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Введение. По литературным данным [1], 
43% внутренней водянки головного мозга, или 
гидроцефалии (ГЦ), у новорожденных обу-
словлено аномалиями развития  водопровода 
мозга, этиологически связанными с рецессив-
ным геном в X-хромосоме. Благоприятный ис-
ход ГЦ, по мнению исследователей [2], опреде-
ляют ранняя диагностика и своевременно на-
чатое лечение с учетом морфогенеза структур 
головного мозга. 

Цель исследования — установить морфо-
генез врожденной ГЦ, сопряженной с ано-
мальным развитием водопровода мозга, у 
живо- и мертворожденных детей 22–40 недель 
гестации.

Материал и методы. Проведено гистоло-
гическое, иммуногистохимическое (с антите-
лами к S-100, pилину, десмину, виментину, 
ММР-9) и электронномикроскопическое ис-
следование неокортекса и герминативного 
матрикса головного мозга мертворожденных  
и погибших живорожденных детей гестаци-
онного возраста 22–40 недель. Основную 
группу составили новорожденные с дилата-
цией боковых желудочков (БЖ), превышаю-
щей 1,0 см, на фоне аномалий развития водо-
провода мозга (10): расщепления — 7 (70%), 
стеноза его дистального отдела  —  2 (20%) и 
агенезии на фоне генетически подтвержден-
ного синдрома Патау  —  1 (10%).  Группа 
контроля представлена образцами головного 
мозга (20) с щелевидными БЖ шириной не 
более 0,5 см. Исследуемый материал обеих 
групп для выявления динамики гестацион-
ных структурных преобразований неокортек-
са и герминативного матрикса разделили на 
подгруппы: 22–27, 28–32, 33–37 и 38–40 не-
дель, представители которых с учетом массы 
и длины тела при рождении условно соответ-
ствовали новорожденным с экстремально 
низкой, очень низкой, низкой и нормальной 
массой тела. 

Результаты. Согласно проведенным иссле-
дованиям, аномалии строения водопровода 
мозга сопровождались нарушением оттока це-
ребро-спинальной жидкости и ее накоплением 
в проксимально расположенном отделе вен-
трикулярной системы,  равномерной дилата-
цией полостей боковых и III желудочков и 
атрофией паренхимы головного мозга, вклю-
чая кору. Атрофия неокортекса подтверждена 
достоверным (p=0,003) уменьшением толщи-
ны корковой пластинки и площади поперечно-
го сечения ядер нейронов (p=0,003) по отно-
шению к аналогам группы контроля. Настоя-
щее исследование выявило незрелость  
неокортекса, проявившуюся с 22-й по 40-ю 
недели гестации нарушением подразделения I 
слоя на подслои, отсутствием признаков диф-
ференцировки II-VI слоев с замещением тако-
вых единым мономорфным блоком клеток,  а 
также запоздалой, только с 33 недели геста-
ции,  дифференцировкой пирамидных клеток 
Беца [3].  На ультраструктурном уровне незре-
лость коры подтверждена гипоплазией орга-
нелл в цитоплазме нейронов: митохондрий,  
элементов гранулярного эндоплазматического 
ретикулума, фибрилл. У всех детей основной 
группы на органном уровне выявлены нару-
шения гирификации коры больших полуша-
рий: микрополигирия — 80% (8) и нарушение 
последовательности формирования рельефа 
коры в виде несвоевременного появления и 
асимметрии борозд первого порядка  —  20% 
(2). Нарушения дифференцировки неокортекса 
и гирификации больших полушарий мозга об-
условлены отрицательной экспрессией рилина 
в нейронах коры, основной функцией которого 
является позиционирование окончательного 
расположения  зародышевых матричных кле-
ток в периоды фетального и раннего постна-
тального развития [4]. Отек паренхимы мозга, 
выявленный во всех отделах вентрикулярной 
системы, был наиболее выражен в перивен-
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трикулярной области. Нарушая ликворный ме-
ханизм трофики, отек способствовал повреж-
дению нейронов и нейроглии: набуханию, не-
кробиозу, некрозу и формированию зон 
опустошения с последующим глиозом белого 
вещества и неокортекса. Свидетельством за-
местительного глиоза является местное увели-
чение экспрессии S-100 пропорционально ге-
стационному возрасту новорожденных, а так-
же достоверность различий (p=0,006) по 
данному признаку между основной и кон-
трольной группами. Прогрессированию отека 
с деструктивными изменениями мозга способ-
ствовали особенности сосудов перивентрику-
лярной области: отсутствие артериолярно-ве-
нулярного звена в системе кровоснабжения, 
подтвержденное отрицательной местной экс-
прессией десмина, и дефицит соединитель-
нотканного компонента в составе базальных 
мембран, подтвержденный пониженной 
(p=0,006) экспрессией виментина. Кроме того, 
для ГЦ, сопряженной с аномалиями развития 
водопровода мозга, независимо от гестацион-
ного возраста новорожденных характерно от-
сутствие экспрессии матриксной металлопро-
теиназы-9 (ММР-9) в глиобластах перивентри-
кулярной области. Отрицательная экспрессия 
желатиназы закономерно сопровождается на-
рушением редукции герминативного матрик-
са, поэтому вне зависимости от гестационного 
возраста у всех новорожденных основной 
группы в разных регионах вентрикулярной си-
стемы мозга сохраняется морфологическая 
мономорфность перивентрикулярной области.

Заключение. Таким образом, морфогенез 
ГЦ, обусловленной аномалиями строения во-
допровода мозга, определяется отсутствием 
экспрессии рилина в нейронах неокортекса и 

ММР-9 в глиобластах перивентрикулярной об-
ласти.  Поэтому у новорожденных вне зависи-
мости от гестационного возраста герминатив-
ный матрикс не подвергается редукции и со-
храняет морфологическую мономорфность, а  
неокортекс характеризуется нарушениями ги-
рификации (полимикрогирия, нарушение по-
следовательности и сроков формирования бо-
розд и извилин), дифференцировки цитоархи-
тектонических слоев и непосредственно 
нейронов. Прогрессирующий отек с деструк-
цией мозговой паренхимы завершается астро-
цитарным глиозом белого вещества и неокор-
текса, что подтверждено увеличением экспрес-
сии S-100 в клетках глии и нейронах. 
Прогрессированию тканевого отека способ-
ствует структура сосудов, лишенных гладко-
мышечного компонента (отрицательная экс-
прессия десмина) и отличающихся дефицитом 
соединительнотканного компонента базальных 
мембран (уменьшение местной экспрессией 
виментина). 
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