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 Thoracic deformity (DHA) is a congenital malformation 

of the sternum and ribs, which can be genetic and is 

manifested by a symmetrical or asymmetrical increase in 

the anteroposterior size of the chest. 
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 Деформация грудной клетки (ДГК) – врожденный 

порок развития грудины и ребер, которая может 

носить генетический характер и проявляется 

симметричным или асимметричным увеличением 

переднезаднего размера грудной клетки. 
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 Tug’ma torakal deformatsiya (TTD) - sternum va 

qovurg'alarning tug'ma malformatsiyasi bo'lib, u genetik 

bo'lishi mumkin va ko'krak qafasining anteroposterior 
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Ko’krak qafasi deformatsiyasi, 

displaziya, xondrotsit. 

o'lchamining simmetrik yoki asimmetrik o'sishi bilan 

namoyon bo'ladi. 

Дисплазия соединительной ткани – генетически детерминированный процесс, в 

основе которого лежит мутация генов, отвечающих за синтез колла геновых волокон. 

Существенную роль аномальной структуры реберного хряща в патогенезе ДГК дока 

зывает высокая частота возникновения деформации передней грудной стенки у 

пациентов с аномалия ми соединительной ткани, таких как синдром Мар фана и 

сколиоз [13, 14, 18, 20]. Отягощенный се мейный анамнез по деформациям грудной 

клетки у пробандов с ДГК наблюдается в 37% случаев [18], что также косвенно 

свидетельствует в пользу гене тически детерминированного характера патологи 

ческого процесса. В результате мутаций исходная трехспиральная конформация 

макромолекул колла гена искажается, уменьшается ее стабильность. Фиб риллы и 

волокна формируются с дефектами, и во локнистые структуры не выдерживают 

должных механических нагрузок. 

Данные по химическому составу реберного хряща и его изменению при ДГК 

крайне скудны. Со гласно данным Т.А. Цветковой с соавторами, доля коллагена в 

обезвоженных препаратах составляет 56,2±1,6. Это значение статистически не 

отличается от содержания коллагена в препаратах хряща при ДГК как с изолированной 

(55,7±0,5%), так и с син дромальной формой (55,6±1,1%). Во влажных пре паратах доля 

коллагена при ДГК оказалась выше, чем в контрольных образцах (на ≈ 45 и 60% при 

разных формах). Авторы сочли, что такая разница связана с уменьшением 

возможности матрикса ре берного хряща при ДГК сорбировать воду. Уровень уроновых 

кислот, однако, остается одинаковым как в контрольных образцах (3,3±0,5%), так и 

при ДГК с изолированной (3,5±0,7%) и синдромальной (3,6±0,1%) формами. Авторами 

было высказано пред положение, что меняется типовой состав ГАГ [3]. 

Другой пласт работ посвящен исследованиям строения хондроцитов и 

межклеточного вещества при ДГК и в норме. Некоторые исследователи счи тают, что в 

основе формирования ДГК лежит ги перплазия реберного хряща [9, 17], другие не обна 

руживают никаких значительных различий в хон дроцитах у больных ДГК и в 

контрольных группах [1, 7, 11]. 

Другой пласт работ посвящен исследованиям строения хондроцитов и 

межклеточного вещества при ДГК и в норме. Некоторые исследователи счи тают, что в 

основе формирования ДГК лежит ги перплазия реберного хряща [9, 17], другие не обна 

руживают никаких значительных различий в хон дроцитах у больных ДГК и в 

контрольных группах [1, 7, 11]. 

По данным H. Rupprecht и N. Freiberger, ребер ные хрящи у пациентов с ДГК 

содержат сосуды во всех срезах. Количество сосудов одинаково на еди ницу площади в 

деформированных и неизмененных частях реберных хрящей. Количество хондроцитов 

внутри одного хондрона резко увеличивается с воз растом по сравнению с контролем 

[17]. Также не уда лось выявить признаков гипо- и гиперплазии ребер ного хряща 
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посредством электронной и трансмисси онной электронной микроскопии. Количество 

сосу дов в реберных хрящах детей с ДГК, описанное H. Rupprecht и N. Freiberger, не 

различается у больных и здоровых детей [17]. Утверждение, что количество 

хондроцитов внутри одного хондрона резко увеличи вается с возрастом, также не 

подтвердилось. 

Э.А. Бардахчьян с соавторами высказывают мне ние, что морфологическим 

субстратом деформации грудной клетки являются изменения реберной хря щевой 

ткани, связанные с ультраструктурными нарушениями хондроцитов, межклеточного 

веще ства и волокнистой основы [1]. При ДГК наиболее характерные изменения в 

хондроцитах сводятся к развитию в них дистрофических процессов – жиро вой и 

углеводной дистрофии, появлению атипич ных асбестоидных фибрилл в 

перицеллюлярной зоне. Органелл практически не остается, а те, кото рые еще удается 

идентифицировать, функциональ но несостоятельны. 

По данным В.М. Курицына с соавторами, об щими морфологическими признаками, 

характер ными для нормального строения реберного хряща и при ДГК, являются 

бесклеточные участки, карто видные области, десквамированные хондриновые 

волокна и «мозговые» полости [2]. Однако при ДГК они развиваются на 6–7 лет раньше 

и выявляются почти в 3 раза чаще, чем у детей с правильно сфор мированной грудной 

клеткой. 

Таким образом, несмотря на большое количе ство исследований структуры и 

свойств реберного хряща в норме и при ДГК, этиология и патогенез возникновения 

килевидной деформации грудной клетки остаются неизвестными до сих пор. Стоит 

также отметить, что подавляющее число исследова ний реберного хряща проводились 

несколько деся тилетий назад. Возможно, что исследования ребер ного хряща в норме 

и при патологии на современ ном оборудовании позволят получить более точные 

данные относительно его структуры, состава и свойств и, наконец, определить 

истинную причину формирования деформаций грудной клетки. 
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