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Критическая коарктация аорты характеризуется резким 
сужением перешейка аорты, что ограничивает кровоток в 
грудную часть аорты. Выживаемость пациентов зависит от 
функционирования открытого артериального протока. За-
крытие артериального протока в первые часы или несколь-
ко суток жизни сопровождается резким ухудшением состо-
яния ребенка и развитием полиорганной недостаточности. 
Снижение почечного кровотока сопровождается нарушени-
ем водного баланса и задержкой жидкости в кровяном ру-
сле, увеличением уровня лактата, что приводит к развитию 
сердечной недостаточности и метаболического ацидоза. 
Высокие дозы простагландина Е1 не всегда вызывают река-
нализацию артериального протока, а риск хирургической 
коррекции в условиях выраженной обструкции системного 
кровотока и полиорганной недостаточности крайне высок. 
Таким образом, паллиативное стентирование критической 
коарктации аорты при декомпенсированном состоянии но-
ворожденного является методом выбора как мост к последу-
ющей радикальной коррекции порока. 
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Введение 
Одной из главных причин высокой летальности 

у детей с внутрисердечными аномалиями на пер-
вом году жизни являются обструктивные пороки 
дуги аорты с дуктус-зависимой гемодинамикой. На-
глядным примером данного варианта нарушения 
гемодинамики является предуктальная (критиче-
ская) форма коарктации аорты (КоА). Критическая 
КоА характеризуется резким сужением перешейка 
аорты, что ограничивает кровоток в грудную часть 
аорты [1]. Выживаемость пациентов зависит от 
функционирования открытого артериального про-
тока [2]. Физиологическое закрытие артериального 
протока в первые часы или несколько суток жизни 
сопровождается резким ухудшением состояния 
ребенка и развитием полиорганной недостаточно-
сти [3]. Снижение почечного кровотока приводит к 
нарушению водного баланса и задержке жидкости  
в кровяном русле, увеличению уровня лактата и, 
как следствие, сердечной недостаточности и мета-
болическому ацидозу [1; 3; 4]. Летальность состав-
ляет 30–50 % младенческой смертности от всех 
врожденных пороков сердца (ВПС) [5].

Введение простагландина Е1 для реканализа-
ции артериального протока не всегда может быть 
эффективным, даже при назначении высоких 
(100 нг/кг/мин) доз препарата [2; 4]. Единственным 
методом спасения ребенка является экстренное 
хирургическое вмешательство. Однако риск хирур-
гической процедуры при декомпенсированном со-
стоянии ребенка крайне высок, поэтому одним из 
предпочтительных методов является стентирова-
ние перешейка аорты [6]. 

В данном обзоре представлены результаты раз-
личных методов лечения критической КоА у ново-
рожденных детей.  

Эмбриология

Коарктация аорты характеризуется сужением 
перешейка на уровне впадения артериального 
протока. Как правило, это обусловлено эмбрио-
нальным отклонением в развитии четвертой и ше-
стой жаберных дуг аорты.

Этиология КоА не изучена полностью, однако су-
ществуют 3 теории образования порока, наиболее 
ранние из них: теория миграции ткани артериаль-
ного протока и теория сниженного кровотока че-

рез дугу аорты. Согласно теории миграции ткани 
артериального протока, дуктальная ткань прони-
кает в перешеек аорты и таким образом суживает 
его [7]. По теории сниженного кровотока через дугу 
аорты, обструкция развивается вторично по отно-
шению к гемодинамическим нарушениям. Обычно 
у плода через перешеек аорты проходит около 10 %  
общего объема сердечного выброса (большая 
часть крови перетекает через артериальный про-
ток). Если через перешеек аорты будет проходить 
менее 10 % кровотока, то рост перешейка при
останавливается, что может повлечь его сужение 
[8; 9]. В литературе имеются данные о влиянии гене-
тических факторов на развитие ВПС. Генетический 
компонент КоА давно связан в синдроме Шершев-
ского – Тернера с частотой встречаемости данного 
порока около 35 % [10]. Помимо хромосомных ано-
малий, вклад в возникновение ВПС вносят единич-
ные генные мутации. С эволюционированием мо-
лекулярной генетики и биологии были определены 
многие гены, связанные с развитием сердца и его 
аномалиями. Так, доказано не только влияние гена 
NOTCH1 на развитие сердца и сосудов, но и обнару-
жена связь мутаций в этом гене с формированием 
ВПС, а именно гипоплазии левых отделов сердца, 
двустворчатого аортального клапана и коарктации 
аорты [11; 12].

Пренатальный и постнатальный периоды 
развития и изменения гемодинамики

Важно понимать физиологические механиз-
мы изменений в сердечно-сосудистой системе во 
время перехода от внутриутробной жизни плода 
к неонатальной. В эмбриональном периоде у пло-
да легкие не участвуют в газообмене, их альвеолы 
заполнены жидкостью, сопротивление легочных 
сосудов высокое, с минимальным легочным крово-
током. Кровоток по сосудам дуги обеспечивается 
левым желудочком, в то время как в нисходящую 
аорту — правым желудочком через артериальный 
проток за счет высокого легочного сопротивления 
[13]. В течение внутриутробного развития плода 
на тонус стенок артериального протока также воз-
действуют несколько факторов, таких как эндо-
генные простагландины, оксид углерода, оксид 
азота или низкий уровень парциального давления 
кислорода, которые ингибируют сократительные 
механизмы гладкомышечной мускулатуры. Стен-
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ка артериального протока чувствительна не только  
к действию вырабатываемых в ней простагланди-
нов, но и к уровню циркулирующего простагландина 
Е2. Основным источником простагландинов явля-
ется плацента, их катаболизм происходит в легоч-
ной ткани. У плода при резко сниженном легочном 
кровотоке создаются предпосылки для высокой 
концентрации простагландинов в крови [14]. Роль 
эндогенного оксида азота, который также вырабаты-
вается в стенке артериального протока и поддержи-
вает его открытым, доказана и в клинической пра-
ктике, и в эксперименте [15]. Оксид углерода также 
является вазодилататором и обнаруживается в эн-
дотелии и мышечной стенке артериального протока. 
Как и у большинства гладкомышечных сосудов под 
действием гипоксии в артериальном протоке про-
исходит снижение тонуса мышечной стенки, а отно-
сительно невысокое содержание кислорода в крови 
плода приводит к тому, что артериальный проток 
остается открытым [16]. После рождения ребенка  
с расширением легких и началом эффективного аль-
веолярного газообмена увеличивается легочный 
кровоток, снижается сопротивление сосудов легких 
и прекращается функция открытых овального окна 
и артериального протока. Возникают отдельная 
легочная и системная циркуляция. Сочетание утол-
щения интимы с констрикцией сосуда вследствие 
повышения уровня кислорода в крови приводит  
к функциональному закрытию артериального про-
тока после рождения (обычно в течение первых ча-
сов жизни).   

Классификация и патофизиологические 
механизмы  

L.M. Bonnet в 1903 г. ввел термины инфантиль-
ный (предуктальный) и взрослый (постдукталь-
ный) тип КоА, основываясь на изменениях гемо-
динамики и патофизиологических процессов в 
организме ребенка [17]. Однако R. Van Praagh ут-
верждал, что эта классификация, хоть и точна для 
некоторых пациентов, но имеет недостатки. Со-
гласно его классификации, определенный участок 
КоА почти всегда располагается юкстадуктально 
с гипоплазией перешейка или без нее [18]. В кар-
диохирургии, особенно для оценки отдаленных 
результатов хирургической коррекции поро-
ка, используется классификация КоА, предло-
женная International Nomenclature and Database 

Conferences for Pediatric Cardiac Surgery: изоли-
рованная, с дефектом межжелудочковой перего-
родки, с другими сложными аномалиями сердца,  
а также сочетание этих трех видов с гипоплазией 
перешейка и/или гипоплазией дуги [19]. 

В перинатальном периоде анатомия обструктив-
ных поражений левых отделов сердца претерпе-
вает значительные изменения. У ребенка с КоА от-
крытый артериальный проток поддерживает поток 
системной циркуляции в обход области сужения, 
и при его закрытии происходит низкий сердечный 
выброс в нисходящую аорту с развитием гипо-
перфузии, тканевой гипоксии и шока. В результате 
увеличения нагрузки на левый желудочек снижа-
ется его сократимость и увеличивается конечный 
диастолический объем, развиваются сердечная 
недостаточность и отек легких. Снижение сопро-
тивления легочных сосудов в течение первой не-
дели жизни приводит к увеличению потока крови  
в легкие и неадекватному системному кровообра-
щению, происходит ограничение дуктус-зависимо-
го системного и увеличение легочного кровотоков. 
У детей с КоА и дефектом межжелудочковой пере-
городки при снижении сопротивления легких на-
растает шунт крови и усугубляется сердечная недо-
статочность.  

Спонтанное закрытие артериального протока 
приводит к стремительному ухудшению состояния 
пациента, циркуляторному коллапсу с нарушени-
ем тканевой перфузии на уровне кровоснабжения 
нисходящей аорты и развитию метаболического 
лактат-ацидоза [3]. Если ацидоз не корригировать, 
развиваются симптомы вторичной полиорганной не-
достаточности, включая почечную и печеночную не-
достаточность, некротический энтероколит, при этом 
провоцируется сердечная недостаточность [3; 4].

При взрослом типе (постдуктальная КоА) основ-
ным симптомом является проксимальная артери-
альная гипертензия, при которой происходит ре-
моделирование сосудистой стенки с последующим 
развитием фиброэластоза в ней — проявления ге-
модинамического артериосклероза [20]. Длительно 
существующая артериальная гипертензия приво-
дит к формированию аневризм в Виллизиевом кру-
ге, аневризм грудной аорты, раннему коронарному 
атеросклерозу с развитием ишемической болезни 
сердца [21–23].

© Рзаева К.А. и соавт., 2020
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Проблемы диагностики коарктации 
аорты у новорожденных 

Пренатальная диагностика
Важность пренатальной диагностики опреде-

ляется, прежде всего, возможностью раннего вы-
явления критической КоА, так как точно установ-
ленный диагноз данного порока позволяет четко 
спланировать тактику послеродового ведения ре-
бенка — назначение простагландинов в сочетании 
с интенсивной терапией и принятие решения об 
объеме оперативных вмешательств. Эхокардио
графический скрининг является первичным мар-
кером в диагностике порока. Однако, несмотря на 
совершенствование методов пренатальной диаг-
ностики, фетальная эхокардиография (ЭхоКГ) по-
зволяет правильно идентифицировать КоА лишь  
в 20–50 % случаев [24]. Так, O. Franklin и соавт. ука-
зали на низкую приверженность диагностике КоА. 
При сопоставлении результатов пре- и постна-
тальной ЭхоКГ оказалось, что при фетальной ЭхоКГ  
на 87 исследований было 9 ложноотрицательных 
и 22 ложноположительных случая. При этом отсут-
ствовали четкие однозначные критерии порока 
кроме прямой визуализации [25]. По причине осо-
бенностей внутриутробного кровообращения пло-
да визуализировать зону перешейка аорты крайне 
затруднительно. Можно предположить КоА только 
на основании таких косвенных признаков, как асим-
метрия размеров магистральных сосудов или желу-
дочков, сужение дуги аорты и угол между артери-
альным протоком и перешейком [24; 26].

Диспропорция желудочков
Подозрение на КоА обычно возникает, когда  

у плода наблюдается диспропорция желудочков 
(гипоплазированный левый и нормальный правый 
желудочки). Важно учитывать показатели z-score, 
чтобы понимать, что правый желудочек нормаль-
ного размера, а левый желудочек гипоплазирован 
(для исключения редких аномалий, когда диспро-
порция желудочков вызвана большим правым 
желудочком) [27]. Диспропорция желудочков на-
иболее чувствительна во втором триместре бе-
ременности, до 25 нед. гестационного возраста. В 
третьем триместре наблюдается небольшая сте-
пень физиологической диспропорции (в норме 
соотношение левого желудочка к правому менее 
1,5) [28]. Существует высокий уровень ложнопо-

ложительных результатов, особенно после 34 нед. 
(до 80 %) [29]. В 2009 г. M.D. Quartermain с соавт. вы-
полнили пренатальную ЭхоКГ у 35 плодов с диспро-
порцией левого и правого желудочков, которые 
нуждались в оперативном вмешательстве по поводу 
гипоплазии дуги аорты, и сравнили с группой, которая  
не нуждалась во вмешательстве [30]. Эхокардио-
графические измерения были получены в конце 
диастолы перед закрытием атриовентрикулярных 
клапанов и включали в себя размеры по длинной 
оси и размер в средней трети в левом и правом же-
лудочках. Результаты не показали значительных 
различий в соотношении размеров по длинной оси, 
но размер в средней трети левого и правого желу-
дочков был статистически значимо ниже в группе 
вмешательства. Размер в средней трети левого и 
правого желудочков < 0,6 показал чувствительность  
70 %, специфичность 67 % и положительную прогно-
стическую ценность 73 % для хирургической коррек-
ции или критической коарктации аорты. 

Соотношение перешейка аорты к открытому 
артериальному протоку 
Трехсосудистая позиция позволяет сравнить 

дугу аорты, открытый артериальный проток и оце-
нить перешеек плода. L. Pasquini с соавт. получи-
ли показатели z-score для дуги, перешейка аорты  
и открытого артериального протока у нормальных 
плодов путем их измерения и сравнили результа-
ты с гестационным возрастом и длиной бедренной 
кости [31]. Авторы также рассчитали соотношение 
диаметра перешейка аорты к артериальному про-
току. При регрессионном анализе показано, что 
соотношение перешейка и артериального прото-
ка нормальных плодов к длине бедренной кости  
и гестационному возрасту крайне близко к посто-
янному значению 1, независимо от значения дли-
ны бедренной кости или гестационного возраста.  
95 % доверительный интервал составлял 0,74–1,23. 
Показатели ниже 0,74 являлись прогностически ве-
роятными для КоА, и и чем ниже значение довери-
тельного интервала, тем более вероятна гипопла-
зия дуги или коарктации аорты. 

С помощью соотношения перешейка аорты к ар-
териальному протоку также можно отличить плод, 
которому потребуется хирургическое вмешатель-
ство, от плода, который требует наблюдения. Чем 
выше значение (и, следовательно, выше соотно-
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шение), тем меньше вероятность КоА. A.R. Quarello 
с соавт. определили стандартную позицию, чтобы 
получить и оценить угол перешейка аорты и арте-
риального протока: сагиттальная позиция, которая 
включает дистальную дугу, перешеек аорты и ар-
териальный проток, а также проксимальную часть 
нисходящей аорты с использованием допплеров-
ского эффекта. У нормальных плодов угол пере-
шейка аорты к артериальному протоку составляет 
от 128,2 до 167,0, а у плодов с КоА — от 82,2 до 125 
[32].  

Диспропорция магистральных сосудов
При КоА почти всегда имеется несоответствие 

магистральных сосудов, при котором диаметр ле-
гочной артерии больше диаметра аорты во время 
диастолы. Это, вероятно, связано с перераспреде-
лением кровотока из-за высокого сопротивления 
в аорте и левом желудочке. Как правило, пере-
распределение кровотоков временное явление, 
которое нормализуется после рождения, если же 
нормальное распределение кровотока не наступа-
ет, то такому пациенту требуется экстренное опера-
тивное вмешательство. 

M. Slodki с соавт. оценили пренатальные разме-
ры магистральных артерий в третьем триместре 
путем измерения диаметров сосудов в трехсосу-
дистой позиции. Авторы обнаружили, что соотно-
шение диаметров легочной артерии к аорте может 
быть значимым для диагностики КоА. Соотношение 
диаметров легочной артерии к аорте 1,60 и более, 
чувствительность метода составила 83 %, специ-
фичность — 85 % [33].

G. Rizzo с соавт. предложили измерять размеры 
как легочной артерии, так и аорты в трехсосуди-
стой позиции, используя четырехмерную соногра-
фию с пространственно-временной корреляцией 
изображений. Они также обнаружили, что соотно-
шение диаметров легочной артерии к аорте было 
значительно выше у плодов с КоА, чем у которых не 
было порока сердца [34]. 

Допплерография
В исследовании M.D. Quartermain с соавт. пока-

зали, что ретроградный кровоток через открытое 
овальное окно и ретроградный кровоток в дуге 
аорты являются предикторами тяжелых форм об-
структивной патологии левых отделов сердца [30]. 
Авторы обнаружили ретроградный кровоток у 

12 из 28 плодов; всем пациентам потребовалась 
операция в неонатальном периоде, в то время как  
у всех здоровых плодов было отмечено нормаль-
ное шунтирование крови на уровне открытого 
овального окна справа налево, чувствительность 
метода составила 71 %. Ретроградный кровоток у 
пациентов с КоА в основном наблюдается во время 
систолы [30]. Однако обратный поток крови в дуге 
аорты не всегда является патологическим. Так, в 
третьем триместре ретроградный поток крови мо-
жет быть физиологическим [24]. 

Постнатальный скрининг коарктации аорты
Классический пульсоксиметрический скрининг 

новорожденных в раннем неонатальном периоде 
является доступным и безопасным методом оп-
ределения критических пороков сердца, однако 
обладает крайне низкой чувствительностью. Так, 
при сочетании КоА с дефектом межжелудочко-
вой перегородки нет разницы данных пульсокси-
метрии между руками и ногами [35–38], поэтому 
одним из первичных методов диагностики КоА 
является внимательный клинический осмотр ново-
рожденного, что при подозрении на указанный по-
рок в сочетании с данными ЭхоКГ позволяет поста-
вить точный диагноз и определить тактику ведения 
новорожденного. Однако открытый артериальный 
проток в раннем неонатальном периоде скрывает 
симптомы КоА, осуществляя перфузию нижней по-
ловины тела. При его закрытии происходит стре-
мительное развитие клиники заболевания: острая 
сердечная недостаточность с трудно корригиру-
емым метаболическим ацидозом, шок, некроти-
ческий энтероколит, судороги и смерть. Выражен-
ность и скорость появления клинической картины 
в значительной степени зависят от сопутствующих 
внутрисердечных аномалий. 

Постнатальная эхокардиография 
Трансторакальный метод ЭхоКГ, несмотря на 

низкую чувствительность, является золотым стан-
дартом при первичном скрининге КоА у новоро-
жденных, позволяет получить градиент на уровне 
перешейка аорты, оценить анатомию и функцию 
левого желудочка, визуализировать другие вну-
трисердечные аномалии развития. Супрастерналь-
ная и субкостальная позиции в первую очередь 
помогают определить местоположение и степень 
сужения КоА. Наличие большого артериального 

© Рзаева К.А. и соавт., 2020



51

протока может затруднять визуализацию перешей-
ка аорты, поэтому крайне трудно исключить или 
потвердить КоА. Из-за тесного контакта перешей-
ка аорты и артериального протока гемодинамика  
в этой области меняется. При полной транстора-
кальной ЭхоКГ у пациентов с КоА можно также 
оценить другие часто связанные внутрисердечные 
нарушения, такие как двустворчатый аортальный 
клапан, дефект межжелудочковой перегородки, 
стеноз митрального клапана, гипоплазию левого 
желудочка и так далее. Также у каждого пациента 
должны быть оценены дуга аорты и отхождение 
брахиоцефальных артерий, что поможет хирурги-
ческой бригаде в определении тактики лечения. 
Чреспищеводная ЭхоКГ обеспечивает визуализа-
цию аорты, однако редко используется у новоро-
жденных из-за агрессивности метода [39]. 

Компьютерная томография и магнитно-
резонансная томография
Компьютерная томография обладает высокой 

разрешающей способностью при оценке внутри-
сердечных и экстракардиальных аномалий, позво-
ляет получать двух- и трехмерную реконструкцию 
соответствующего порока. Основными недостатка-
ми метода, особенно в педиатрической практике, 
являются кумулятивный эффект дозы облучения 
при повторных исследованиях и контраст-индуци-
рованная нефропатия при использовании йодиро-
ванных контрастных препаратов [39–41]. 

Магнитно-резонансная томография явля-
ется предпочтительным неинвазивным мето-
дом визуализации. Основным преимуществом 
магнитно-резонансной томографии является отсут-
ствие ионизирующего излучения, что делает воз-
можными неоднократные исследования [41; 42]. 
Контрастные снимки при магнитно-резонансной 
томографии с использованием гадолиния позво-
ляют диагностировать аномалии, которые могут 
быть не видны с помощью других методов неинва-
зивной визуализации. Однако чувствительность 
магнитно-резонансной томографии к двигатель-
ным артефактам и необходимость длительного 
пребывания пациента в поле сканера для получе-
ния диагностических данных, а также необходи-
мость задерживать дыхание во время сканирова-
ния ограничивает использование этого метода для 
визуализации и диагностики анатомии врожденно-

го порока, состояния органов грудной клетки у де-
тей первых лет жизни, в том числе новорожденных.   

Катетеризация аорты
Зондирование полостей сердца с контрастиро-

ванием аорты и тензиометрией в разных отделах 
является хорошим методом диагностики, однако 
требует анестезиологического пособия, ограни-
чен весом ребенка, а точнее размером бедренной 
артерии для постановки интродьюсера. Одним  
из осложнений такого метода является тромбоз ар-
терии, а к наиболее грозным относится диссекция 
бедренной артерии с развитием жизнеугрожающе-
го кровотечения. 

Лечение критической коарктации аорты

Препараты простагландина Е1
Дооперационное ведение пациентов с дуктус-

зависимым кровообращением стало возможным 
после начала применения препаратов простаглан-
дина Е1, который способствует поддержанию ар-
териального протока в открытом состоянии. Про-
стагландины представляют собой группу активных 
веществ, образующихся в организме ферментатив-
ным путем из некоторых незаменимых жирных кис-
лот и состоящих из 20 углеродных ненасыщенных 
карбоновых кислот.

В 1975 г. инфузию простагландина впервые ста-
ли успешно применять у младенцев с критически-
ми синими пороками (атрезия легочной артерии, 
транспозиция магистральных артерий), а в 1979 г. 
стали использовать у новорожденных с прерван-
ной дугой аорты и критической формой КоА [43–
46]. Простагландин E1 расширяет и поддерживает 
артериальный проток в открытом состоянии, через 
который осуществляется кровоток в нижнюю по-
ловину тела и разгружается левый желудочек [43]. 
Применение простагландина Е1 у новорожденных 
в комбинации с интенсивной терапией улучша-
ет сердечный выброс, купирует метаболический 
ацидоз и почечную недостаточность. По данным 
Е.Ю. Емельянчик и соавт., комплексная терапия  
с применением простагландина E1 обеспечила воз-
можность транспортировки больных в хирургиче-
ский стационар, ранней оперативной коррекции  
и годичную выживаемость у 81,6 % больных в срав-
нении 53,8 % в группе пациентов, не получавших 
простагландин E1 [47]. С целью поддержания ар-
териального протока в открытом состоянии ре-
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комендовано вводить начальную дозу препарата 
5–10 нг/кг/мин в виде постоянной внутривенной 
инфузии. При закрытом или закрывающемся открытом ар-
териальном протоке назначается доза 50 нг/кг/мин  
с увеличением на 10 каждые полчаса до 100 в за-
висимости от клинического ответа и динамики со-
стояния артериального протока, по данным ЭхоКГ,  
с последующим титрованием [48].   

Несмотря на большие преимущества в исполь-
зовании простагландина E1 у новорожденных  
с дуктус-зависимыми пороками, существует ряд 
побочных эффектов, тяжелых осложнений со сто-
роны костной ткани, желудочно-кишечного тракта, 
что делает невозможным более пролонгированное 
назначение препарата, даже при минимальном ти-
тровании дозировки, особенно у недоношенных 

маловесных детей. Даже на фоне кратковременного 
введения простагландина E1 небольшими дозами 
наблюдаются такие побочные проявления, как ап-
ноэ (19 %), брадикардия (13 %), гипотензия (6,5 %), 
некротический энтероколит (6,5 %), рвота (5 %), ли-
хорадка (1,6 %), кожные высыпания (1,6 %) [49–51]. 

После длительного применения (более 120 ч) 
возможны изменения костной структуры в виде 
кортикального гиперостоза, развитие гипертро-
фического пилорического стеноза [52–54]. Экстра-
вазация препарата может вызывать некроз мягких 
тканей. Также описываются случаи неонатального 
синдрома, имитирующего проявления синдро-
ма Барттера [55; 56]. Развитие синдрома связано 
с длительным введением простагландина Е1. Про-
исходит повреждение калиевых каналов толстого 

Аортопластика путем дистального 
смещения левой подключичной  

артерии по De Mendosa 

Протезирование 
участка аорты

Истмопластика лоскутом 
подключичной артерии

Процедура  
Ascending sliding

Аортопластика  
дистальной дуги аорты  

по Amato

Модифицированная реверсивная  
аортопластика гипоплазированной  

дистальной дуги лоскутом левой  
подключичной артерии

Анастомоз 
«конец-в-бок»

Косой расширенный 
анастомоз

Пластика аорты  
синтетической заплатой

Рис. 1. Методы хирургической коррекции

© Рзаева К.А. и соавт., 2020



53

восходящего колена петли Генле, потеря калия 
ведет к многочисленным метаболическим и гор-
мональным расстройствам в виде нарушения 
транспорта веществ через клеточные мембраны, 
усилению продукции сосудорасширяющих про-
стагландинов, снижению секреции альдостеро-
на, повышению продукции простагландина в по-
чках. Проявления побочных эффектов препарата  
со временем нивелируются при уменьшении дозы 
и после прекращения его инфузии. После отмены 
препарата необходимо экстренное хирургическое 
вмешательство в силу стремительного закрытия 
артериального протока под действием ряда ва-
зоконстрикторных факторов. Однако радикаль-
ная коррекция дуктус-зависимой КоА может быть 
фатальной для новорожденных, находящихся в 
критическом состоянии. Все это привело к поиску  
и разработке новых, более щадящих методов хи-
рургической и эндоваскулярной коррекции кри-
тической КоА новорожденных.  

Методы коррекции. Возможности 
современной хирургии коарктации аорты

Несмотря на простоту, КоА достаточно различна 
в анатомии, физиологии, клинической картине, ме-
тодах лечения и отдаленных результатах [57]. Опи-
сано много методик хирургической коррекции КоА 
с использованием собственных и чужеродных тка-
ней, включая легочный аллографт, ксеноперикар-
диальные и дакроновые заплаты (рис. 1) [58–62].  

Хирургический доступ (боковая или срединная 
торакотомия) зависит от степени гипоплазии дуги 
и сопутствующей патологии [5; 19]. Однако, не-
смотря на большой опыт хирургического лечения 
КоА, до сих пор не существует универсальной ме-
тодики, нет четких критериев и алгоритма выбора 
способа лечения в отношении критической КоА 
новорожденных. Развитие и совершенствование 
хирургической техники, анестезиологического 
пособия, методов выхаживания новорожденных  
с КоА, в частности с дуктус-зависимой формой, 
привело к снижению возраста оперируемых 
больных и, как следствие, увеличению летальных 
исходов в раннем послеоперационном перио-
де, развитию тяжелых форм рекоарктации аорты 
(реКоА) и лечению детей с гипоплазией дуги аор-
ты [63; 64]. По данным разных авторов, реКоА по-
сле хирургического вмешательства развивается 

в 3–26 % случаев [65–67]. B. Korbmacher с соавт. от-
разили результаты хирургического лечения 111 но-
ворожденных с КоА. Авторы разделили пациентов 
на три группы. В первую группу вошли пациенты  
с изолированной КоА, во вторую — новорожден-
ные с КоА в сочетании с большим межжелудочко-
вым дефектом, в третью — пациенты с комплекс-
ной патологией внутри- и экстракардиальных 
структур. Летальность во второй и третьей группах 
была высокой и составила 24,2 и 39,1 % соответст-
венно. Рекоарктация аорты (градиент давления бо-
лее 20 мм рт. ст.) была выявлена у 9 из 77 выживших 
новорожденных. Общая выживаемость составила 
96,7 % в первой группе, 77,4 — во второй и 51,9 — 
в третьей [68]. J.-P. Pfammatter с соавт. доложили  
о результатах лечения КоА у новорожденных, 
смертность которых составила 0 %, реКоА — 19 % 
за 49 мес. наблюдения; сопутствующая гипоплазия 
дуги составила 46 % [69]. Недостатками методов 
хирургической коррекции КоА являются сохра-
нение дуктальной ткани, использование синтети-
ческих заплат, циркулярный шов аорты на уровне 
перешейка, лигирование левой подключичной ар-
терии и сопутствующая гипоплазия дуги аорты. 
Вследствие обструкции системного кровотока 
хирургическое вмешательство, подразумеваю-
щее использование длительного искусственного 
кровообращения, является непосредственным 
предиктором неблагоприятных событий. Необхо-
димость пережатия брахицефальных артерий при 
реконструкции дуги аорты создает опасность ише-
мического повреждения центральной нервной си-
стемы [22; 70].

Традиционно для защиты внутренних органов  
в условиях пережатия ветвей дуги аорты исполь-
зовался циркуляторный арест в сочетании с глу-
бокой гипотермической остановкой кровообра-
щения. Глубокая гипотермическая остановка 
кровообращения снижает потребление кислорода 
и метаболические потребности организма, повы-
шая толерантность тканей к гипоксии, что позво-
ляет произвести остановку кровообращения на 
период до 40–60 мин. Основными недостатками ме-
тода являются полная остановка кровообращения  
и глубокая гипотермия, гиперкатехоламинемия  
с риском развития полиорганной недостаточности, а 
также расстройство коагуляционного гемостаза [71]. 
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Продолжительная ишемия внутренних органов не-
посредственно влияет на тяжесть течения послеопе-
рационного периода и раннюю летальность. Однако 
внедрение в практику методов дополнительной за-
щиты внутренних органов позволило значительно 
улучшить непосредственные и отдаленные резуль-
таты хирургической коррекции порока. Наиболее 
широко в хирургии аорты стала использоваться се-
лективная антеградная перфузия головного мозга 
(АПГМ) в условиях умеренной гипотермии, направ-
ленная на обеспечение непрерывного кровотока  
в обоих полушариях посредством Виллизиева круга. 
Тем не менее в некоторых работах имеются данные о 
том, что АПГМ не имеет превосходства над глубокой 
гипотермической остановкой кровообращения в от-
ношении защиты головного мозга [72], в отдельных 
работах описано развитие дополнительных наруше-
ний в бассейне правого полушария за счет предпо-
лагаемых микроэмболов и повреждения сосудистой 
стенки в месте канюляции [73]. Данные о частоте раз-
вития острой почечной дисфункции, по сравнению  
с глубокой гипотермической остановкой кровообра-
щения, достаточно противоречивы. Модификация 
АПГМ с перфузией нижней половины тела (двойной 
артериальной канюляции) является наиболее совре-
менным методом перфузиологической защиты вну-
тренних органов. Вместе с артериальной канюляци-
ей брахицефального ствола устанавливается вторая 
артериальная канюля в нисходящий отдел грудной 
аорты через задний листок перикарда, что позволяет 
поддерживать полнопоточную перфузию в условиях 
поверхностного охлаждения (28–32 °С). Существует 
ряд ретроспективных исследований, которые до-
казывают существенное улучшение висцеральной 
перфузии и снижение частоты послеоперационных 
осложнений по сравнению с АПГМ. В метаанализе 
Y.Y. Kulyabin с соавт. показали, что летальность ново-
рожденных с КоА ниже в группе с двойной артери-
альной канюляцией, в сравнении с группой пациен-
тов, которым выполнялась только АПГМ (7,1 против 
11,4 %). В группе новорожденных с АПГМ отмечалось 
больше пациентов, нуждающихся в заместительной 
почечной терапии (p = 0,002), и частота развития 
острой почечной недостаточности второй стадии 
была более высокой (p = 0,032). Различий по часто-
те развития неврологических осложнений между 
группами не отмечалось (p = 0,061) [73]. J.M. Hammel 

с соавт. опубликовали результаты хирургической 
коррекции обструктивной патологии дуги аорты у 31 
новорожденного с использованием двойной артери-
альной канюляции, при которой отмечалась мень-
шая частота развития острой почечной дисфункции  
(5 против 31 %; p < 0,001) [74].   

Хотя органопротекция улучшила качество 
кардиохирургической помощи новорожденным  
и детям первого года жизни, сохраняется риск 
развития неврологических осложнений и острой 
почечной дисфункции у пациентов с критической 
КоА. Частота развития острой почечной дисфунк-
ции после кардиохирургических вмешательств по 
поводу ВПС варьируется, по данным разных авто-
ров, от 11 до 52 % [75–81]. 

Таким образом, на фоне стремительно развива-
ющейся полиорганной недостаточности вследст-
вие острой обструкции системного кровотока при 
декомпенсированном состоянии открытое хирур-
гическое вмешательство имеет крайне высокий 
риск неблагоприятного исхода [82], что заставило 
кардиохирургов пересмотреть тактику ведения 
новорожденных детей с КоА и изменить подход  
к хирургической коррекции порока. С появлением 
и внедрением в клиническую практику рентгенэн-
доваскулярных методов диагностики и лечения за-
болеваний сердца, альтернативой открытой хирур-
гии у маловесных детей с критической формой КоА 
стало эндоваскулярное лечение [1]. 

Баллонная ангиопластика

С начала использования эндоваскулярных ме-
тодов коррекции в лечении врожденных пороков 
сердца баллонная ангиопластика постепенно за-
менила хирургические методы лечения различных 
стенотических поражений (стенозы аортального 
и легочного клапанов, стенозы легочных артерий, 
КоА и реКоА). Однако спустя несколько лет после 
первоначального положительного эффекта бал-
лонной ангиопластики остается ряд нерешенных 
вопросов в отношении ее эффективности и без-
опасности при нативной КоА у новорожденных  
в сравнении с детьми старшего возраста и подрост-
ками [83–88]. 

Показания к проведению баллонной ангиопласти-
ки те же, что и при хирургической коррекции порока: 
выраженная проксимальная артериальная гипер-
тензия и нарастание сердечной недостаточности.  
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У новорожденных показаниями являются ургентные 
состояния, такие как кардиогенный шок, клиника тя-
желой сердечно-легочной декомпенсации, дисфунк-
ция миокарда левого желудочка, предшествующие 
кровоизлияния в головной мозг и дисфункция пече-
ни, не позволяющие оперировать в условиях искус-
ственного кровообращения [6; 89–91]. 

У новорожденных выбор интродьюсера (от 4 до 
6 Fr) осуществляется в зависимости от массы тела 
пациента. Диагностический катетер, чаще типа 
pigtail, проводится ретроградно до восходящего 
отдела аорты, измеряется градиент давления выше 
и ниже места сужения с последующей аортографи-
ей. Анатомия поперечной дуги и локализация су-
женного участка определяется на сериях снимков. 
Обычно используются стандартные проекции для 
точной визуализации: боковая, левая косая или 
переднезадняя. Жесткий проводник проводится  
в восходящий отдел аорты или в левую подключич-
ную артерию, если она имеет достаточный диаметр. 
Нет единого мнения о профиле баллонного катете-
ра. Обычно подбирают его таким образом, чтобы он 
соответствовал или был на 1 мм меньше диаметра 
аорты между левой общей сонной и левой подклю-
чичной артериями и не больше диаметра аорты на 
уровне диафрагмы [92; 93]. Чаще всего использу-
ются баллоны от 4 до 8 мм с максимальным давле-
нием во время инфляции 8–10 атм. По проводнику 
баллонный катетер продвигается до уровня суже-
ния, позиционируется относительно этого участка, 
и производится инфляция. Успех баллонной ангио
пластики определяется как пиковый систоличе-
ский градиент меньше 20 мм рт. ст. Изолированная 
баллонная ангиопластика КоА у новорожденных, 
находящихся в критическом состоянии, показала 
хорошие непосредственные результаты, снизились  
показатели смертности и заболеваемости в этой 
группе пациентов, однако данная методика не дает 
желаемого отдаленного эффекта, приводя к раз-
витию реКоА от 41–83 %, по данным разных авто-
ров, в ближайшее время после операции [94–97]. 
Согласно реестру Valvuloplasty and Angioplasty of 
Congenital Anomalies Registry (VACA), при лечении 
КоА методом баллонной дилатации у 16 % пациен-
тов сохранялся остаточный градиент более 20 мм 
рт. ст. и у 4 % формировалась аневризма в месте 
дилатации [22]. R.I. Ammar писал, что изолирован-

ная баллонная ангиопластика приводит к разрыву 
интимы и повреждению медии, что несет высокий 
риск образования аневризм аорты с частотой раз-
вития до 6 % и возможностью их разрыва [98]. Ме-
таанализ T.J. Forbes с соавт. показал, что у тех, кто 
перенес баллонную ангиопластику без стентирова-
ния, наблюдались более высокий уровень ранней 
реКоА и образование аневризмы в более позднем 
периоде [99]. По данным метаанализа Z. Hu с соавт., 
при сравнении методов хирургической и эндо-
васкулярной коррекции в виде изолированной 
баллонной дилатации КоА последний не исключа-
ет вероятность повторного вмешательства в про-
межуточной и долгосрочной перспективе [100].  
A.N. Redington c соавт. сообщили о ранней реКоА у 
5 из 7 новорожденных, у каждого из которых отме-
чался хороший результат сразу же после операции 
[95]. S.S. Kothari с соавт. также сообщили о 100%-й 
реКоА у детей в возрасте до 3 мес. после баллонной 
ангиопластики [101]. Высокая вероятность реКоА 
у новорожденных, требующей повторного вмеша-
тельства через 5–12 нед. после баллонной ангио-
пластики, и, что более важно, непредсказуемость  
в отношении светлого промежутка между баллон-
ной ангиопластикой и возвратом клиники могут 
свидетельствовать в пользу стентирования пе-
решейка аорты [102]. Стентирование КоА имеет 
потенциальное преимущество перед баллоном, 
заключающееся в предотвращении recoil-эффекта 
стентированного сегмента. В отличие от баллон-
ной дилатации, стентирование позволяет избежать 
чрезмерного расширения суженного участка аор-
ты, что снижает риск образования аневризм. 

Стентирование нативной коарктации 
аорты у новорожденных

E. Francis с соавт. писали о стентировании КоА 
у находящихся в критическом состоянии новоро-
жденных с дисфункцией левого желудочка. Успех 
операции отмечался у всех 5 пациентов. Диаметр 
баллон-стента подбирали соответственно диаме-
тру дистальной части поперечной дуги. Это объ-
яснялось тем, что могла потребоваться повторная 
дилатация стента после первоначального вмеша-
тельства. К сожалению, 2 из 5 младенцев выбыли 
из исследования для последующего наблюдения, 
что не дало возможность объективной проспек-
тивной оценки результатов стентирования КоА [6].  
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J. Al-Ata с соавт. описали стентирование критиче-
ской КоА, выполненное 4 новорожденным, которым 
хирургическая коррекция была противопоказана 
в связи с тяжелым метаболическим ацидозом или 
дисфункцией левого желудочка [103]. Они исполь-
зовали периферические стенты большего диаме-
тра в качестве паллиативного способа коррекции 
порока. Результаты паллиативных процедур были 
хорошими, что позволило через небольшой проме-
жуток времени выполнить радикальную операцию. 
У недоношенных маловесных детей в силу тяжести 
состояния и малого диаметра артерий не рекомен-
дуется коррекция КоА только хирургическим или 
эндоваскулярным способом. У таких пациентов 
стал успешно применяться гибридный и пошаговый 
подход к лечению нативной КоА. Гибридный спо-
соб коррекции порока подразумевает стентирова-
ние КоА с выделением внутренней сонной артерии 
или подвздошной артерии. Вторым этапом после 
стабилизации гемодинамики и общеклинического 
состояния больного выполняется хирургическая 
коррекция порока, чаще с наложением расши-
ренного анастомоза «конец-в-конец» [4; 104–106]. 
Существует большое разнообразие коронарных 
и периферических стентов для коррекции КоА. Од-
нако до сих пор отсутствуют проспективные клини-
ческие исследования, доказывающие положитель-
ные свойства каждого из них. Имеются сообщения 

об использовании голометаллических и open-ring 
стентов [107; 108]. Open-ring стенты представляют 
собой модификацию из двух металлических карка-
сов, соединенных биоабсорбируемым швом, что 
придает им круглую форму. После того как раство-
ряется шовный материал, металлический каркас 
не препятствует дальнейшему росту дистальной 
дуги и перешейка аорты [108; 109]. Однако с учетом 
возможных деформаций в стенте и развития реКоА  
в течение периода наблюдения, возникает не-
обходимость в дальнейшей модификации таких 
стентов и проведении клинических исследований,  
в которых доказывают или опровергают пользу их 
эффективности и безопасности использования. 
Концепция использования биоразлагаемых стен-
тов заключается в том, что они открывают суженный 
сегмент аорты при имплантации и растворяются  
в течение следующих нескольких месяцев. Исполь-
зование биоразлагаемых стентов ограничено не-
большим количеством исследований, проведенных 
только на животных в рамках эксперимента [110–
112]. Покрытые металлические стенты, изготовлен-
ные из биорезорбируемого полимера, который 
растворяется через 3–6 мес. после имплантации 
при лечении КоА, активно используются, но так-
же требуют проведения ряда экспериментальных  
и клинических исследований для доказательства 
эффективности и безопасности в качестве палли-

Рис. 2. Аортография Рис. 3. Раскрытие коронарного стента 

в перешейке аорты
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Рис. 4. Контрольная аортография

ативной коррекции порока [113]. Предполагается, 
что через 6 мес. после имплантации такого стента 
соотношение нормальной и дуктальной тканей бу-
дет сохраняться в пользу ребенка, тем самым мож-
но предотвратить повторное сужение перешейка 
аорты. Большинство коронарных стентов способны 
дилатироваться до 5 мм, что позволяет отложить 
второй этап коррекции до оптимальных клиниче-
ской картины и массы тела ребенка. 

После того как выполнена грудная аортография, 
определены локализация, протяженность и сте-
пень сужения, производится подбор стента (рис. 2). 

У новорожденных используются стенты мало-
го диаметра (коронарные или периферические)  
в связи с небольшими размерами дуги аорты и 
возможным сочетанием КоА с гипоплазией дуги. 
Далее производится выделение бедренной, под-
вздошной или внутренней сонной артерии, после 
чего устанавливается интродьюсер диаметром от 4  
до 6 Fr. По коронарному проводнику, установлен-
ному в дуге аорты, проводится и позиционируется 
стент (см. рис. 3) на уровне сужения аорты, после 
чего интраоперационно производится оценка ге-
модинамики и эффективности операции (рис. 4). 

Заключение
Стентирование КоА у новорожденных являет-

ся мостом к радикальной коррекции порока, дает 

возможность стабилизировать пациента в условиях 
светлого промежутка. Однако, несмотря на доста-
точное количество публикаций о результатах стен-
тирования критической формы КоА у новорожден-
ных, нет полноценного понимания эффективности 
данного метода, по сравнению с классическим хи-
рургическим подходом, что требует проведе-
ния ряда проспективных рандомизированных ис-
следований.
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Critical coarctation of the aorta in newborns usually presents with severe narrowing of the cavotricuspid isthmus and space 
adjacent to the arterial duct, limiting blood flow to the thoracic aorta. Patient survival depends on duct patency. Rapid 
deterioration and development of multiple organ failure usually result from spontaneous closure of the patent arterial 
duct. This deterioration is due in part to reduced renal perfusion and results in fluid and acid retention, causing heart failure 
and metabolic acidosis. This may be alleviated by the administration of intravenous prostaglandin E1, with a temporary 
improvement in distal aortic blood flow and the overall condition of the patient. Primary repair is associated with a high risk 
of unfavourable outcomes due to severe systemic outflow obstruction and multiple organ failure. Therefore, as a bridge to 
subsequent radical surgery, palliative stenting is the preferred method in newborns with critical aortic coarctation in the 
decompensated state.
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