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Описан клинический случай успешной стабилизации кор-
ня и восходящего отдела аорты у пациента с синдромом 
Марфана с целью предотвращения дальнейшего расши-
рения и снижения риска разрыва аорты. Для стабилизации 
использовали удерживающий персональный аортальный 
корсет, выкроенный и сформированный по индивидуаль-
ным анатомическим параметрам пациента (внешним раз-
мерам корня и восходящего отдела аорты). Имплантация 
такого корсета пациенту с пограничными размерами корня 
и восходящего отдела аорты позволила избежать большой 
операционной травмы, искусственного кровообращения, 
антикоагулянтной терапии после операции, а также снизила 
риск дальнейшего расширения и разрыва аорты при данной 
предрасположенности. Согласно однолетним результатам, 
отсутствует отрицательная динамика в виде увеличения 
размеров корня и восходящего отдела аорты, гемодинами-
ческих нарушений на аортальном клапане. 
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Введение

Расслоение и разрыв восходящего отдела аор-
ты — жизнеугрожающая патология сердечно-
сосудистой системы и основная причина леталь-
ности у пациентов с синдромом Марфана [1; 2]. 
С увеличением размеров корня аорты постепенно 
возрастает и риск расслоения [1–3]. В связи с этим 
современные подходы к профилактике у таких па-
циентов в основном сосредоточены на медикамен-

тозной терапии бета-блокаторами и блокаторами 
ангиотензиновых рецепторов, направленной на 
замедление дилатации, а также протезировании 
восходящего отдела аорты [1–3]. При том что ле-
карственные препараты могут замедлять скорость 
дилатации, расширение аорты все же прогресси-
рует и пациенты с синдромом Марфана в конеч-
ном итоге подвергаются протезированию восхо-
дящего отдела и корня аорты при достижении ее 
пороговых размеров [1; 2]. Оперативное лечение, 
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как правило, предполагает протезирование вос-
ходящего отдела аорты и аортального клапана 
клапаносодержащим кондуитом или проведение 
клапаносохраняющей операции (David, Florida 
sleeve) [4]. Протезирование демонстрирует низкую 
летальность, однако сопряжено с пожизненным 
приемом антикоагулянтов из-за использования 
механического протеза. При клапаносохраняющих 
операциях сохраняется нативный клапан, что по-
зволяет отказаться от пожизненной антикоагулянт-
ной терапии, однако они технически более сложны 
и сопряжены с аортальной недостаточностью в бу-
дущем. По данным многоцентрового исследования 
J.S. Coselli и соавт., в клиниках с большим опытом 
выполнения клапаносохраняющих операций, че-
рез год после таких операций у 7 % пациентов 
с синдромом Марфана выявлялась значимая аор-
тальная регургитация [5]. Кроме того, клапаносох-
раняющие операции не всегда выполнимы и могут 
вести к интраоперационной конверсии в протези-
рование аортального клапана.

Один из методов хирургического лечения —  
экзопротезирование, которое может выполняться 
несколькими способами. При первом восходящий 
отдел аорты поперечно рассекают, помещают ее 
в линейный синтетический протез и далее восста-
навливают целостность стенки аорты. Таким обра-
зом аорта оказывается внутри сдерживающего ее 
линейного синтетического протеза. Метод подра-
зумевает применение искусственного кровообра-
щения и окклюзии аорты. По другой технологии 
аневризматически расширенную аорту снаружи 
укутывают синтетическим лоскутом и фиксируют 
его к стенке аорты без вмешательства на открытой 
аорте [6]. Оба способа позволяют добиться ста-
билизации размеров только восходящего отдела 
аорты, дистальнее синотубулярного сочленения. 
Описаны успешные случаи экзопротезирования 
у пациентов с синдромом Марфана, в том числе для 
профилактики аневризматического расширения 
и протезирования аорты [7].

В качестве альтернативного метода разрабо-
тана персонализированная технология внешней 
поддержки корня аорты [8; 9], которую успешно 
применили C. Izgi и соавт. [10]. Суть технологии 
заключается в хирургической имплантации ин-
дивидуально сформированного аортального эк-
зопротеза для поддержки корня и восходящего 
отдела аорты. В настоящей работе представлен 
успешный опыт хирургического лечения аневриз-
мы восходящего отдела и корня аорты без приме-

нения искусственного кровообращения методом 
имплантации персонального аортального корсе-
та — индивидуального экзопротеза аорты, создан-
ного по данным мультиспиральной компьютерной 
томографии (МСКТ), у пациента с синдромом Мар-
фана.

Клинический случай

Мужчина, 28 лет, поступил в ФГБУ «НМИЦ  
им. ак. Е.Н. Мешалкина» Минздрава России с диаг-
нозом: расширение корня и восходящего отдела 
аорты. Хроническая сердечная недостаточность 
I ст. II функционального класса по классификации 
Нью-Йоркской ассоциации кардиологов (англ. New 
York Heart Association). Синдром Марфана, соглас-
но Гентским критериям 2010 г.: расширение аорты 
(Z-score ≥ 2) и подвывих хрусталика [11–13]. При 
обследовании по данным МСКТ выявили расшире-
ние аорты на уровне синусов до 50 мм, на уровне 
синотубулярного соединения 37 мм, в восходящем 
отделе диаметр аорты 27 мм. Расслоения, утолще-
ния стенок аорты не обнаружили. Устья коронар-
ных артерий расположены типично. По данным 
эхокардиографии диагностировали расширение 
корня аорты (размеры аорты соответствовали дан-
ным МСКТ), интактный аортальный клапан с тонки-
ми и подвижными створками; гемодинамических 
изменений со стороны клапанного аппарата не вы-
явили, сократительная функция миокарда желудоч-
ков в пределах физиологической нормы. Z-score, 
рассчитанный по данным эхокардиографии с помо-
щью калькулятора на сайте Фонда Марфана (англ. 
The Marfan Foundation), составил 5,52, что подтвер-
ждает значимое отклонение размеров аорты от 
нормы [14–16]. Согласно регрессионной модели 
дилатация аорты соответствует тяжелой степени 
(Z-score > 4,0) [17]. По данным лабораторных иссле-
дований отклонений не обнаружили.

В связи с состоятельностью аортального клапана 
решили выполнять наружное укрепление стенки 
корня и восходящего отдела аорты экзопротези-
рованием. С учетом неравномерности расширения 
корня и восходящего отдела аорты (большее рас-
ширение в области синусов, меньшее — в восходя-
щем отделе) экзопротез смоделировали и выкрои-
ли по индивидуальным анатомическим размерам 
для данного пациента. Из-за схожести формы 
и функции с известным предметом одежды создан-
ный экзопротез получил название персональный 
аортальный корсет. 

© Несмачный А.С. и соавт., 2021
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Перед операцией выполнили МСКТ с визуализа-
цией корня и восходящего отдела аорты. Получен-
ные данные конвертировали в файл для 3D-печати, 
после чего распечатали на 3D-принтере индивиду-
альный слепок корня и восходящего отдела аорты. 
По форме слепка создали персональный аорталь-
ный корсет — синтетический лоскут из стериль-
ного полиэфирного полотна медицинского назна-
чения, полностью повторяющий наружную форму 
корня и восходящего отдела аорты пациента (рис. 1). 

Хирургический доступ — срединная стерното-
мия. При ревизии обнаружили расширение корня 
аорты до 50 мм, диаметр восходящего отдела до 
27 мм. Выделили восходящий отдел аорты, устья 
левой и правой коронарных артерий, взяли на дер-
жалки. Под восходящий отдел аорты провели пер-
сональный аортальный корсет. Позиционировали 
его вокруг восходящего отдела аорты, синусов Валь-
сальвы, низвели ниже устьев коронарных артерий 
с их обходом. Отверстия под устья коронарных ар-
терий в персональном аортальном корсете выкро-
или интраоперационно. Сшили персональный аор-
тальный корсет над передней стенкой аорты нитью 
пролен 4/0 непрерывным швом и зафиксировали 
отдельными узловыми швами к стенке аорты (рис. 2).

Окончание операции по стандартному прото-
колу. Послеоперационный период со стабильной 
гемодинамикой, без осложнений: пациент экстуби-
рован через 3 ч после операции, на следующие сут-
ки переведен из отделения реанимации в общую 
палату профильного отделения, где получал стан-

дартную послеоперационную терапию. Выписан на 
10-е сутки после операции.

Через год проведено контрольное обследо-
вание по месту жительства: МСКТ-ангиография 
грудного отдела аорты, эхокардиография. Жалоб 
за указанный период пациент не предъявлял. По 
данным МСКТ через 12 мес. после операции, разме-
ры восходящего отдела и корня аорты сохранены, 
аневризматическое расширение не прогрессиро-
вало, диссекция стенки аорты отсутствует (рис. 3).  
По результатам эхокардиографии через 12 мес. ге-
модинамических нарушений на аортальном клапа-
не не выявлено, створки аортального клапана тон-
кие, подвижные.

Обсуждение

Профилактика расслоения аорты — основ-
ная цель при лечении пациентов с синдромом 
Марфана. Поскольку увеличение диаметра аор-
ты повышает риск фатальных осложнений, важно 
предотвратить дилатацию корня и восходящего 
отдела аорты. Попытки сдержать расширение аор-
ты медикаментозно не демонстрируют эффек-
тивности [18; 19], поэтому современная стратегия 
заключается в хирургическом лечении. Зареко-
мендованный и технически отработанный способ 
лечения — протезирование восходящего отдела 
аорты и аортального клапана клапаносодержащим 
кондуитом, однако замена клапана обрекает паци-
ента на пожизненную антикоагулянтную терапию. 

Рис. 1. Этапы создания персонального аортального корсета: виртуальное моделирование (A);  
3D-модель из пластика (B); готовый к имплантации экзопротез из полиэфирного полотна (С)

А B C
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Альтернативой являются клапаносохраняющие 
операции, которые, несмотря на техническую слож-
ность, показывают положительные долгосрочные 
результаты у пациентов с синдромом Марфана, од-
нако успех операции зависит от опыта хирурга [20]. 
Основные проблемы, как правило, связаны с кон-
версиями и необходимостью имплантации клапа-
на, а также риском аортальной регургитации в бу-
дущем. 

Так, J.S. Coselli и соавт. сообщают о значитель-
ной аортальной регургитации в 7 % случаев у па-
циентов с синдромом Марфана через год после 
выполнения клапаносохраняющих операций [5]. 
При этом в реестр включали центры с многолет-
ним опытом выполнения клапаносохраняющих 
операций. Аналогичные данные об умеренно вы-
раженной аортальной регургитации у пациентов 
с синдромом Марфана после клапаносохраняющих 
операций (в 4,2 % случаев) опубликовали H.K. Song 
и соавт. [21]. U. Benedetto и соавт. в рамках метаана-
лиза сравнили операции с использованием клапа-
носодержащего кондуита и клапаносохраняющие 
операции у пациентов с синдромом Марфана [4]. 
Частота повторного вмешательства после клапано-
сохраняющих операций составила 1,3 % в год. При 
этом частота осложнений, связанных с протезиро-

ванным клапаном, была выше при протезировании 
клапана, а частота повторных вмешательств — при 
клапаносохраняющих операциях, но в целом по ча-
стоте событий группы оказались сопоставимы. 

По безопасности и эффективности технология 
линейного экзопротезирования восходящего отде-
ла аорты сравнима с протезированием восходящей 
аорты [22]. Способ позволяет предотвратить по-
следующее расширение восходящего отдела аор-
ты и снижает вероятность расслоения аневризмы 
аорты. При экзопротезировании восходящий отдел 
аорты испытывает меньшие гемодинамические на-
грузки с точки зрения биомеханики, что позволяет 
снизить риск диссекции стенки аорты по сравнению 
с измененной расширенной восходящей аортой 
[23]. Также технология линейного экзопротезиро-
вания не предполагает реимплантации коронарных 
артерий в протез, что снижает риск кровотечения 
и деформации коронарных артерий [24; 25].

Эволюция хирургии аорты приводит к постоян-
ному поиску альтернативных способов лечения 
с опорой на существующие методы и учетом ин-
траоперационных рисков и результатов операций. 
В качестве альтернативного метода предотвраще-
ния расширения аорты у пациентов, в том числе 
с синдромом Марфана, разработана персонализи-

Рис. 2. Этапы экзопротезирования восходящего отдела и корня аорты: исходный вид (А);  
персональный аортальный корсет (В); позиционирование персонального аортального корсета (С); 
итоговый вид (D); зелеными стрелками отмечено устье правой коронарной артерии

А

B

C

D
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рованная технология внешней поддержки корня 
аорты [8; 9]. В 2018 г. C. Izgi и соавт. опубликовали 
результаты клинического исследования по оценке 
эффективности превентивного наружного укрепле-
ния корня и восходящего отдела аорты у пациен-
тов с синдромом Марфана [10]. Авторы сообщили 
об отсутствии дальнейшего расширения размеров 
корня и восходящего отдела аорты в отдаленном 
послеоперационном периоде.

Наряду с накопленным опытом хирургического 
лечения расширения восходящего отдела и кор-
ня аорты, включающего как клапаноуносящие, так 
и клапаносохраняющие операции, в ФГБУ «НМИЦ 
им. ак. Е.Н. Мешалкина» Минздрава России впер-
вые применили технологию лечения расширения 
корня и восходящего отдела аорты у пациента 
с синдромом Марфана, заключающуюся в модели-
ровании, создании и превентивной имплантации 

персонального аортального корсета для стабилиза-
ции размеров корня и восходящего отдела аорты. 
Положительные отдаленные результаты позволяют 
проявлять интерес к дальнейшему изучению и со-
вершенствованию данной технологии.

Заключение

Персонализированный подход в оперативном 
лечении восходящего отдела и корня аорты имеет 
ряд преимуществ по сравнению со стандартны-
ми методами. Анатомическая целостность аорты 
и полное соответствие персонализированного 
аортального корсета корню и восходящему отде-
лу аорты позволяют сохранить нативный аорталь-
ный клапан и стабилизировать размеры аорты 
и при этом избежать на интраоперационном этапе 
искусственного кровообращения, длительного 

Рис. 3. Мультиспиральная компьютерная томография – ангиография грудного отдела аорты:  
до операции (А); через 12 мес. после операции (В); зелеными линиями показаны линии измерений просвета аорты; 
красными стрелками указана тень персонального аортального корсета

А

B
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хирургического вмешательства, возможных нару-
шений гемодинамики, а далее — пожизненного 
приема антикоагулянтов.

Клинический случай показывает успешность 
применения персонализированного аортального 
корсета в клинической практике с положительны-
ми отдаленными результатами. Представляются 
важными накопление клинического опыта и после-
дующее наблюдение в отдаленном послеопераци-
онном периоде пациентов после данного лечения. 
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Case report: Implantation of a personal aortic corset to stabilize the size  
of the root and the ascending aorta in a patient with Marfan syndrome

Alexey S. Nesmachnyy, Alexander M. Chernyavskiy, Yulia E. Kareva 

Meshalkin National Medical Research Center, Novosibirsk, Russian Federation
Corresponding author. Alexey S. Nesmachnyy, alexey_nesmachnyy@mail.ru

Herein, we report a case of a patient with Marfan syndrome for whom we successfully stabilized the root and the 
ascending aorta to prevent further expansion and reduce the aortic rupture risk. For stabilization, a personal aortic corset 
was used, cut, and formed as per the individual anatomical parameters of the patient (external dimensions of the root 
and the ascending aorta). Using a personalized approach, we could create a stabilizing aortic framework that matched 
the anatomical dimensions of the root and the ascending aorta of the patient. Implantation of a personal aortic corset 
with borderline dimensions of the root and the ascending aorta enabled us to prevent major surgical trauma, artificial 
circulation, and postoperative anticoagulant therapy as well as lower the risk of further expansion and aorta rupture in our 
patient, who was predisposed to these events. Postoperative results 1 year later showed the absence of negative dynamics 
regarding an increase in the size of the root and the ascending aorta or hemodynamic disorders in the aortic valve of our 
patient with Marfan syndrome.

Keywords: aneurysm of ascending aorta; aortic exoprosthetics; epiaortic wrapping; case report; Marfan syndrome; 
personal aortic corset 
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