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В настоящее время хирургическая техника коррекции коарктации аорты существенно отработана, летальность является одной 
из самых низких в группе пациентов с врожденными пороками сердца. Однако частота развития артериальной гипертензии, сер-
дечно-сосудистых и цереброваскулярных заболеваний по-прежнему высока, несмотря на отсутствие признаков рекоарктации и 
деформации аорты. Исследования показывают, такие пациенты имеют структурные особенности микроскопического строения 
стенки аорты (изменения эластично-коллагенового каркаса), функциональные нарушения (изменения функции барорецепторов) 
и макроанатомические (геометрические) особенности, обусловленные отличием от нативной формы дуги аорты после операции. 
В статье выполнен анализ возможных причин возникновения резидуальной артериальной гипертензии после хирургического ле-
чения коарктации и гипоплазии дуги аорты. 

Высокая частота рецидива артериальной гипертензии остается важной проблемой у пациентов, перенесших коррекцию коаркта-
ции и гипоплазии дуги аорты, и требует глубокого изучения патогенеза, а также выбора оптимальной медикаментозной терапии. 
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Введение
Коарктация аорты относится к группе часто встре-

чаемых врожденных пороков сердца, среди новорож-
денных и младенцев данный порок составляет 6–10% 
случаев [1–2]. Сегментарное сужение аорты часто со-
четается с гипоплазией дистальной части или всей дуги 
аорты, с распространенностью у детей до 70% [3–4]. 
В  последние два десятилетия широко обсуждается 
роль гипоплазии дуги аорты как одного из важных фак-
торов в развитии отдаленных осложнений. Хирурги-
ческая коррекция гипоплазии дуги аорты необходима 
новорожденным с признаками нарушения системного 
кровотока от места обструкции до перешейка аорты. 
Существуют разнообразные хирургические подходы 
к решению данной проблемы, целью каждого из кото-
рых является эффективное восстановление системного 
кровотока и устранение перепада давления на участке 
дуги аорты. Несмотря на то что с течением времени 

результаты реконструктивных операций на дуге аорты 
значительно улучшены, отдаленные результаты до сих 
пор нельзя назвать вполне удовлетворительными. Име-
ется достаточно данных, свидетельствующих о том, 
что у большой группы пациентов (12–28%) развиваются 
артериальная гипертензия и системная сосудистая дис-
функция без признаков рецидива коарктации аорты, 
несмотря на отсутствие значительного градиента дав-
ления и видимого уменьшения диаметра аорты по дан-
ным компьютерной томографии (КТ) или ангиографии 
[5–6]. Как правило, такие пациенты имеют структур-
ные особенности микроскопического строения стенки 
аорты (изменения эластично-коллагенового каркаса), 
функциональные нарушения (изменения функции баро-
рецепторов) и макроанатомические (геометрические) 
особенности, обусловленные отличием формы дуги 
аорты после операции от нормальной нативной формы 
[7–9]. Комплекс этих причин приводит к ранним сер-
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дечно-сосудистым и цереброваскулярным заболевани-
ям, ишемической болезни сердца и снижению продол-
жительности жизни [10]. 

Распространенность 
артериальной гипертензии

Первые данные о персистирующей артериальной ги-
пертензии появились в 1989 г. и были описаны Cohen 
и коллегами [11]. Авторы представили результаты опе-
раций устранения коарктации аорты в клинике Mayo 
с 1946 по 1981 г. у 646 пациентов. Диагноз артериаль-
ной гипертензии выставляли в том случае, если систо-
лическое артериальное давление превышало 150 мм рт. 
ст., диастолическое – 90 мм рт. ст. После проведения 
анализа полученных данных авторы установили, что у 
25% пациентов имелась артериальная гипертензия. Ос-
новным фактором риска гипертонии отмечен возраст 
на момент операции. У детей, которые перенесли опе-
рацию в младенческом возрасте, распространенность 
артериальной гипертензии составляла 7%, а у детей в 
возрастной категории 4 года и старше этот показатель 
возрастал до 33%. Авторы также отметили, что продол-
жительность жизни у этой категории пациентов была 
снижена, а основной причиной летальных исходов ста-
ла ишемическая болезнь сердца. Подобные результаты 
были представлены и в работе Toro-Salazar и коллег 
[10] из университета Миннесоты, период наблюдения в 
которой составил 28 лет. По их данным, более чем у 1/3 
пациентов в отдаленном периоде развились сердечно-
сосудистые осложнения, а артериальная гипертензия 
встречалась в 34,7%. Группой Toro-Salazar также отме-
чена ранняя летальность в когорте прооперированных 
и выписанных больных, 18% пролеченных пациентов 
умерли в возрасте до 34 лет. Наиболее частыми при-
чинами летального исхода были ишемическая болезнь 

сердца, аневризмы аорты, цереброваскулярные анев-
ризмы. 

Долгое время считалось, что раннее хирургическое 
лечение коарктации аорты снизит риск артериальной 
гипертензии в будущем. Однако O’Sullivan и соавторы 
[6] показали, что 28% детей, оперированных в 2–3-ме-
сячном возрасте, имеют в отдаленном периоде артери-
альную гипертензию.

Hager и коллеги [12] за 27-летний период наблюде-
ния 404 пациентов показали, что лишь 42% опериро-
ванных больных свободны от артериальной гипертен-
зии, 25% получали антигипертензионные препараты для 
контроля артериального давления, 23% находились на 
амбулаторном наблюдении по поводу гипертонии и 
10% имели гипертонический ответ на физические уп-
ражнения. По мнению Hager A. и соавторов, все паци-
енты с артериальной гипертензией имеют низкую то-
лерантность к физической нагрузке, что существенно 
снижает качество жизни. 

Недавние исследования продемонстрировали, что 
повышение артериального давления в ответ на фи-
зические упражнения – важный предиктор развития 
артериальной гипертензии. Hager назвал это явление 
«гипертоническим ответом». Проявляется оно у паци-
ентов после удовлетворительной реконструкции дуги 
аорты с нормальным артериальным давлением в покое в 
ответ на физические упражнения. Madueme и соавторы 
[13] показали, что в 16% случаев после коррекции дуги 
аорты у детей до года наблюдается «гипертонический 
ответ» (средний возраст пациентов на момент исследо-
вания составил 12 лет). 

Персистирующая артериальная гипертензия может 
также зависеть и от типа коррекции порока. Sciolaro и 
коллеги [14] проанализировали результаты хирургичес-
кого лечения коарктации аорты 56 пациентов в возрас-
те менее 4 лет двумя методами: техникой «extended» 

Распространенность артериальной гипертензии в зависимости от типа хирургической коррекции

Автор Год Пациенты Метод Гипертензия, %

Walhout [15] 2003 262
Аортопластика синтетической заплатой 
Extended

6,7 
2,1

Eicken [16] 2006 43 Стентирование 32

Pandey [17] 2006 399 РПЛЛПА 3,3

Luijendijk [18] 2011 74

Extended 
Аортопластика синтетической заплатой 
РПЛЛПА 
Пластика синтетическим графтом

37 
44 
14 
50

Rakhra [19] 2013 249 Extended 20

Extended – расширенный под дугу анастомоз; РПЛЛПА – реверсивная пластика лоскутом левой подключичной артерии
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анастомоза и реверсивной пластикой подключичным 
лоскутом. Авторы показали, что в группе с «extended» 
анастомозом гипертония была значительно выше – 29 
против 4% в группе реверсивной пластики.

Необходимо также отметить, что имеющиеся в ли-
тературе сведения о распространенности персистиру-
ющей артериальной гипертензии у пациентов с коарк-
тацией аорты после хирургического лечения довольно 
неоднородны (таблица).

Остаточная обструкция

Одной из возможных причин артериальной гипер-
тензии может являться рекоарктация аорты или не ус-
траненная во время операции обструкция на уровне 
дуги. Важным диагностическим критерием служит раз-
ность давления – более 20 мм рт. ст. – между верхними 
и нижними конечностями. Существуют исследования, 
которые показывают связь между повышенным систо-
лическим давлением и «мягким» градиентом, по дан-
ным допплерографии, как у детей [6], так и взрослых 
[20]. Однако степень остаточной обструкции не влияет 
на конечную гипертензию, и при ранней коррекции ар-
териальное давление может нормализоваться.

В последние десятилетия установка эндоваскуляр-
ных стентов стала процедурой выбора для умеренной 
обструкции на уровне дуги аорты. Проведенные иссле-
дования показали, что качество лечения таких паци-
ентов не отличается от такового при открытых опера-
циях, а стоимость лечения ниже. Eicken и коллеги [16] 
сообщили о 43 пациентах, которые имели умеренную 
обструкцию со средним градиентом 22 мм рт. ст. Всем 
пациентам выполнена процедура стентирования. Ав-
торы отметили у пациентов снижение артериального 
давления после стентирования, однако в течение 30 
месяцев у 32% персистировала артериальная гипертен-
зия. Аналогичные данные приведены и в другом иссле-
довании [21] 40 пациентов с умеренной обструкцией 
дуги аорты со средним градиентом 24 мм рт. ст. Авторы 
показали, что у 33% пациентов имелась стойкая гипер-
тония без признаков обструкции.

Несмотря на то что среднесрочные результаты стен-
тирования эффективнее, по сравнению с открытым 
хирургическим вмешательством при умеренной реко-
арктации аорты, при долгосрочном наблюдении досто-
верной разницы не выявлено. O’Sullivan в своей работе 
[22] предлагает выбирать ту или иную хирургическую 
процедуру индивидуально у каждого пациента с уме-
ренной рекоарктацией, учитывая возраст пациента и 
риск вмешательства.

Морфофункциональные изменения 
и сосудистая дисфункция

Сосудистая дисфункция у пациентов после коррек-
ции гипоплазии дуги аорты может иметь большое зна-
чение с точки зрения долгосрочного прогноза. Впер-
вые сосудистая дисфункция описана в исследовании 
1985 г. [23], что явилось прорывом в понимании пато-
физиологического процесса. Авторы выявили патоло-
гическую сосудистую реактивность предплечья и нор-
мальную реактивность сосудов голени у больных после 
коррекции коарктации аорты и предположили, что эти 
отклонения связаны с распространенностью артериаль-
ной гипертензии.

Как правило, такие пациенты имеют морфофункци-
ональные нарушения крупных артерий [24–26]. Морфо-
логические исследования стенки аорты проксимальнее 
и дистальнее коарктации представлены лишь характе-
ристикой состояния интимы, в которой развивается со-
единительная ткань. До сих пор остается неясным, что 
лежит в основе формирования коарктации – патология 
гладких миоцитов, волокнистых структур (эластина, 
коллагена) или их сочетание. Сообщалось, что гипоп-
лазированный сегмент содержит меньше эластина, чем 
сопоставимые сегменты нормальной дуги аорты. Функ-
циональное значение этого наблюдения являлось гипо-
тетическим в частности потому, что оно не было соот-
несено с другими потенциальными показателями роста, 
такими как наличие или отсутствие гладкомышечных 
клеток, плотность коллагена и соотношение этих эле-
ментов по сравнению с другими сегментами аорты [4].

В исследовании группы Masato Machii (1997) уста-
новлено, что, несмотря на то что гипоплазированный 
сегмент имеет абсолютно меньшее количество пластин 
эластина, чем нормальная дуга (рис. 1, а–г), относитель-
ное к диаметру содержание пластин эластина превыша-
ет значения этого показателя для нормально развитой 
дуги аорты [7]. 

Эта парадоксальная ситуация, по мнению авторов, 
является специфичной для тубулярной гипоплазии 
дуги аорты. Кроме того, определено содержание a-ак-
тин-положительных клеток в медии, учитывая что этот 
показатель является потенциально важным, поскольку 
в аорте плода с повышением гестационного возраста 
содержание гладкомышечных a-актин клеток увели-
чивается, а гладкомышечных a-актин клеток умень-
шается. Фенотипические характеристики этих клеток 
гладкой мускулатуры важны, потому что синтетичес-
кими являются те клетки, которые способны к проли-
ферации и производству компонентов внеклеточного 
матрикса, что тем самым обеспечивает процесс роста. 

© Сойнов И.А. и др.
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Таким образом, относительно высокое содержание 
пластин эластина и уменьшение a-актин-позитивных 
клеток указывают на снижение потенциала роста. При 
сравнении плотности коллагена отмечено значительно 
большее содержание коллагена в гипоплазированном 
сегменте в сравнении с нативной аортой. В восходящей 
аорте также определяется более высокая плотность 
коллагена, чем в норме. Эти морфологические измене-
ния негативно влияют на растяжимость аорты и потен-
циал роста дуги аорты.

В исследовании 2009 г. Тодорова С.С. [27] (40 на-
блюдений) выявлено поражение аорты на различных 
ее участках. В стенке восходящей аорты отмечалось 
истончение всех слоев, гипоэластоз, вплоть до полного 
отсутствия эластической ткани. В среднем слое аорты 
количество гладких миоцитов было снижено, имелись 
полости в виде кист, содержащие кислые мукополиса-
хариды, вокруг них – неравномерное распределение 
грубых коллагеновых волокон. Иммуногистохимичес-
кое исследование в этих участках выявляло увеличение 

содержания коллагена I типа и уменьшение содержа-
ния коллагена III типа. Такое поражение восходящей 
аорты часто приводит к возникновению аневризм аор-
ты. Также в стенке восходящей аорты со стороны 
интимы обнаруживались липиды, пенистые клетки, 
расположенные вокруг жировых частиц, что свидетель-
ствовало о наличии раннего атеросклероза.

В грудном отделе аорты отмечалось неравномерное 
утолщение интимы, содержащей большое количество 
фибробластов, коллагеновых волокон, среди которых 
выявлялся коллаген I типа. В среднем слое аорты име-
лись участки опустошения клеток с очаговой пролифе-
рацией гладких миоцитов вокруг них, неравномерная 
инфильтрация стенки кислыми мукополисахаридами. 
В грудном отделе аорты дистальнее места коарктации 
аорты и брюшной аорты отмечалась гипоплазия всех 
слоев ее стенки, гипоэластоз и фрагментация волокнис-
тых структур. 

Подобное исследование провели Schested и коллеги 
[28], которые показали увеличение коллагеновой тка-

Рис. 1. Гистологическое строение стенки нормальной аорты и аорты с коарктацией:  а, б – окраска гематоксилин-эозин 
(нативная аорта без патологических изменений с параллельных ходом эластических волокон); в, г – окраска по Ван-Гизону 
(коарктация аорты с хаотичным расположением эластических волокон, очаговая фрагментация эластических мембран с за-
местительным склерозом). Увеличение × 180.

а б

в г

Артериальная гипертензия у пациентов
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ни выше места обструкции в 8 раз. Menon и соавторы 
[29] выполнили исследование на животных, изучив экс-
прессию ключевых гладкомышечных белков и коорди-
национных белков адгезии до и после коррекции об-
струкции на уровне дуги. Исследование показало, что 
миозин в гладкой мускулатуре аорты снижается как до, 
так и после операции. Исследователи полагают, что эти 
изменения фенотипа гладкой мускулатуры могут спо-
собствовать структурным и функциональным переме-
нам, наблюдаемым в проксимальной части обструкции 
у пациентов, оперированных по поводу гипоплазии 
дуги или коарктации аорты. 

Изменения в стенке аорты, несмотря на устране-
ние коарктации аорты в раннем детском возрасте или 
периоде новорожденности, не регрессируют. В иссле-
довании Kuhn и соавторов [30] показано, что после 
среднего трехлетнего периода наблюдения жесткость 
восходящей аорты остается такой же, как и была до ус-
транения коарктации. Растяжимость стенки аорты у па-
циентов после устранения коарктации существенно от-
личалась от результатов контрольной группы, несмотря 
на аналогичные показатели артериального давления и 
толщины стенки левого желудочка. 

В последнее время с применением современных ме-
тодов ЭхоКГ и допплер-ЭхоКГ расширился спектр ис-
следуемых показателей, однако эти данные согласуют-
ся с ранее полученными. Так, A. Vitarelli и соавторы [31] 
исследовали эластичность аорты с применением ткане-
вой допплерографии. У пациентов, прооперированных 
по поводу коарктации аорты, выявлены уменьшение 
скорости движения стенки аорты и снижение дефор-
мации (Strain), повышенные ригидные свойства аорты, 
даже после успешной коррекции порока.

Помимо изменений в мышечно-эластическом кар-
касе перемены происходят и в эндотелии крупных со-
судов. В ряде начальных исследований показано, что 
после коррекции коарктации и гипоплазии дуги аорты 
происходят изменения в эндотелии. Авторы исследо-
вали растяжимость крупных артерий тринитрат гли-
церином и потоком крови. По сравнению с контроль-
ной группой оба эти параметра были снижены [32, 33]. 
Дальнейшие исследования подтвердили эти данные, а 
также продемонстрировали повышенный уровень мо-
лекул адгезии и экспресии, что является следствием на-
рушения функции эндотелия. 

Многие исследования были акцентированы на зави-
симости показателей эластичности аорты от времени 
проведения оперативного лечения, изучалась эластич-
ность не только восходящего отдела и дуги аорты, 
но и брахиоцефальных артерий, а также роль бароре-

цепторов в патогенезе артериальной гипертензии. De 
M. Divitiis и соавторы (2001 г.) показали, что реактив-
ность плечевых и лучевых артерий снижена у пациен-
тов после хирургической коррекции коарктации аор-
ты, прооперированных в возрасте 4 месяцев и старше 
[34]. Kenny и соавтры [35] сообщили о 31 пациенте в 
возрасте от 14 до 18 лет, которым выполнялся 24-часо-
вой мониторинг артериального давления и оценивалась 
скорость распространения пульсовой волны, показы-
вающей чувствительность барорецепторов. У пациен-
тов с коарктацией аорты и нормальным артериальным 
давлением отмечена повышенная чувствительность ба-
рорецепторов по сравнению с контрольной группой. 
Однако авторы также обнаружили, что у девяти паци-
ентов с артериальной гипертензией чувствительность 
барорецепторов не отличалась от контрольной группы. 
Исследователи предположили, что спонтанная чувстви-
тельность барорецепторов увеличивается на относи-
тельно ранней стадии и, по-видимому, нормализуется 
по мере развития гипертензии. Исследование показыва-
ет, что функция барорецепторов отличается от нормы 
в этой группе пациентов, но причина это или следствие, 
еще предстоит доказать.

Вероятно, что различные хирургические подходы 
по-разному воздействуют на функцию барорецеп-
торов, расположенных в дуге аорты. В исследовании 
Kenny и соавторов [36] (21 пациент в возрасте 5 лет) 
оценивалась функция барорецепторов у пациен-
тов с коарктацией аорты, оперированных методами 
«extended» анастомоза и истмопластики подключич-
ным лоскутом, и сравнивалась с показателями контроль-
ной группой. Авторы отметили, что в группе с истмоп-
ластикой подключичным лоскутом чувствительность 
барорецепторов была значительно выше по сравне-
нию с группой пациентов, оперированных методом 
«extended» анастомоза, и контрольной группой. В двух 
последних чувствительность барорецепторов не отли-
чалась. Дисфункция барорецепторов может быть дви-
жущим механизмом для артериальной гипертензии, 
однако по-прежнему остается неясным, нарушается ли 
функция барорецепторов до операции или нарушения 
возникают в послеоперационном периоде. 

Ремоделирование дуги аорты

После хирургической коррекции коарктации аорты 
у группы пациентов без клинических признаков реци-
дива коарктации развиваются поздние осложнения, 
связанные с сердечно-сосудистыми и цереброваскуляр-
ными заболеваниями. Многие исследования связывают 
артериальную гипертензию с ремоделированием дуги 
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аорты в послеоперационном периоде. Основополож-
ником этой теории были Ou и соавторы. Используя 
МРТ сердца, они сравнивали длину W (поперечный раз-
мер между средней точкой восходящей аорты к нисхо-
дящей аорте) с высотой H (вертикальный размер от W 
к самой высокой точке на дуге аорты) [37]. Авторами 
установлено, что всех послеоперационных пациентов 
можно отнести к одной из трех групп по типу морфо-
логии дуги аорты: Gothic, Crenel и Romanesque. Выбор 
терминов основан на сходстве аномальных дуга с соот-
ветствующими архитектурными стилями (рис. 2, а–в). 

Используя данную классификацию, они заметили, 
что пациенты с «готическим» типом дуги аорты имели 
значительно большую частоту возникновения сосудис-
той дисфункции по сравнению с группой Romanesque 
и нативной дугой аорты. Оставалось непонятным, по-
чему Romanesque имеет лучший клинический исход по 
сравнению с дугами типа Gothic и Crenel. Принимая во 
внимание значимые различия в геометрии, существова-
ло только одно объяснение – изменение гемодинами-
ки. Olivieri и коллеги [38] на основании МРТ-данных/
данных МРТ оценивали пиковый поток при постоян-
ной скорости и изменяющийся при турбулентности, 
а также напряжение потока крови на стенку аорты 
(рис. 3).

Авторы показали, что напряжение потока крови на 
стенку аорты во всех трех ремоделированных дугах 
аорты значительно выше, чем в нативной дуге, однако 
максимальное напряжение выявлено у Gothic дуги. В 
связи с этим можно отметить, что геометрические не-

ровности, или «углы», которые препятствуют току кро-
ви в ремоделированных дугах, могут напрямую влиять 
на развитие артериальной гипертензии.

Дисфункция левого желудочка

Существует ряд исследований, которые показывают 
те или иные изменения в левом желудочке после кор-
рекции коарктации или гипоплазии дуги аорты [39–43]. 
У данной популяции пациентов с повышенным артери-
альным давлением, как правило, имеется гипертрофия 
левого желудочка. Однако в последнее время полага-
ют, что гипертрофия левого желудочка является не 
следствием артериальной гипертензии, а ее предикто-
ром. Так, Leandro и коллеги [40] в своем исследовании 
в группе 20 пациентов (средний возраст 14 лет) после 
хирургической коррекции коарктации аорты показали, 
что масса левого желудочка была увеличена, несмотря 
на отсутствие значительного подъема артериального 
давления при суточном мониторировании. Также в не-
давнем исследовании [41] в группе 40 пациентов с нор-
мальным артериальным давлением после коррекции ко-
арктации или гипоплазии дуги аорты (средний возраст 
12 лет) показано значительное увеличение индекса мас-
сы левого желудочка в сравнении с контрольной груп-
пой. Исследование продемонстрировало, что гипер-
трофия левого желудочка при обструкции дуги аорты 
не является следствием артериальной гипертензии.

В исследовании Crepaz и соавторов [42] в группе 52 
пациентов после успешной коррекции коарктации аор-
ты установлено, что соотношение массы левого желу-

Рис. 2. Ремоделированные дуги аорты у пациентов после коарктации аорты: а – Gothic; б – Crenel; в – Romanesque
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дочка к его объему и систолической функции левого 
желудочка значительно увеличено по сравнению с по-
казателями контрольной группой. Также авторы отме-
тили, что при относительно стабильном систолическом 
артериальном давлении у этой группы пациентов име-
лось повышенное диастолическое артериальное давле-
ние по сравнению с контрольной группой. Схожие ре-
зультаты продемонстрировали Lombardi и коллеги [43], 
которые сообщили, что дисфункции левого желудочка 
можно обнаружить и в отсутствии его очевидной ги-
пертрофии или повышенного артериального давления. 
В контрольную группу ретроспективного исследования 

были включены 24 пациента в возрасте 9 лет (средний 
возраст на момент операции составил менее 1 месяца), 
у которых была обнаружена диастолическая дисфунк-
ция левого желудочка. Эти исследования демонстриру-
ют, что оперированные пациенты по поводу обструк-
ции дуги аорты имеют дисфункцию левого желудочка 
в отсутствии артериальной гипертензии, которая разви-
вается, как правило, не сразу, а с течением времени.

Аорто-левожелудочковая взаимосвязь

Растяжимость и упругость – важные функции ар-
териальной сосудистой системы. Как правило, элас-

Рис. 3. Трехмерная структура кровотока в различных вариантах дуги аорты. В каждой дуге показана скорость 
кровотока, маркированная цветом. Пик скорости отмечен красным цветом
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тические свойства определяют функционирование 
проксимального отдела восходящей аорты и крупных 
артерий. Эластическая дисфункция проксимального от-
дела восходящей аорты напрямую влияет на функцию 
левого желудочка. В статье Murakami и соавторов [44] 
исследовалась пульсовая волна давления в восходящей 
аорте и ее влияние на гипертрофию левого желудочка. 
В исследовании участвовали 20 пациентов с обструкци-
ей дуги аорты, у которых отсутствовал градиент между 
верхними и нижними конечностями. Установлено, что 
у пациентов после реконструкции дуги аорты степень 
толщины стенки левого желудочка коррелировала с 
увеличением пульсовой волны давления. Также обна-
ружено, что с увеличением пульсовой волны давления 
возрастает и постнагрузка, что может свидетельс-
твовать о прямой зависимости между эластическими 
свойствами проксимального отдела восходящей аорты 
и диастолической дисфункцией левого желудочка.

Двустворчатый аортальный клапан

Высокая распространенность двустворчатого аор-
тального клапана при коарктации аорты подтвержде-
на данными мировой литературы. Pees и Michel-Behnke 
[45] в своем исследовании сравнили 96 детей, не имев-
ших обструкцию дуги, и разделили их на две группы: 
с дву- или трехстворчатым аортальными клапанами. 
Авторы обнаружили, что диаметр восходящей аорты 
больше в группе с бикуспидальным клапаном. Они так-
же отметили, что меняется и морфология двустворча-
того аортального клапана – в области слияния левой и 
правой коронарных створок аортальный клапан имел 
более жесткую структуру. Такие изменения эластичес-
ко-коллагеновой структуры корня аорты могут приво-
диeть к артериальной гипертензии у пациентов с бикус-
пидальным клапаном.

Почечная дисфункция

Влияние гемодинамических расстройств на состоя-
ние внутренних органов при коарктации и гипоплазии 
аорты остается весьма интересным. Развитие гипото-
нии в нижней половине тела приводит к изменению 
тканевого и сосудистого компонентов внутренних 
органов. В экспериментальном исследовании на жи-
вотных 2009 г. Шормановым С.В. [46] показано, что 
коарктация аорты приводит к перестройке различных 
тканевых компонентов почек с ремоделированием 
структуры этого органа. Развитие гипотонии в реналь-
ном сосудистом бассейне влечет за собой падение 
гемодинамической нагрузки на ветви артерий с после-
дующей атрофией их стенок, в основе которой лежит 

уменьшение количества и размеров гладкомышечных 
клеток. Эти изменения, как описывают авторы, носят 
реактивно-приспособительный характер и способс-
твуют приведению степени развития гладкой мускула-
туры в соответствие с уровнем ее функционирования. 
Емкость артериального отдела сосудистой системы 
почек существенно снижается, в то же время емкость 
венозного отдела в значительной мере возрастает. 
Очевидно, последнее происходит в связи с депониро-
ванием крови в венах, что обеспечивает замедление ее 
движения через ренальную капиллярную систему и уве-
личение времени контакта с тканевыми структурами, т. 
е. направлено на улучшение питания клеток в условиях 
хронической ишемии.

С течением времени, несмотря на включение ряда 
механизмов адаптации, корригирующих нарушенный 
кровоток, в почках возникают и нарастают деструк-
тивные изменения. Они касаются различных тканевых 
компонентов этого органа, однако в первую очередь 
страдает сосудистая система, принимающая на себя ге-
модинамический «удар». Стенки почечных артерий и 
вен подвергаются склерозу, а иногда и гиалинозу. Дан-
ные процессы охватывают все сосудистые оболочки, в 
том числе и интиму. Более того, будучи функциональ-
но недееспособными, они становятся препятствием на 
пути движущейся крови, что приводит к нарушениям 
перфузии почечных гломерул с развитием их склероза. 
Вторично страдают и не сосудистые структуры почек: 
в частности, подвергается дистрофии и атрофируется 
ишемизированная паренхима этого органа, представ-
ленная системой канальцев. На ее месте разрастается 
соединительная ткань, и удельная площадь ренальной 
стромы в значительной мере увеличивается.

Нарушение гемоциркуляции в почках приводит к 
снижению перфузионного давления. Это в свою оче-
редь вызывает недостаточное растяжение приводя-
щих артериол мальпигиева клубочка. Располагающиеся 
в медиальном слое, ее гранулярные клетки юкстагло-
мерулярного аппарата, являющиеся своеобразным во-
люм-рецепторным аппаратом, реагируют на любые из-
менения почечной гемодинамики и выделяют в кровь 
почечный инкрет – ренин. Гиперсекреция ренина при-
водит к превращению ангиотензиногена в ангиотензин 
I, который под воздействием ангиотензинконвертиру-
ющего фермента переходит в ангиотензин II. Агнгио-
тезин II является сильнейшим вазоконстриктором, ко-
торый, непосредственно воздействуя на системные 
артериолы, вызывает их спазм, что резко увеличивает 
периферическое сопротивление. Также ангиотензин II 
стимулирует выработку альдостерона, который задер-
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живает натрий и воду, что приводит к увеличению объ-
ема циркулирующей крови и повышению перифери-
ческого сопротивления. Периферический ангиоспазм, 
гипернатриемия и гиперволемия приводят к злокачест-
венной артериальной гипертензии.

Медикаментозная терапия

Глубокое понимание патофизиологии артериальной 
гипертензии поможет корректно назначить антиги-
пертензивную терапию. Считается, что такие препара-
ты должны снижать не только артериальное давление, 
но и улучшать эластические свойства крупных артерий 
и левого желудочка. В исследовании Brili и соавторов 
[33], при сравнении 16 пациентов с успешно устранен-
ной коарктацией аорты с участниками контрольной 
группой, обнаружено, что уровень провоспалительных 
цитокинов и молекул адгезии выше в группе пациентов 
с коарктацией аорты. В последующем рандомизиро-
ванном исследовании [47] эти же авторы продемонс-
трировали, что ингибитор ангиотензинпревращающе-
го фермента (АПФ) – рамиприл – улучшает функцию 
эндотелия и снижает экспрессию провоспалительных 
цитокинов IL-6 у пациентов после реконструкции дуги 
аорты. Также, оценивая индекс эндотелиальной фун-
кции на сосудах предплечья, авторы установили, что 
терапия рамиприлом улучшает кровоток и кровенапол-
нения сосудов без существенного снижения диастоли-
ческого артериального давления. Giordano и др. [48] 
провели исследование, в котором 30 больных (средний 
возраст 15 лет) получали лечение либо b-блокаторами 
(атенолол, n = 12), либо блокаторами рецепторов анги-
отензина (кандесартан, n = 18 ). 

Авторы отметили, что терапевтический результат 
достигнут в 50% случаев в группе лечения b-блокато-
рами и в 75% – в группе блокаторов рецепторов анги-
отензина. Также авторы отметили большое количество 
побочных эффектов в группе лечения b-блокаторами. 
Однако в 8-недельном перекрестном исследовании 
Moltzer и коллеги [49], сравнив результаты приема 16 
пациентами кандесартана и метопролола, обнаружили, 
что в группе лечения метопрололом отмечен значимый 
терапевтический эффект. 

Несмотря на то что в этих исследованиях проде-
монстрированы значимые терапевтические эффекты 
по снижению артериального давления b-блокаторами, 
блокаторами рецепторов ангиотензина и ингибиторами 
АПФ, пока нет объективных данных, подтверждающих 
улучшение эластических свойств крупных артерий и ле-
вого желудочка.

Заключение
Обструкция дуги аорты остается областью активно-

го исследовательского интереса, так как по-прежнему 
существует много вопросов. Некоторые из них про-
стые, такие как, например, этиология сосудистой дис-
функции. Другие же более сложные: развивается ли 
сосудистая дисфункция внутриутробно или это связано 
с хирургическим вмешательством? Не менее важен воп-
рос оптимального способа реконструкции дуги аорты 
с точки зрения функции сосудов и артериального дав-
ления. По-прежнему актуальны вопросы оптимальной 
медикаментозной терапии: когда следует начинать 
лечение пациентов, на какие параметры необходимо 
ориентироваться и каким группам препаратов отдавать 
предпочтение. 
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At present, surgical techniques for treatment of CoA are well established and the mortality is one of the lowest amongst all CHD patients. Nevertheless, the incidence 
of arterial hypertension (AH), cerebrovascular disease and heart disease is still high even in those patients who have no signs of re-coarctation and deformity of aorta. 
According to several modern studies, these problems are thought to be due to microstructural changes of the aortic wall (disorders of the collagen-elastic carcass), 
malfunctions of the aortic baroreceptors and unnatural geometry of the aorta after surgery. This study was designed to analyze the possible causes of residual AH after 
surgical treatment of coarctation and hypoplasia of the aorta. A high incidence of residual AH is still a topical issue for this group of patients and requires further research 
of pathogenesis and optimal therapies of this disorder.
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