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Со дня первой успешной хирургической коррекции коарктации аорты (КоАо) прошло 70 лет, однако частота
развития рекоарктации (реКоАо) остается довольно высокой. Одной из главных причин развития реКоАо являет�
ся сопутствующая гипоплазия дуги аорты, которая присутствует у 60–81% новорожденных пациентов. Данный
обзор посвящен проблеме диагностики сопутствующей гипоплазии дуги, диагностическим критериям данного
состояния, методам хирургической и эндоваскулярной коррекции.
Ключевые слова: коарктация аорты, гипоплазия дуги аорты, рекоарктация, врожденный порок сердца.

Seventy years passed from the day of the first successful surgical correction of aortic coarctation, but the incidence of
recoarctation remains fairly high. One of the main causes of recoarctation is accompanying hypoplasia of the aortic arch,
which is present in 60–81% of newborn patients. This review focuses on the challenges of diagnosing concomitant
hypoplastic arch, diagnostic criteria for this condition as well as surgical and endovascular methods of its correction.
Key words: coarctation of the aorta, hypoplastic aortic arch, recoarctation, congenital heart disease.

Коарктация аорты (КоАо) – врожденный порок сер�
дечно�сосудистой системы (ВПС), характеризующийся
сужением в области перешейка аорты. Частота данного
заболевания варьирует в диапазоне от 2 до 6 больных на
1000 рожденных живыми, что составляет 4–8% от всех
ВПС и занимает 4�е место по частоте встречаемости. В
59% случаев преобладают мальчики [3, 15, 23, 28, 32].

Первое описание КоАо принадлежит Morgagni в 1760
г. [2, 15, 29, 32]. В 1838 г. Mercier предложил термин “коар�
ктация” от латинского “coarctere”, что в переводе значит
“суживать”. В 1835 г. Legrand впервые поставил прижиз�
ненный диагноз [4]. С введением в практику ангиографи�
ческих методов исследования диагностика КоАо стала
обычным явлением. Первая успешная хирургическая кор�
рекция в мире выполнена в 1944 г. Crafoord и Nilyn [3, 15,
28, 32]. В нашей стране первую успешную операцию ре�

зекции КоАо с наложением анастомоза “конец в конец”
выполнил Е.Н. Мешалкин в 1955 г. [4].

На сегодняшний день нет однозначного мнения от�
носительно этиологии порока. Большинство исследова�
телей склоняются к мультифакториальной природе дан�
ного заболевания. Выявлено достаточно частое сочета�
ние КоАо с синдромами Тернера, Дауна, Вильямса, Нунан,
трисомией по 18�й, 13�й хромосомам, семейные случаи
КоАо, что указывает на наличие генетического компонен�
та патологии. Также доказано тератогенное влияние на
плод алкоголя, вальпроевой кислоты, гидантоина, мате�
ринской фенилкетонурии с последующим формирова�
нием КоАо [40]. Отмечена сезонная вариабельность, при
этом пик рождения пациентов с данным заболеванием
приходится на позднюю осень и зиму [6].

По современным представлениям эмбриологии дуга
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аорты и ее ветви в норме формируются на 6–8�й неделе
гестации, после слияния 4–6�й жаберных дуг с дорзаль�
ной аортой эмбриона [6, 28, 32]. J. Skoda более 100 лет
назад сформулировал теорию дуктальной петли, соглас�
но которой происходит аномальное продвижение дук�
тальной ткани в просвет аорты с последующим фибро�
зом и сморщиванием, приводящее к развитию стеноза и
характерного шельфа в перешейке аорты [3, 5, 29, 34].
Данная теория объясняет наличие изолированной КоАо,
но не сопутствующей гипоплазии дуги. Согласно теории
потока, предложенной А. Rudolph в 1972 г., объем прохо�
дящей крови через сердечные камеры и магистральные
сосуды определяет их размер при рождении. При нали�
чии интракардиального шунта с лево�правым сбросом
снижается объем крови, проходящей через дугу аорты и
перешеек, приводя к недоразвитию вышеуказанных
структур [5]. Эта гипотеза подтверждается наличием со�
путствующей гипоплазии дуги у новорожденных в 60–
81% случаев [3, 5, 15, 17, 45].

Разброс цифр в данных о сочетании КоАо с гипопла�
зией дуги обусловлен разными дефинициями. Дугу аор�
ты принято подразделять на сегменты: участок аорты
между артериальным протоком (АП), или аорто�легоч�
ной связкой (АЛС), и левой подключичной артерией
(ЛПА) – сегмент А, или перешеек аорты; участок между
ЛПА и левой общей сонной артерий (ЛОСА) – сегмент В,
или дистальная часть дуги; участок между ЛОСА и брахи�
оцефальным стволом (БЦС) – сегмент С, или проксималь�
ная часть дуги аорты (рис. 1) [34]. В зависимости от суже�
ния той или иной части выделяют дистальную, прокси�
мальную и тубулярную гипоплазию дуги аорты [8]. Со�
гласно A. Moulaert et al., имеется гипоплазия дуги аорты,
когда диаметр сегмента С менее 60%, диаметр сегмента В
менее 50%, диаметр сегмента А дуги аорты менее 40% от
диаметра восходящей аорты. Данная трактовка не совсем
корректна, так как при дилатации восходящей аорты, что
часто бывает у пациентов с бикуспидальныи клапаном
аорты, данные будут не адекватны [34]. Karl et al. предло�
жил оригинальный способ, при которой гипоплазию дуги
высчитывают по формуле: вес в кг + 1, значение выража�
ется в мм. Если полученное значение больше диаметра
исследуемой аорты, то это считается гипоплазией дуги
[39]. Наиболее объективным критерием гипоплазии дуги
является Z score, по которому гипоплазия дуги исследуе�
мой аорты считается при –2Z, где Z – стандартное от�
клонение от среднего значения [15, 25].

Клиника и течение заболевания зависят от типа КоАо.
Еще в 1903 г. L. Bonnet выделил два типа данного порока:
инфантильный и взрослый [3, 29, 32, 39]. Инфантильный
тип, или предуктальная КоАо, встречается у новорожден�
ных и зависит от функционирования АП, через который
происходит кровоснабжение нижней половины тела. В
случае закрытия протока возникает острая ишемия внут�
ренних органов, острая сердечно�сосудистая недостаточ�
ность с последующим развитием летального исхода. В
целях поддержания патентности АП с 1979 г. стал приме�
няться простагландин Е1, что в комбинации с интенсив�
ной терапией позволило увеличить время для организа�
ции хирургической помощи [3, 6, 15, 25, 32].

Взрослый тип, или постдуктальная КоАо, протекает со
слабой симптоматикой, и зачастую больные не предъяв�
ляют жалоб. Основным симптомом данного заболевания
является проксимальная артериальная гипертензия, при
которой происходит постепенное изменение сосудистой
стенки с последующим развитием фиброэластоза в ней,
что является проявлением гемодинамического артериос�
клероза [2]. Длительно существующая артериальная ги�
пертензия приводит к формированию аневризм в Вил�
лизиевом круге, формированию аневризм грудной аор�
ты, раннему коронарному атеросклерозу со всеми выте�
кающими последствиями [3, 15, 29, 32].

Достаточно часто КоАо сочетается с другими порока�
ми сердца [3, 5, 6, 15, 25, 29, 32]. В изолированном виде
КоАо встречается в 82%, в сочетании с нерестриктивным
ДЖМП – в 11%, с другими комплексными аномалиями
сердца – в 7% случаев [29]. На основании данных реестра
International Nomenclature and Database Conferences for
Pediatric Cardiac Surgery принято выделять:

1. КоАо с гипоплазией истмуса:
– с гипоплазией дуги;
– с гипоплазией дуги и истмуса.

2. КоАо в сочетании с ДМЖП и гипоплазией истмуса:
– в сочетании с ДМЖП и гипоплазией дуги;
– в сочетании с ДМЖП, гипоплазией дуги и истмуса.

3. КоАо в сочетании с другими комплексными аномали�
ями сердца и гипоплазией истмуса:
– в сочетании с другими комплексными аномалия�

ми сердца и гипоплазией дуги;

Рис. 1. Сегменты дуги аорты
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– в сочетании с другими комплексными аномалия�
ми сердца и гипоплазией дуги и истмуса.

За определение понятия гипоплазии дуги авторы при�
няли определение, предложенное A. Moulaert et al. [8].

Одним из главных методов исследования в диагнос�
тике КоАо является ЭхоКГ с цветной допплерографией,
при помощи которой можно оценить не только место
сужения аорты (рис. 2, см. 3�ю стр. обложки), а также со�
стояние дуги, левого желудочка, определить демпфиро�
ванный кровоток в брюшной аорте. Несмотря на высо�
кую значимость данного метода, не всегда возможно адек�
ватно визуализировать анатомию в связи с экранирова�
нием сужения легочной тканью [4]. Использование спи�
ральной компьютерной томографии (МСКТ) с 3D�рекон�
струкцией (рис. 3) или магнитно�резонансной томогра�
фии грудной аорты позволяет более точно показать ана�
томию и определить наличие дополнительных анатоми�
ческих образований, таких как arteria lusoria. На сегод�
няшний день ангиографические методы визуализации
аорты чаще используются как дополнительная процеду�
ра при диагностике сопутствующих аномалий сердечно�
сосудистой системы [15, 28, 29, 32].

Неблагоприятный прогноз при естественном течении
КоАо не вызывает сомнения. В 56% случаев больные уми�
рают в первый год жизни [3]. Согласно исследованиям
M. Abbott, при аутопсии 200 умерших от КоАо средний
возраст составил 33 года [21, 29, 32]. По данным Campbell,
76% пациентов в отсутствие лечения умерли в возрасте
до 46 лет [28]. Среди основных причин смерти 26% зани�
мает сердечная недостаточность, 25% – бактериальный
эндокардит, 21% – разрыв аорты и 12% – интракраниаль�
ные кровотечения [21]. Учитывая все вышеперечислен�
ное, необходимость радикальной коррекции порока бес�
спорна.

Метод лечения КоАо по Crafoord и Nilyn получил ши�
рокое распространение, однако долгосрочные результа�
ты не утешали. Частое развитие рестеноза в месте плас�
тики аорты, названное рекоарктацией, сопровождалось
возвращением проксимальной гипертензии и развити�
ем соответствующей клинической картины. Диагноз ре�
КоАо выставляется при наличии разницы артериального
давления между верхними и нижними конечностями,
превышающей 20 мм рт. ст. или при наличии доказанно�
го повторного сужения просвета аорты на 50% и более
[21, 25, 28, 32, 39].

В исследовании A. Kappetein et al. средний возраст па�
циентов на момент вмешательства составил 11 мес., смер�
тность от процедуры – 10%, частота реКоАо – 86% за 30�
летний период наблюдения. Сопутствующая гипоплазия
дуги и истмуса встречалась в 58% среди всех пациентов
исследования. Надо отметить, что в данной серии опера�
ций при наложении аорто�аортального анастомоза ис�
пользовались шелковые нити [26]. В более современном
многоцентровом исследовании J. Quaegebeur et al. смер�
тность при данном вмешательстве у новорожденных со�
ставила 14%, процент реКоАо – 4% за 2�летний период
наблюдения, при наличии всего 1% пациентов с гипоп�
лазией дуги во всем исследовании [37]. В серии опера�
ций van Heurn сопутствующая гипоплазия аорты встре�

чалась в 58% в общей популяции пациентов, средний воз�
раст пациентов – 12 дней, при этом смертность состави�
ла 10%, реКоАо – 30% за 4�летний период наблюдения
[22]. J.�P. Pfammater et al. доложил о результатах лечения
КоАо у новорожденных, при этом смертность составила
0%, реКоАо за 49 мес. наблюдения – 19%, сопутствующая
гипоплазия дуги составила 46% [36].

В 1957 г. Vossschulte предложил методику пластики
участка сужения аорты заплатой, которая получила на�
звание истмопластики. Использование этой техники ста�
ло сопровождаться появлением аневризм в месте плас�
тики. При этом аневризмой принято считать дилатацию
аорты в месте вмешательства с увеличением диаметра на
150% относительно диаметра аорты на уровне диафраг�
мы или мешковидное выпячивание в этом же месте [11].

C. Backer et al. приводят свои результаты истмоплас�
тики с использованием PTFE заплат, при этом средний
возраст пациентов на момент вмешательства составил 5,1
лет, смертность – 3%, реКоАо – 8% за 4,5 года наблюде�
ния. Процент сопутствующей гипоплазии грудной аор�
ты в работе не представлен, хотя авторы упоминают о ее
наличии у пациентов с реКоАо [9]. В серии операций
R. Walhout et al. средний возраст пациентов составил 1,8
года, смертность составила 3%, реКоАо – 25%, формиро�
вание аневризмы – 7% случаев за период наблюдения 11,9
лет. В качестве пластического материала использовались

Рис. 3. 3D�реконструкция МСКТ грудной аорты у пациента с
коарктацией в сочетании с гипоплазией дуги
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PTFE заплаты. Сопутствующая гипоплазия дуги аорты в
исследовании встречалась в 12,5%, гипоплазия истмуса –
в 14,1%, сочетание гипоплазии дуги и истмуса – в 7,1%
случаев среди всех пациентов, включенных в исследова�
ние [42]. По данным J. Brown et al., смертность от проце�
дуры Vossschulte составила 2%, при среднем возрасте па�
циентов 7 лет, развитие реКоАо в 9% и формирование
аневризмы отмечалось в 3% случаев за 14�летний период
наблюдения. Гипоплазия дуги и истмуса присутствовала
в 31% случаев среди всех пациентов [13]. В работе
M. Dehaki et al. при использовании аналогичной проце�
дуры в 59% случаев общая смертность во всем исследова�
нии составила 2,6%, при среднем возрасте пациентов 5,4
года. За 10�летний период наблюдения реКоАо состави�
ла 12,7% случаев, образование послеоперационных анев�
ризм не выявлено, при этом использовались заплаты как
из дактрона, так и из PTFE. Среди всех пациентов, вклю�
ченных в исследование, гипоплазия дуги выявлена в 1,1%,
в 22% случаев выявлен длинный сегмент КоАо, который
расценен как гипоплазия истмуса [16].

Waldhausen и Nahrwold в 1966 г. предложили технику
пластики КоАо лоскутом из ЛПА. При этом приходилось
лигировать ЛПА, что приводило к отставанию в росте
соответствующей конечности [3].

По данным работы R. Beekman et al., сочетание гипоп�
лазии дуги и КоАо встречалось в 21% случаев, средний
возраст пациентов на момент вмешательства составил
1,54 мес., смертность при выполнении процедуры – 11%,
реКоАо развилась в 8% за 2,5 года наблюдения [10].
A. Cobanoglu et al. не учитывали наличие сопутствующей
гипоплазии дуги, однако средний возраст пациентов со�
ставил 24 дня, что относится к периоду новорожденнос�
ти и, соответственно, высокой частоте сопутствующей
гипоплазии дуги аорты. В его исследовании смертность
составила 8,5%, реКоАо развилась в 10%, средний период
наблюдения – 7,95 лет [14]. R. Pandey et al. использовали
пластику КоАо подключичным лоскутом у всех пациен�
тов с гипоплазией дуги аорты с 1990 г., однако процент�
ное соотношение сочетания гипоплазии дуги и КоАо в
исследовании не представлено. Средний возраст паци�
ентов составил 22 дня, смертность при выполнении про�
цедуры – 12,8%, развитие реКоАо отмечалось в 15,3% слу�
чаев за 14�летний период наблюдения. По результатам
исследования, наличие сопутствующей гипоплазии дуги
аорты обозначено как предиктор развития реКоАо [35].
В работе C. Barreiro et al. средний возраст на момент вме�
шательства составил 35 дней, при этом смертность со�
ставила 4%, реКоАо – 11% за 6,7 лет наблюдения. В 6,7%
КоАо сопровождалась сопутствующей гипоплазией дуги
аорты [7].

Недостатками вышеперечисленных методов коррек�
ции КоАо являются: циркулярный шов аорты на уровне
истмуса, сохранение дуктальной ткани, использование
синтетических заплат, лигирование ЛПА и сопутствую�
щая гипоплазия дуги аорты [3, 25, 29, 32].

Предложенная в 1977 г. J. Amato техника резекции
КоАо с наложением расширенного анастомоза “конец в
конец” позволила увеличить гипоплазированную дугу и
избежать всех остальных недостатков. М. Elliott в 1987 г.

модифицировал способ Amato, увеличив анастомоз до
уровня брахиоцефального ствола (БЦС). Но при этом
приходилось частично пережимать устье БЦС, что вызы�
вает опасения относительно адекватности перфузии го�
ловного мозга [18]. Коллективом авторов ФГБУ “НИИ кар�
диологии” СО РАМН (Томск) представлены результаты
процедуры коррекции КоАо с наложением расширенно�
го анастомоза “конец в конец” без послеоперационного
градиента у всех пациентов серии, выполняемой в усло�
виях селективной церебральной перфузии доступом че�
рез срединную стернотомию [1]. Основным преимуще�
ством данных методик, помимо резекции КоАо, является
целенаправленное устранение сопутствующей гипопла�
зии дуги.

В серии операций van Heurn с использованием тех�
ник резекции КоАо с наложением расширенного и ради�
акально расширенного анастомоза “конец в конец” смер�
тность составила 6%, реКоАо – в 10% случаев. Актуарная
свобода от реоперации за 4 года при использовании спо�
соба Amato составила 83%, при способе Elliott – 96%. Ав�
торы отмечают, что при использовании этих техник от�
мечается наименьший послеоперационный градиент [22].
A. Wood et al. использовали способы наложения расши�
ренного и радикально расширенного анастомозов и до�
ложили о 0,5%�й смертности при среднем возрасте на мо�
мент вмешательства 13,5 дней, реКоАо развилась в 2,2%
за средний срок наблюдения 7,5 лет. Наличие сопутству�
ющей гипоплазии дуги отмечено в 59% случаев [43]. По
данным G. Wright et al., смертность после резекции КоАо
с наложением расширенного анастомоза составила 2%,
средний возраст пациентов составил 21 день, общее ко�
личество пациентов составило 83 человека. Период на�
блюдения составил 4,5 года для 80% пациентов, реКоАо
выявлена в 6%. Сопутствующая гипоплазия дуги аорты
составила 13% [44]. Согласно результатам S. Kaushal et al.,
смертность после вмешательства с использованием тех�
ники Amato составила 2%, реКоАо – 4% за средний срок
наблюдения 5 лет. Средний возраст во время интервен�
ции составил 23 дня, в 8% случаев КоАо сопровождалась
гипоплазией дуги [27].

M.�A. Elgamal et al. доложили о результатах лечения с
КоАо в сочетании с гипоплазией дистальных отделов дуги
аорты путем наложения анастомоза между восходящей и
нисходящей аортой по типу “конец в бок”. Данная техни�
ка, описанная L. Zannini et al. в 1993 г., выполняется дос�
тупом через срединную стернотомию в условиях цирку�
ляторного ареста [45]. Смертность в этой серии опера�
ций составила 4,6%, а частота реКоАо – 1,5% за 5�летний
период наблюдения [17].

E. McKenzie et al. представили результаты коррекции
КоАо в сочетании с гипоплазией дуги методом “ascending
sliding arch aortoplasty”, которая выполняется доступом
через срединную стернотомию с использованием селек�
тивной церебральной перфузии. Смертельных исходов
при использовании данной техники не было, средний
возраст пациентов на момент вмешательства составил 8,5
лет, и в последующий 3�летний период наблюдения эпи�
зодов реКоАо не выявлено [33].

Альтернативные методы лечения КоАо существуют с
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1979 г., когда Sos et al. доложили об успешном использо�
вании баллонной дилатации для лечения реКоАо. Соглас�
но реестру Valvuloplasty and Angioplasty of Congenital
Anomalies Registry, при лечении КоАо методом баллонной
дилатации (рис. 4) у 16% пациентов сохранялся остаточ�
ный градиент более 20 мм рт. ст., у 4% формировалась
аневризма в месте дилатации [32]. В работе A. Fiore et al.
при сравнении эффективности первичной ангиобалло�
нопластики и хирургических методов лечения КоАо у но�
ворожденных повторное вмешательство потребовалось
в 57 и 18% соответственно за период наблюдения в 36–
38 мес. [20]. По данным мета�анализа Z. Hu et al., при срав�
нении методов хирургической и эндоваскулярной кор�
рекции КоАо последний не может обеспечить свободу от
повторного вмешательства в средней и долгосрочной
перспективе [24]. Надо отметить, что стентирование на�
тивной КоАо у новорожденных используется как паллиа�
тивная процедура в целях стабилизации состояния и орга�
низации хирургической помощи [19, 38].

При применении баллонной ангиопластики у паци�
ентов с реКоАо в 20% случаев наблюдался резидуальный
градиент более 20 мм рт. ст., в 2,5% случаев – летальный
исход. На сегодняшний день в лечении реКоАо после хи�
рургического вмешательства ангиобаллонопластика яв�
ляется методом выбора [32].

Одним из главных критериев успешной коррекции
КоАо является устранение сопутствующей гипоплазии дуги.
По данным исследований M. Machii и A. Becker, при мор�
фологическом сравнении нормальной и гипоплазирован�
ной дуги аорты в последней отмечено наличие большего
количества эластиновых мембран и меньшего количества
α�актин�позитивных клеток, что указывает на меньший
потенциал роста и способствует развитию реКоАо [30, 31].

Подводя итоги, надо отметить, что в конце ХХ века
сопутствующая гипоплазия дуги считалась независимым
риском ранней смерти после коррекции КоАо [43]. На
сегодняшний день пластика дуги аорты является относи�
тельно безопасным и наиболее часто используемым ме�
тодом. По данным Society of Thoracic Surgeons Congenital

Heart Surgery Database, из 2474 детей с изолированной
КоАо и сочетанием КоАо с гипоплазией дуги 1385 вы�
полнена резекция участка сужения – аортопластика по
Amato, что составляет более 50% пациентов. При этом
авторы отмечают, что использование искусственного
кровообращения (ИК) не повышает риск летального ис�
хода [41].

Суммируя вышеизложенное, можно сказать, что на
сегодняшний день методом выбора при коррекции КоАо
в сочетании с гипоплазией дуги является резекция КоАо
с аортопластикой дуги нативными тканями, при этом чем
шире анастомоз, тем ниже вероятность развития реКоАо.
Также отмечается тенденция к более частому использо�
ванию ИК, что объясняется учащением выбора тактики
одномоментной коррекции КоАо в сочетании с внутри�
сердечными аномалиями, а также классическим подхо�
дом при реконструкции дуги аорты с использованием
циркуляторного ареста или селективной церебральной
перфузии.

В последние годы с развитием методов пластики дуги
аорты, современного анестезиологического пособия и
совершенствования перфузионной техники процент
смертности и развития реКоАо значительно снизился,
включая пациентов с тяжелыми комплексными аномали�
ями сердца и сосудов.
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