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Синдром средней аорты (ССА) — редкая сосудистая 
патология, характеризующаяся сегментарными сужениями 
грудного и(или) абдоминального отделов аорты и подраз-
умевающая различные этиологические факторы и методы 
лечения [44]. ССА является клинико-анатомическим поня-
тием, в то время как многие авторы указывают на его 
этиологическую природу [34]. Отсутствие единой термино-
логии в интерпретации ССА вносит значительную путаницу 
в определение данного синдрома, его этиологию и обобщение 
способов его лечения.

Непосредственно термин «синдром средней аорты» был 
предложен P. K. Sen и соавт. в 1963 г. [42] и прочно укре-
пился в медицинской литературе, к нему авторы относили 
протяженное сужение супра- (нисходящей аорты) и(или) 
инфрадиафрагмального отдела аорты. К CСА были при-
менены и ряд других терминов, в частности, «коарктация 
брюшной аорты» и «субистмическая коарктация», кроме 
того, необходимо отметить, что термин коарктация предпо-
лагает врожденный характер заболевания [33]. R. K. Rumman 
и соавт. [40] к 2015 г. привели данные о 630 наблюдениях 
ССА по всему миру, однако авторы описывают диагностику 
и лечение только пациентов до 18 лет, между тем T. P. Price и 
соавт. [38] указывают, что с 2005 г. описаны около 200 боль-
ных с ССА. Согласно сводной статистики M. R. Go [16], ССА 
встречается в 1 случае на 62 500 аутопсий.

В качестве этиологических факторов ССА упоминают 
нейрофиброматоз I типа, фиброзно-мышечную дисплазию, 
синдром Вильмса, дефицит β-глюкуронидазы, синдром Ала-
жиля, мукополисахаридоз [30, 34, 38, 40, 46]. Наследственный 
характер развития гипоплазии брюшной аорты (ГБА) демон-

стрирует наблюдение A. Dejardin и соавт. [13], в котором ГБА 
была диагностирована у отца и его дочери, а S. P. Grebeldinger 
и соавт. [17] описали случай ГБА, сопровождавшейся ано-
малиями отхождения ветвей брюшной аорты и пороками их 
развития. Опыт лечения 53 пациентов D. Porras и соавт. [37] 
ССА за период с 1981 по 2012 г. показал, что большинство 
пациентов (64%) имели ассоциированную с ССА патологию, 
в их числе синдром Вильмса (23%), артериит Такаясу (15%), 
нейрофиброматоз I типа (9%), синдром Алажиля (7%), и 
болезнь Мойя-Мойя (4%). Часто наличие ССА связывают 
с такой приобретенной патологией, как неспецифический 
аортоартериит (болезнь Такаясу) [23, 35, 37, 52]. Под врож-
денной патологией подразумевается дефект внутриутробного 
развития в виде аберрантного слияния либо отсутствия слия-
ния дорсальных эмбриональных аорт, а также последствия 
вирусных инфекций, таких как краснуха и пр. [8, 18]. Вместе 
с тем, этиология ССА, не связанная с артериитами, является 
недостаточно изученной, а большинство теорий — недока-
занными [31]. До настоящего времени причина развития ССА 
в более чем 60% случаев остается неизвестной [40]. В ряде 
наблюдений ССА был проявлением врожденной гипоплазии 
аорты и ее висцеральных ветвей и выявлялось данное патоло-
гическое состояние у детей и подростков [31, 39, 40].

Существуют единичные упоминания о выявлении ССА 
у детей с редкими специфическими состояниями: например, 
мукополисахаридозом I, гиперкальциемией, врожденным 
фиброэластозом, эозинофилией [40]. Также описан слу-
чай выявления ССА у ребенка с фетальным алкогольным 
синд ромом, мать которого употребляла алкоголь и кокаин 
во время беременности [10]. Опубликовано наблюдение ССА 
у недоношенного ребенка с водянкой, злокачественной арте-
риальной гипертензией и тяжелой кардиомиопатией, причем 
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точные причины возникновения и патофизиология развития 
фетального ССА остались дискутабельными [51]. Несмотря 
на то, что ряд авторов указывают на наличие корреляционной 
связи между возникновением коарктации брюшной аорты и 
различными заболеваниями, как, например, указанный выше 
нейрофиброматоз I типа [15], подобные патологические 
состояния крайне редки [49], и некоторые авторы считают, 
что это единичные ситуации могли являться случайными 
совпадениями [9].

Учитывая неоднородный характер заболеваний, которые 
в настоящее время рассматриваются при ССА, большин-
ство авторов указывают на необходимость выявления 
этиологического фактора болезни и проведения тщатель-
ной дифференциальной диагностики, в особенности между 
артериитом Такаясу (неспецифический аортоартериит) и 
врожденной гипоплазией брюшного либо торакоабдоми-
нального отделов аорты. Точный диагноз имеет важное 
клиническое значение, так как наличие воспалительного про-
цесса в аорте, помимо хирургических либо эндоваскулярных 
вмешательств, требует назначения активной цитостатиче-
ской и противовоспалительной терапии [2, 23, 50].

Синдром дисплазии средней аорты, как правило, про-
является в виде диффузного сужения аорты в ее среднем 
торакоабдоминальном отделе [41]. В систематическом 
обзоре, проведенном R. K. Rumman и соавт. [40], показа-
но, что поражение брюшной аорты при ССА встречается 
в 97% наблюдений, супраренальное поражение — в 29%, 
интерренальное — в 8,3%, инфраренальное — в 8,2%, 
супраинфраренальное — в 11,%, неопределенное — в 43%, 
дистальной части грудной аорты — в 3%. У большинства 
пациентов ССА выявляется в возрасте, в среднем, (9,1±5) лет, 
в одинаковой степени у девочек и мальчиков [40]. Стенозы 
висцеральных и почечных артерий также часто сопрово-
ждают ССА. Проксимальные стенозы почечных артерий 
встречаются более чем в 80–90% наблюдений ССА, висце-
ральных — около 30% [19, 31, 40].

ССА клинически характеризуется развитием злока-
чественной артериальной гипертензии. У большинства 
пациентов к третьему десятилетию жизни она становится 
неконтролируемой, что, в свою очередь, при отсутствии 
лечения приводит к смерти больных в молодом возрасте, в 
среднем, в 34–40 лет, от сердечно-сосудистых осложнений 
[27, 37, 44]. В исследованиях, опубликованных в 60-х годах 
ХХ в., было показано, что летальность пациентов с ССА 
в возрасте до 34 лет может достигать 40% и более [37]. 
У большинства пациентов с ССА стабильно высокие цифры 
артериального давления выявляются с детского возраста. 
Основными клиническими проявлениями ССА являются 
гипертензионный синдром (и связанные с ним осложнения: 
сердечная недостаточность, нарушения мозгового крово-
обращения), перемежающая хромота, а также хроническая 
абдоминальная ишемия [2, 23, 25, 37, 40]. Тяжелое течение 
гипертензии у новорожденных с ССА является предиктором 
высокой летальности [47]. На момент обнаружения болезни 
функция почек может быть нарушена в разной степени. Как 
было указано ранее, в патологический процесс могут вовле-
каться и висцеральные артерии, что проявляется нарушением 
процесса кормления либо ишемией кишечника, что бывает 
реже.

Хирургическое лечение пациентов с САА преследует 
цель устранения гипертензии, восстановление адекватного 
кровообращения по висцеральным и почечным сосудам, а 
также в нижних конечностях [7, 19, 32, 36, 40]. В лечении 

ССА применяются как эндоваскулярные, так и открытые 
операции либо их комбинация [6, 7, 19, 28, 48]. Необходимо 
отметить, что выбор операции во многом зависит от возрас-
та пациента, локализации поражения аорты и вовлечения в 
стеноокклюзионный процесс крупных ее ветвей.

Одним из наиболее сложных вопросов является срок 
оперативного лечения. Так, R. Hetzer и соавт. [19] считают, 
что хирургическое лечение показано во всех случаях ССА, 
сопровождающихся тяжелой гипертонией, что предупрежда-
ет развитие инсультов и тяжелой сердечной недостаточности. 
Однако, как отмечают сами же авторы, иногда предпочти-
тельнее отложить открытую операцию, пока пациент не 
достигнет оптимальных возраста и развития. Как показано 
многими специалистами, операции в раннем детском воз-
расте, в особенности эндоваскулярные, зачастую требуют 
повторных операций в отдаленные сроки [14, 19, 37, 40].

Учитывая, что ССА может быть вызван различными 
заболеваниями, в особенности болезнью Такаясу, при кото-
рой в патологический процесс вовлекаются магистральные 
сосуды, отходящие от аорты [2, 3, 23, 24, 40], операция 
может сопровождаться значительными техническими слож-
ностями, в особенности на фоне активного воспалительного 
процесса, что зачастую требует нестандартных методов ревас-
куляризации [23, 45, 50].

Сложности оперативного лечения больных с ССА отме-
чаются при наличии нейрофиброматоза I типа. D. Porras и 
соавт. [37] было установлено, что наличие нейрофиброматоза 
I типа (НФ-I) может представлять технические трудности при 
работе с сосудами. По наблюдениям автора данное состояние 
явилось достоверным фактором риска развития сосудистых 
осложнений при катетеризации артерии: у всех 4 больных с 
НФ-I, перенесших чреcкожное вмешательство, были отмече-
ны осложнения со стороны затронутых артерий.

С целью коррекции кровообращения при ССА выпол-
няются различные типы оперативных вмешательств, но 
наиболее часто выполняются шунтирование аорты, 
эффективность которого достигает 100% [12, 22, 44], и 
ре вас куляризация пораженных ветвей аорты.

По мнению J. Connolly и соавт. [8], оптимальным 
доступом при выполнении шунтирующей операции в обход 
коарктации выше почечных артерий является левосторонний 
торакоабдоминальный доступ, для выполнения же операции 
только на брюшном отделе аорты возможна только срединная 
лапаротомия [23]. Вместе с тем, при лечении больных с ССА 
отмечаются значительные технические сложности, а также 
требуются нестандартные подходы, что обусловлено необ-
ходимостью выполнения реваскуляризации почечных и(или) 
висцеральных артерий [38]. L. Messina и соавт. [29] считают, 
что выбор оперативного доступа нужно определять индиви-
дуально, при этом необходимо учитывать наличие поражения 
почечных и(или) висцеральных артерий. J. Stanley и соавт. 
[44] используют несколько вариантов доступа: у пациентов 
старшей возрастной группы — торакоабдоминальный через 
левое шестое или седьмое межреберье от задней подмы-
шечной линии, а также супраумбиликальный поперечный 
доступ у пациентов как детского возраста, так и взрослых, 
в зависимости от уровня поражения аорты. R. Hetzer и 
соавт. [19] использовали срединную стернотомию и лапа-
ротомию в качестве доступа для асцендо-инфраренального 
шунтирования, отмечая при этом хорошие непосредственные 
результаты, а описанная оригинальная техника операции, 
по мнению авторов, и локализация протеза позволяют зна-
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чительно улучшить результаты операции по сравнению с 
десцендо-инфраренальным шунтированием.

Выбор места выполнения проксимального анастомоза 
при шунтировании пораженного сегмента аорты во мно-
гом зависит от уровня поражения и требует определенной 
осторожности. Так, согласно опыту L. Messina и соавт. 
[29] хирургического лечения ССА, из 7 пациентов, кото-
рым было выполнено торакоабдоминальное шунтирование 
в обход пораженного отдела аорты, у одного развилось 
прорезывание линии шва в области грудной аорты, как 
оказалось позднее вследствие ее диффузного медионекро-
за, что потребовало экстренной реоперации и наложения 
проксимального анастомоза от восходящей аорты. R. Hetzer 
и соавт. [19] использовали асцендо-инфраренальное шунти-
рование, при котором проксимальный анастомоз выполняли 
от восходящей аорты. Авторы отметили, что данная операция 
позволяет значительно уменьшить постнагрузку на левый 
желудочек, снизить уровень артериальной гипертензии, а 
также сопровождается хорошими отдаленными результата-
ми.

Пластика аорты заплатой используются реже [40] и 
является методом выбора у пациентов детского возраста, что 
позволяет выполнить позднее торакоабдоминальное шунти-
рование физически зрелым пациентам [29]. Ограничивает 
использование данного типа операции продолженное суже-
ние аорты. Использование же пластики заплатой при наличии 
стеноза почечной артерии является также ограниченным 
вследствие частого «рубцового» изменения сосуда и продол-
женного стеноза [33]. При наличии тяжелого стенотического 
поражения устья почечных артерий реимплантация в аорту 
(протез) почечной артерии или же шунтирование почеч-
ной артерии является методом выбора [18–20, 29, 33, 44]. 
К сожалению, нередки ситуации, когда у пациентов выполня-
ется нефрэктомия вследствие тяжелого поражения почечных 
артерий и потери функции почки.

При любых вмешательствах есть риск развития стено-
за и псевдоаневризм, так как ребенок растет в аксиальном 
направлении [4, 21, 22, 34, 45]. Для протяженных сужений 
на фоне гипоплазии аорты выполнение аорто-аортального 
шунтирования несет в себе меньший риск развития ложной 
аневризмы по сравнению с аортопластикой с использованием 
сосудистой заплаты. Это также позволяет сохранить ветви 
аорты, отходящие от суженного сегмента, и восстановить 
достаточную перфузию органов по этим сосудам после про-
ведения аорто-аортального шунтирования [19, 29, 44].

При лечении ССА описаны и нестандартные операции, 
в частности, шунтирование пораженного сегмента аорты 
с ортотопической аутотрансплантацией почки [52] и ауто-
трансплантация почки и имплантации сосудов в подвздошные 
после шунтирующей операции на аорте + трансплантация 
правой почки в едином блоке с аортой от уровня дуги до 
подвздошной бифуркации, при этом сегмент аорты включал 
верхнюю брыжеечную артерию, в едином блоке вместе с 
почкой эксплантированы правая почечная вена и мочеточник 
[47].

Поражение интерренального отдела аорты и почеч-
ных артерий зачастую требует реваскуляризации почечных 
артерий, при выполнении которой в качестве трансплантата 
большинство авторов предпочитают использовать аутовену 
[19, 23, 26, 44]. Несмотря на неоспоримые преимущества 
венозных трансплантатов, они имеют ряд серьезных недо-
статков, к примеру, высока вероятность развития аневризм 
[11]. До настоящего времени описаны случаи, когда выполня-

ли паллиативные операции, направленные исключительно на 
реваскуляризацию почечных артерий при ССА, в частности, 
выполнение спленоренального анастомоза, гепаторенальное 
шунтирование, а также аорторенальное шунтирование с 
помощью аутовены [34]. В настоящее же время большинство 
хирургов солидарны во мнении о необходимости выполнения 
радикального одноэтапного оперативного вмешательства.

Необходимость реваскуляризации висцеральных ветвей 
брюшной аорты является одним из наиболее сложных вопро-
сов и зависит от вовлеченности в патологический процесс 
сосудов, а также степени развитости коллатеральных сосудов 
[2, 11, 12, 19, 23]. Дискутабелен вопрос о целесо  образности 
профилактической реваскуляризации при наличии стено-
тического поражения и асимптомном течении [11, 19, 29]. 
R. Hetzer и соавт. [19], по наблюдениям которых поражение 
висцеральных артерий при ССА достигает частоты в 57%, 
придерживаются мнения, что при наличии хорошо развитых 
коллатералей между нижней брыжеечной артерией, верхней 
брыжеечной артерией и бассейном чревного ствола реваску-
ляризация не требуется.

В 2012 г. H. Kim и соавт. [22] описали весьма ори-
гинальный способ удлинения сосудов, в котором был 
использован баллонный экспандер, чтобы вызвать продоль-
ный рост дистальной части брюшной аорты и подвздошных 
артерий у 3-летней девочки с ССА. Расширение устройства 
способствовало достаточному продольному росту дисталь-
ной части аорты и подвздошных артерий, что позволило 
выполнить резекцию сегмента аорты на протяжении 4 см 
с формированием анастомоза по типу «конец в конец». 
Как отмечают авторы, через 16 мес после процедуры 
артериальное давление хорошо контролировалось двумя 
антигипертензивными препаратами, а перемежающая хромо-
та была устранена.

Все большее применение находят эндоваскулярные 
методики лечения ССА. Вместе с тем, иногда результаты 
эндоваскулярного лечения остаются неудовлетворительны-
ми, в особенности у больных детского возраста, а также при 
лечении пациентов с болезнью Такаясу [52]. Как показал 
опыт многих авторов, результаты эндоваскулярных опера-
ций, как правило, имеют кратковременный эффект [19, 24]. 
Несмотря на противоречивые данные публикаций, M. Qureshi 
и соавт. [39] утверждают, что новые эндоваскулярные мето-
дики могут позволить значительно улучшить результаты 
лечения, в особенности при использовании эндографтов.

Различные авторы сообщают о более чем 90% успеха 
при грамотном подходе к хирургическому лечению ССА 
[40]. Абсолютно точного описания отдаленных результатов и 
осложнений после аорто-аортальных шунтирований при ССА 
в настоящее время не опубликовано. Любая реконструктив-
ная операция при ССА с использованием сосудистого протеза 
может приводить к отдаленным осложнениям, характерным 
для взрослых пациентов сосудистого профиля, включая про-
тезную инфекцию, кишечные фистулы, а также деградацию 
используемых материалов.

В связи с ограниченным числом наблюдений и отсут-
ствием контролируемых исследований эффективности и 
безопасности того или иного вида лечения пациентов с ССА 
описание каждого конкретного больного заслуживает вни-
мания. Об успешном хирургическом лечении ССА у детей 
упоминают российские хирурги [1, 2], говоря о том, что опти-
мальные результаты лечения у данной когорты пациентов 
дают именно открытые вмешательства по сравнению с ангио-
пластикой и стентированием в связи с последующим активным 
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ростом ребенка и увеличением диаметра аорты. Ю. В. Белов и 
соавт. [2] в 2011 г. опубликовали успешные результаты лече-
ния 14-летней пациентки с ССА, которой было выполнено 
шунтирование торакоабдоминального отдела аорты с про-
тезированием чревного ствола, верхней  брыжеечной  и обеих 
почечных артерий  многобраншевым протезом Coselli. Инди-
видуальный подход к диагностике и хирургической тактике 
ведения пациентов с ССА важен в любом возрасте: в 2010 г. 
C. Cho и соавт. [7] представили успешный опыт лечения 
взрослой пациентки с ССА, которой выполнили торакоабдо-
минальное шунтирование с реимплантацией висцеральных и 
почечных артерий.

Эндоваскулярные методики могут быть применены для 
временного устранения обструкции кровотока у пациентов с 
высоким риском в качестве адаптации и подготовки к откры-
тому хирургическому вмешательству [21]. Опубликованы 
данные, что у 5–20% больных после выполнения чрескожной 
ангиопластики возникали аневризмы в месте вмешательства. 
Некоторые авторы утверждают, что стенты и стент-графты 
не должны использоваться у пациентов с ССА, так как они 
не смогут увеличиваться в размере параллельно с ростом 
ребенка, и достоверно неизвестна точная проходимость стен-
тов у больных молодого возраста и детей. Эндоваскулярные 
вмешательства рассматриваются в качестве предварительной 
терапии до достижения ребенком определенного роста и 
возраста, подходящих для выполнения хирургической рекон-
струкции [16].

Сравнивая результаты эндоваскулярных и открытых 
хирургических методик при лечении пациентов с ССА, 
можно отметить следующее: ряд авторов [5, 14, 19] утверж-
дают, что чрескожные вмешательства на среднем отделе 
аорты являются высокоэффективными в краткосрочной 
перспективе, в то время как другие [37] — указывают на то, 
что при отдаленном наблюдении у подобных больных часто 
выявляется рестеноз, что требует повторных вмешательств. 
При этом транслюминальные вмешательства могут сопро-
вождаться тяжелыми осложнениями, такими как разрывы 
сосудов, развитие аневризм в области анастомозов и пр. [43]. 
Открытые хирургические вмешательства позволяют добить-
ся успешного восстановления кровотока, лучших отдаленных 
результатов, а также снизить потребность в выполнении 
повторных операций по сравнению с чрескожными вмеша-
тельствами.

Учитывая разнородный характер выполняемых вме-
шательств и редкую встречаемость ССА, сложно сделать 
точные выводы по эффективности каждой конкретной 
методики. У всех пациентов с ССА, кому проводили 
хирургическое лечение, отмечались стабильное снижение 
артериального давления и улучшение прогнозов исхода 
заболевания. В зависимости от клиники и хирургов, про-
водивших оперативное лечение больных с ССА, улучшение 
показателей артериального давление отмечено у 83–100% 
пациентов, нормализация артериального давления — 
у 50–94% [37].

Анализ отдаленных результатов разнообразных вмеша-
тельств свидетельствует о том, что полного излечения от 
ССА достичь невозможно. Существуют определенные риски 
рецидивирования рефрактерной артериальной гипертензии, а 
также необходимости выполнения повторных вмешательств. 
Опыт хирургического лечения пациентов с ССА на фоне 
болезни Такаясу, полученный T. Taketani и соавт. [45], пока-
зал, что практически у 50% больных после проведенного 
хирургического лечения снижения и стабилизации арте-

риального давления не происходило. У специалистов по 
сердечно-сосудистой хирургии сохраняются определенные 
опасения в отношении отдаленных результатов оценки 
эффективности и безопасности эндоваскулярных методов в 
лечении пациентов с ССА за исключением ситуаций, когда 
у пациентов старшего возраста имеются локальные сужения 
аорты без вовлечения в патологический процесс почечных 
артерий. Учитывая высокую частоту поражения почечных 
и висцеральных артерий при коарктации брюшного отдела 
аорты, в особенности у детей, количество выполняемых 
чрескожных вмешательств должно быть ограниченным. 
Большинство авторов едины во мнении, что открытые хирур-
гические вмешательства остаются методом выбора в лечении 
пациентов с ССА.
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