистой 
стенки  отмечали  эффект  «расплавления»  соединитель-

нотканных  и  мышечных  составляющих  наружного  и 
среднего слоев (рис. 1, в). Большая часть сосудов веноз-
ного типа находилась в состоянии вазодилатации. В от-
дельных участках на фоне констрикции сосудов артери-
ального типа выявляли расширенные капилляры по типу 
синусоидов и тонкостенные венулы с очагами обширных 
геморрагий в межваскулярных промежутках (рис. 1, г).

В  периваскулярных  пространствах  по  ходу  микро-
сосудов  в  сосочковом  и  сетчатом  слоях  дермы  также 
обнаружены воспалительные инфильтраты (рис. 1, д, е).

В биоптатах мультифидусной мышцы было опреде-
лено, что сосуды артериального звена зачастую имели 
суженные  просветы,  существенно  фиброзированную 
среднюю  оболочку  с  дезориентированными  гладко-
мышечными  клетками  и  увеличенную  адвентициаль-
ную  оболочку,  представленную  рыхлой  соединитель-
ной тканью, содержащей фибробласты, гистиоциты и 
другие клеточные и волокнистые структуры (рис. 2, а). 
Многие  сосуды  имели  фактически  закрытые  просве-
ты и  также фиброзированный адвентициальный слой 
(рис. 2, б). Наблюдались и мозаичные картины: единич-
ные сохранённые миоциты, в  том числе атрофичные, 
на фоне увеличенного эндомизиального пространства, 
перемежались полями адипоцитов с погружёнными в 
них сосудистыми пучками (рис. 2, б).

Рис. 1. Биоптат кожи спины на вершине деформации пациента с НФ-I: а – изменение гистоструктуры сосудистых стенок и фибрози-
рование просвета артерии; б – деструктуризация всех слоев и полное закрытие просвета артерии; в – «расплавление» соединитель-
нотканных и мышечных составляющих наружного и среднего слоев вен; г – расширенные тонкостенные микрососуды с очагами 
обширных геморрагий в межваскулярных промежутках; д, е – наличие воспалительного инфильтрата по ходу микрососудов в со-
сочковом и сетчатом слоях дермы. Окраска: а, в, г, д – гематоксилином и эозином; б – орсеином по Тенцеру–Унну; е – сканирующая 
электронная микроскопия. Увеличение: а–г – 400×; д – 100×; е – 3300×
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Сосуды венозного звена имели истончённые стенки и 
расширенные просветы, заполненные кровью, что, наря-
ду с фиброзированными и нередко почти закрытыми со-
судами артериального типа, обусловливало выпотевание 

форменных элементов крови и обширные повсеместные 
геморрагии (рис. 2, а, в). В увеличенном перимизиальном 
пространстве  визуализировались  спиралевидные  соеди-
нительнотканные волокна на фоне геморрагий (рис. 2, г).

Рис. 2. Биоптат мультифидусной мышцы на вершине деформации пациентов с НФ-I: а – артерия с фиброзированной средней оболочкой 
(в центре); б – мышечные волокна, замещенные адипоцитами (стрелка), сосуды с суженными просветами и адвентициальным фибро-
зом  (короткие стрелки); в – сосуды венозного русла расширенные,  заполненные форменными элементами крови, на фоне массовой 
жировой дистрофии мышечных волокон; г – соединительнотканные волокна в перимизии на фоне обширных геморрагий. Окраска по 
Ван-Гизону; увеличение: а, б, в – 79×, г – 200×

ОБСУЖДЕНИЕ

Нейрофиброматоз – наследственное заболевание, по-
ражающее кожу, нервную ткань, костные и мягкотканные 
структуры [3, 27]. У 25–50 % больных с НФ-I наблюда-
ются  кифосколиотические  деформации  позвоночника 
[1–3],  главной  особенностью  которых  является  ранняя 
манифестация и быстрое прогрессирование  [4,  28]. Без 
коррекции  деформаций  развиваются  необратимые  сер-
дечно-легочные  и  неврологические  нарушения,  предот-
вратить  которые может  только  своевременное  хирурги-
ческое  вмешательство  [29].  При  обосновании  методик 
задней  торакопластики,  прогнозе  заживления  раны  и 
планировании  послеоперационных  реабилитационных 
мероприятий  необходимо  учитывать  особенности  мор-
фофункционального состояния мягких тканей в области 
предполагаемого  оперативного  вмешательства.  У  паци-
ентов с деформациями позвоночника на фоне НФ-I  со-
стояние мягких  тканей  спины на  вершине  деформации 
имеет ряд гипопластических и дегенеративных структур-
ных изменений,  связанных с нарушением полноценной 
иннервации и кровоснабжения кожи и мышц [23].

Известно,  что одной из клинических особенностей 
НФ-I является наличие васкулопатии, которая представ-
лена у данной группы больных в виде реноваскулярно-
го  стеноза  с  сопутствующей  гипертензией,  цереброва-
скулярных окклюзий, коарктации аорты, висцеральной 
ишемии и аневризм мелких артерий [8, 14–18]. Распро-
страненность  симптоматических  аномалий  перифери-
ческих сосудов у больных с НФ-I типа составляет около 
1 %, при этом, не выявлено ассоциаций между васкуло-
патией и клиническим статусом пациента [12].

Этиология сосудистых заболеваний при НФ-I по-
прежнему  остается  недостаточно  освещенной  [12, 
14, 16, 20, 22]. Внутренние поражения артериальных 
стенок (образования неоинтимы и окклюзии сосудов) 
[19]  являются  важным  проявлением  НФ-I.  Артери-
альный стеноз неопухолевых проявлений НФ-I может 
иметь серьезные или даже смертельные последствия 
[6, 7, 20]. 

Известно,  что  НФ-I  возникает  в  результате  мута-
ций в гене супрессоре опухоли NF1, который кодирует 
нейрофибромин (белок-супрессор опухолевого роста). 
Нейрофибромин  регулирует  передачу  белками  Ras-
митогенного сигнала в ядро клетки. Он экспрессирует-
ся в эндотелиальных и гладкомышечных клетках кро-
веносных  сосудов,  а  васкулопатия  НФ-I  может  быть 
результатом  изменения  функции  нейрофибромина  в 
этих клетках и снижения его экспрессии [14, 16]. 

По  данным  B.K.  Stansfield  et  al.,  работающих  на 
экспериментальных моделях и с больными, при НФ-I 
определяется  нормальное  число  эндотелиальных  ко-
лониеобразующих  клеток  в  периферической  крови, 
но эти клетки демонстрируют увеличенную Ras-ERK-
активацию и рост пролиферации и миграции в ответ на 
изменения  окружающей  среды.  Гиперпролиферацию 
демонстрирует каждый тип клеток, который включает 
сосудистая стенка (эндотелий, гладкомышечные клет-
ки, перициты) [20]. Также эти исследователи сделали 
предположение, что путь Ras-ERK в нейрофибромин–
дефицитных  макрофагах  ответственен  за  усиленное 
образование неоинтимы [21]. 
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В нашем исследовании были сопоставлены струк-
турные изменения сосудистого русла кожи, мышц спи-
ны в области оперативного вмешательства (на вершине 
деформации  позвоночника)  и  сывороточные  концен-
трации васкулоэндотелиальных факторов роста (VEGF 
и  VEGF-А,  FGF-basic)  и  их  рецепторов  (VEGF-R2, 
VEGF-R3) у больных с нейрофиброматозом I типа.

Известно,  что VEGF  –  гетеродимерный  гликопро-
теиновый ростовой фактор, отвечает за реваскуляриза-
цию и ангиогенез [30, 31]. VEGF является митогеном 
для  эпителиальных  клеток  сосудов,  способен  повы-
шать проницаемость сосудов [32]. Показано, что повы-
шение уровня ростового фактора VEGF в крови свиде-
тельствует о его повышенной секреции [33, 34]. 

По  результатам  нашего  исследования  было  обна-
ружено,  что  у  пациентов  с  НФ-I  все  обменные  про-
цессы  происходят  на  фоне  увеличения  содержания 
ангиогенных факторов роста VEGF, VEGF-A и их ре-
цептора  VEGF-R2  в  сыворотке  крови,  что  не  только 
способствует увеличению васкуляризации, но и свиде-
тельствует о наличии персистирующего воспаления в 
тканях,  являющегося  предшественником  морфологи-
ческих изменений и приводящего к прогрессированию 
дегенерации соединительной ткани [35]. 

Повышенная  концентрация  фактора VEGF-A  стиму-
лирует высвобождение провоспалительных факторов (ци-
токинов) и не может связываться с рецептором VEGF-R3 
[36]. Данный факт может приводить к увеличению васку-

ляризации костного мозга и выбросу моноцитов и макро-
фагов. Длительное существование воспаления приводит к 
фиброзу, повышению проницаемости сосудов, формиро-
ванию воспалительных инфильтратов [37]. 

  В  нашем  исследовании  показано,  что  у  больных  с 
НФ-I  дисбаланс  васкулоэндотелиальных  факторов  ро-
ста и их рецепторов может приводить к патологическим 
структурным  изменениям  сосудистого  русла  мягких 
тканей спины: к изменению гистоструктуры и фибрози-
рованию  сосудистых  стенок  артерий  и  вен  крупного  и 
среднего калибров, фиброзу и облитерации их просветов, 
а в некоторых случаях, и полной дегенерации отдельных 
сосудов,  расширению  и  полнокровности  тонкостенных 
сосудов венозного типа с повышением их проницаемо-
сти, обусловливающей наличие геморрагий. 

По нашему мнению, такие изменения обусловлены 
воспалительным процессом, о чем свидетельствует на-
личие лейкоцитарного инфильтрата в адвентициальном 
слое  крупных  и  средних  сосудов  кожи,  в  периваску-
лярных пространствах по ходу микрососудов. Воспа-
лительный характер вазопатии у больных с НФ-I под-
тверждается данными других авторов. Так, E.A. Lasater 
et al. после проведения анализа периферической крови 
у пациентов с НФ-I без явных клинических признаков 
сосудистой  патологии  выявили  повышенную  концен-
трацию воспалительных клеток и цитокинов. Это де-
монстрирует  генетические  и  клеточные  предпосылки 
сосудистого воспаления у пациентов с НФ-I [19].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

У больных с нейрофиброматозом I типа повышенная 
концентрация факторов роста  (VEGF и VEGF-А) и их 
дисбаланс с рецепторами (VEGF-R2, VEGF-R3) сочета-
ются с патогистологическими структурными изменени-
ями сосудистого русла кожи спины и паравертебральных 
мышц. В биоптатах кожи спины определяются измене-
ния  гистоструктуры  сосудистых  стенок  артерий  и  вен 
крупного  и  среднего  калибров,  фиброз  и  облитерация 
просветов отдельных сосудов, гиперемия микрососудов 
кожи  капиллярного  и  венозного  типов,  формирование 
воспалительных  инфильтратов  в  адвентиции  крупных 
и средних сосудов и в околососудистых пространствах, 
наличие геморрагий. В паравертебральных мышцах па-
тологические изменения проявляются в виде фиброза и 
сужения просвета сосудов артериального звена, увели-

чения диаметра тонкостенных сосудов венозного русла 
с  повышением  их  проницаемости,  обусловливающие 
повсеместные  обширные  геморрагии.  Обнаруженные 
изменения, по всей видимости, обусловлены наличием 
воспалительного  процесса,  что  необходимо  учитывать 
как при хирургическом лечении проявлений этого слож-
ного  заболевания,  так  и  планировании  лечебно-реаби-
литационных  мероприятий  в  целом.  Следует  больше 
внимания уделять сосудистой и противовоспалительной 
терапии в послеоперационном периоде для создания ус-
ловий заживления раны и снижения количества раневых 
осложнений, а также учитывать воспалительный харак-
тер вазопатии сосудистого русла мягких тканей (кожи и 
мышц) при разработке терапевтических и диагностиче-
ских вмешательств.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
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