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Статья посвящена вопросам классификации редкого врожденного порока сердечно-сосудистой систе-
мы – врожденной деформации дуги аорты. Работа основана на опыте лечения 54 пациентов в отделении 
сосудистой хирургии НЦССХ имени А.Н. Бакулева РАМН с 1960 по 2010 год, что является наибольшим 
мировым опытом, данных мировых периодических изданий в области грудной и сердечно-сосудистой хи-
рургии. Предложена новая классификация, на основе которой разработан алгоритм выбора методов интрао-
перационной защиты организма на этапе пережатия аорты. При извитости грудной аорты выделено значение 
сопутствующей коарктации, которая может изменить планирование методов защиты.
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The article is devoted to the questions of classifi cation of rare congenital defect of cardiovascular system – 
congenital deformation of the arch of the aorta. The work is based on the results of treatment of 54 patients at the 
Department of Vascular surgery of Bakulev Scientifi c Center of Cardiovascular surgery of Russian Academy of 
Medical Science in 1960–2010. It is the most valuable world experience in the fi eld of pectoral and cardiovascular 
surgery described in world periodicals. The algorithm of methods of interoperative organism protection at the stage 
of cross-clamping aortas is based on the new classifi cation described in the article. The importance of the coarctation 
of the aorta is undoubted and can be useful in planning the methods of protection.
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История хирургии дистального отдела 
аорты насчитывает уже более полувека. До-
стижения современной медицины сделали 
возможным оперативное лечение большин-
ства врожденных и приобретенных поро-
ков и заболеваний сердечно-сосудистой 
системы. Лечение редких пороков развития 
описывается как спорадические случаи и 
требует систематизации для дальнейшего 
изучения. Один из редко встречаемых поро-
ков – врожденная деформация дуги аорты.

В 1931 г. Н. Rosier и Р.D. White впервые 
описали необычно извилистую и удлинен-
ную нисходящую аортальную дугу на ма-
териале двух секций. Т. Веаvаn и соавт. в 
1947 г. привели случай резко удлиненной 
аномальной дуги аорты, выходящей на шею 
справа. Эти авторы ссылаются на D. Reid, 
который в 1914 г. наблюдал аналогичный 
вариант у недоношенного плода. W. Reich 
(1949) в работе о болезнях аорты кратко 
описал одно наблюдение, очень сходное 
с аномально изогнутой удлиненной дугой 
аорты [1, 2]. С. Souders и соавт. в 1951 г. 
подробно представили анатомическую 
структуру аномально изогнутой удлинен-
ной дуги аорты и впервые попытались изло-
жить клинические проявления этой редкой 
патологии (3 наблюдения) [8].

В 1973 г. А.В. Покровский предложил 
для обозначения изучаемой патологии тер-
мин «врожденная извитость дуги аорты» [3]. 
Вопрос терминологии в данном случае яв-
ляется весьма важным. В отечественной и 
зарубежной литературе встречается множе-
ство названий, описывающих один и тот же 
порок развития сердечно-сосудистой систе-
мы: шейная дуга аорты, псевдокоарктация, 
атипичная коарктация, кинкинг, баклинг, 
мегааорта, лупинг, шейная дуга аорты с 
двойным изгибом и др. [1–9]. Отсутствие 
единого подхода к определению патологии 
вызывает путаницу в рассмотрении данных. 

Целью работы стала систематизация 
имеющихся данных и предложение класси-
фикации, удобной для использования в кли-
нической практике.

В основу работы положен анализ 
54 клинических наблюдений пациентов с 
ВДДА, оперированных в отделении артери-
альной патологии НЦССХ им. А.Н. Бакуле-
ва РАМН в период с 1960 по 2010 год, что 
является наибольшим мировым опытом, 
данных мировых периодических изданий 
в области грудной и сердечно-сосудистой 
хирургии. Распределение пациентов по 
локализации было: локальное поражение 
аорты между левой общей сонной и под-
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ключичной артериями 18 человек (33,3 %), 
с вовлечением устья подключичной арте-
рии и начального отдела нисходящей аорты 
27 больных (50 %), дистальнее левой под-
ключичной артерии 9 больных (16,7 %).

В мировой литературе нам не встрети-
лось публикаций, в которых отражалась бы 
попытка классифицировать разрозненные 
данные о врожденной деформации аорты 
по форме, локализации, сопутствующих по-
роках развития и т.д. В отечественном руко-
водстве «Клиническая ангиология» под ру-
ководством акад. А.В. Покровского (2004 г.) 
приводится классификация, наиболее точ-
но и полно отражающая все многообразие 
форм этой редкой патологии [2].

Различаются следующие типы деформа-
ции дуги аорты:

I. По топографоанатомическому типу.
• правосторонняя;
• левосторонняя.

II. По виду деформации:
• удлинение;
• извитость;
• петле- и кольцеобразование;
• перегиб.

III. По локализации измененного сег-
мента:

• между брахиоцефальным стволом и 
левой общей сонной артерией;

• между левой общей сонной и левой 
подключичной артериями, с захватом устья 
последней в процесс;

• в начальном сегменте нисходящей 
грудной аорты.

IV. По расположению:
• шейное;
• внутригрудное.

V. По комбинации данной аномалии с 
другими пороками сердца:

• тетрада Фалло, ДМЖП, подклапан-
ный стеноз аорты, гипоплазия, извитость 
общих сонных артерий, осложненное тече-
ние аномалии с развитием аневризм дуги 
нисходящей грудной аорты, аневризм вет-
вей дуги аорты.

VI. По клиническому течению:
• асимптомное течение; 
• коарктационный синдром;
• синдром, характерный для аневризм 

грудной аорты;
• компрессионный синдром.

В клинике расположение врожденной 
деформации дуги аорты между брахиоце-
фальным стволом и левой общей сонной 
артерией отмечено только в 1 случае, при 
этом оперативное лечение не проводилось 
(отказ пациента), данных ангиографическо-
го исследования не сохранилось. Диагноз 

поставлен на основе ослабленной пульса-
ции на левой общей сонной артерии, левой 
верхней конечности и нижних конечностях, 
наличию расширения тени средостения с 
множественными выпячиваниями, систо-
лическому шуму в проекции образования. 
По литературным данным, расположение 
деформации аорты сразу дистальнее бра-
хиоцефального ствола отмечено только в 
1 случае [10]. Однако и в этом наблюдении 
описывается окклюзия левой сонной и под-
ключичной артерии, отходящих от кинкин-
га аорты. Нельзя исключить, что именно 
сдавление аневризмой дуги аорты привело 
к тромбозу этих ветвей, и поэтому ангио-
графические данные трактовались как кин-
кинг, начинающихся проксимальнее левой 
ОСА. Таким образом, расположение кин-
кинга аорты, начинающегося ранее отхож-
дения левой сонной артерии, требует даль-
нейшего изучения и на данный момент не 
является убедительным. 

Необходимо отметить, что в клиниче-
ской практике наибольшее значение имеет 
уровень пережатия аорты и соответствен-
но выбор метода защиты спинного мозга 
и внутренних органов на этом этапе опе-
рации, необходимость селективной перфу-
зии ветвей дуги аорты. Учитывая частоту 
пережатия дуги аорты проксимальнее левой 
ОСА, частоту развития геморрагических, 
почечных и спинальных осложнений мож-
но разделить все виды врожденной дефор-
мации аорты на 2 типа:

I тип – ВДДА, располагающаяся прок-
симальнее левой подключичной артерии: 

Iа – изолированное поражение сегмента 
дуги аорты между левой общей сонной и 
левой подключичной артериями;

Iб – между левой общей сонной и левой 
подключичной артериями, с захватом устья 
последней в процесс;

II тип – ВДДА, располагающаяся дис-
тальнее левой подключичной артерии: 

IIа – изолированный кинкинг аорты;
IIб – кинкинг с сопутствующей коаркта-

цией аорты;
Распределение по предложенной клас-

сификации будет следующим: Iа – 33,3 %, 
Iб – 50 %, IIа – 7,4 %, IIб – 9,3 %. 

При таком делении относительно про-
ще выработать единую тактику хирургиче-
ского лечения пациентов: при первом типе 
ВДДА оперативное показано в условиях 
вспомогательного искусственного крово-
обращения, при этом необходимо иметь 
в виду необходимость селективной перфу-
зии левой сонной и/подключичной артерии, 
возникающей в трети случаев.
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При втором типе ВДДА возможно 
проведение хирургического лечения без 
использования вспомогательного искус-
ственного кровообращения. При этом необ-
ходимо соблюсти следующие условия:

– наличие коарктационного синдрома с 
градиентом АД не менее 40 мм рт.ст;

– небольшие размеры аневризмы аорты 
(не более 40 мм);

– возможность наложения анастомоза 
конец в конец при кратковременном пере-
жатии аорты (не более 30 минут) при не-
полной коарктации;

– отсутствие или полную компенсацию 
соматической (в первую очередь кардиаль-
ной) патологии;

– отсутствие аббератных ветвей дуги 
аорты;

– отсутствие левосторонней торакото-
мии, травм грудной клетки с гемотораксом;

При соблюдении вышеуказанных ус-
ловий возможно проведение оперативного 
лечения в условиях нормотермии или уме-
ренной гипотермии с обязательным дрени-
рованием спинномозговой жидкости или 
другими дополнительными методами за-
щиты. Наличие полной типичной коаркта-
ции аорты как сопутствующего порока при 
врожденной деформации грудного отдела 
аорты делает организм менее чувствитель-
ным к пережатию аорты и при отсутствии 
факторов риска позволяет провести опе-
ративное лечение без вспомогательного 
искусственного кровообращения, однако 
вышеуказанные условия могут быть соблю-
дены не более чем у 10 % пациентов.

Iа Iб

IIа IIб
Рис. 1. Схематическое изображение типовых форм врожденной деформации аорты 

согласно предложенной классификации
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Рис. 2. Алгоритм выбора метода защиты внутренних органов


