I. Коарктация аорты (изолированная)
1. Анатомия. Коарктация аорты составляет 8% всех ВПС. У мальчиков встречается в два раза чаще, чем у девочек. При выявлении коарктации у девочек следует рассмотреть возможность синдрома Тернера (см. главу 7 IV С 1). Обычно сегментарное сужение просвета аорты обнаруживают при переходе ее дуги в нисходящую часть. Коарктация аорты может сочетаться с гипоплазией ее дуги. Аортальный клапан двустворчатый у 50% больных. Могут быть сопутствующие аномалии митрального клапана (стеноз и/или недостаточность). 

2. Гемодинамика. Коарктация - механическое препятствие между проксимальным и дистальным отделами аорты. Давление в проксимальном отделе и постнагрузка левого желудочка повышены, в то время как в дистальном отделе аорты давление снижено. Наличие такого перепада давления ведет к компенсаторному развитию коллатеральных путей кровоснабжения нижней части туловища (обычно внутренняя грудная и межреберные артерии). 

3. Клиника. В раннем детском возрасте застойная сердечная недостаточность развивается примерно у 10% больных. У большинства детей клинические проявления не наблюдаются, такие симптомы как перемежающаяся хромота, головные боли, боль в груди - наблюдаются редко (см. также IV Е 1 b). 

4. Диагностика 

а. Физикальное исследование 

(1) Типичные симптомы у детей старшего возраста: общая слабость, запаздывание пульса на бедренных артериях (или его отсутствие) по сравнению с пульсом на руках, артериальная гипертензия на руках, наличие градиента систолического давления между верхними и нижними конечностями. У новорожденных с проходимым артериальным протоком эти признаки могут отсутствовать. 

(2) Кроваток через область сужения или по коллатеральным сосудам сопровождается систолическим шумом изгнания на верхушке сердца, по левому краю грудины и в межлопаточной области. Коллатеральный пульс можно прощупать в межреберных промежутках. Если аортальный клапан двустворчатый, выслушивается щелчок изгнания.

b. Лабораторное исследование 

(1) Рентгенография грудной клетки. У детей старшего возраста тень, образованная дугой аорты и расширенной нисходящей частью, может принимать форму цифры «3». Эти же изменения придают пищеводу, наполненному барием, вид буквы «Е». «Узуры» на 4-9-й парах ребер, вызванные давлением расширенных коллатеральных сосудов, обнаруживаются у детей старше 5 лет. 

(2) ЭКГ может быть нормальной или указывать на гипертрофию левого желудочка. 

(3) Эхокардиография. Показана всем больным для уточнения диагноза. 

(4) Катетеризация сердца. Позволяет измерить градиент давления в аорте. С помощью ангиокардиографии можно визуализировать порок и оценить состояние коллатерального русла.

5. Лечение 

а. Медикаментозное лечение. Показана профилактика бактериального эндокардита. Может возникнуть необходимость гипотензивной терапии. 

b. Хирургическое лечение. Существуют несколько способов хирургического лечения - резекция участка сужения с наложением анастомоза «конец в конец»; пластика лоскутом, выкроенным из подключичной артерии; пластика заплатой и протезирование аорты. Выполняется также баллонная ангиопластика.

	Коарктация аорты

	Распространенность
	< 0,1-1% всех случаев АГ.

	Этиология
	Врожденное сужение аорты ниже места отхождения левой подключичной артерии, дистальнее места прикрепления артериальной связки. Сужение может быть локальным или протяженным.

	Клиническая картина
	Возможны жалобы на похолодание стоп и перемежающуюся хромоту. При физикальном исследова- нии: АД на руках выше, чем на ногах, дрожание над выемкой грудины, систолический шум, лучше всего прослушивающийся по задней поверхности грудной клетки слева, в большинстве случаев - отсутствие пульса на бедренной артерии. На рентгенограмме - узурация ребер (из-за повышенного коллатерального кровотока по межреберным артериям) и деформация дуги аорты, напоминающей по форме цифру 3.Аортальный клапан в 1/3 случаев - двустворчатый. К осложнениям относятся СН, эндокардит, инсульты.

	Течение
	Без хирургический коррекции 80% больных умирают от осложнений АГ. В исследовании, включавшем 200 больных, умерших во времена, когда хирургической коррекции порока не проводилось, оказалось, что в большинстве случаев смерть наступала на 2-4 десятилетии жизни от поражения сердца (50%), внутричерепных кровоизлияний (спонтанных или вызванных разрывом аневризмы церебральных артерий; 13%), или разрыва аорты (> 20%) (Am. Heart J. 1928; 3:392, 574).

	Диагностика
	Аортография.

	Лечение
	Метод выбора -хирургическая коррекция или ангиопластика. В послеоперационный период может развиться временное усугубление АГ, которое обычно можно предупредить профилактическим назначением b- адреноблокаторов. Медикаментозное лечение: ингибиторы АПФ, антагонисты кальция.


Коарктация аорты, по общепризнанному мнению, составляет 15—18 % всех врожденных пороков сердца и крупных сосудов и может быть успешно корригирована с помощью реконструктивной операции [2, 3, 4]. В то же время количество публикаций в отечественной литературе, затрагивающих вопросы диагностики коарктации аорты, ее лечения и результатов, остается недостаточным, что может способствовать возникновению у врачей иллюзии, что данный порок в настоящее время легко диагностируется, успешно корригируется и не представляет особого научного интереса для кардиологии и сердечно-сосудистой хирургии.

Наряду с хорошими результатами хирургического лечения у некоторых больных в раннем послеоперационном периоде или в отдаленные сроки после операции возникают осложнения, требующие повторных вмешательств на грудной аорте [5, 6, 8]. В их развитии большую роль играют технические погрешности операции, к которым относятся небольшой диаметр анастомоза, чрезмерное стягивание швов, неправильное сопоставление краев аорты. По данным ряда авторов [6, 7, 11], частота повторных операций на грудной аорте достигает 50 % и выше и немалую роль при этом играют неадекватно наложенные анастомозы. По отделению хирургии магистральных сосудов Института сердечно-сосудистой хирургии (ИССХ) им. А. Н. Бакулева частота повторных операций по поводу осложнений хирургического лечения коарктации аорты составила 7,7 %. Однако вышеприведенные данные нельзя считать истинными, так как только 60 % повторно оперированных больных были ранее оперированы в ИССХ им. А. Н. Бакулева и мы не имеем сведений о тех больных, которые впоследствии повторно оперированы в других лечебных учреждениях страны. Тем не менее у 28 % больных, перенесших повторные реконструктивные операции на грудной аорте по поводу осложнений хирургической коррекции коарктации аорты, ранее был наложен анастомоз конец в конец, у 48 % проведено протезирование, у 21,5 % — непрямая истмопластика, а у 2,5 % больных осложнения развились после обходного шунтирования коарктации аорты с использованием левой подключичной артерии. 

Несмотря на значимость указанных осложнений, ими не ограничивается актуальность изучения коарктации аорты на сегодняшний день. Требуют дальнейшего изучения вопросы атипичного расположения коарктации аорты (проксимальнее или на уровне левой подключичной артерии), гипоплазии нисходящей грудной аорты (синдром средней аорты), недиагностированных a. luzoria и гипоплазии дистального отдела дуги аорты (последняя, по данным J.Campbell и соавт. [10], встречается в 42 % случаев). Внедрение в клиническую практику эхокардиографии позволило значительно увеличить процент выявления сочетанных с коарктацией пороков сердца и сосудов. Цель работы — привлечь внимание врачей к некоторым аспектам хирургического лечения коарктации аорты, учет которых способствует безопасности и адекватности коррекции порока. 

Материал и методы

С ноября 1983 г. по январь 1989 г. в отделении хирургии магистральных сосудов ИССХ им. А.Н.Бакулева АМН СССР обследовано и оперировано 103 больных с коарктацией аорты. Кроме общеклинических методов исследования, применялись электро-, фоно- и эхокардиография, объемная сфигмография, ультразвуковая доплеро-графия (УЗДГ), рентгенография органов грудной клетки в 3 проекциях с контрастированием пищевода. 

Рентгеноконтрастная ангиография проводилась в следующих случаях:

· при необычной рентгенологической картине дуги и нисходящей грудной аорты; 

· при подозрении на наличие аневризмы пре- или постстенотического отдела аорты; 

· при подозрении на гипоплазию дистального отдела дуги аорты (градиент артериального давления (АД) между руками при УЗДГ более 20 мм рт. ст.); 

· при подозрении на проходимую (неполную) коарктацию аорты (градиент АД между руками и ногами при УЗДГ менее 40 мм рт. ст., отсутствие узурации ребер на рентгенограммах); 

· при подозрении на наличие правой a.luzoria, отходящей от посткоарктационного участка аорты (АД на правой руке при УЗДГ меньше, чем на левой). 

Все операции производились из левосторонней торакотомии по четвертому межреберью. Сведения о возрасте, поле, характере реконструкции приведены в таблице.

Хирургическая коррекция коарктации аорты в отделении хирургии магистральных сосудов ИССХ им. А. Н. Бакулева

	Вид коррекции коарктации аорты
	Число оперированных больных
	Возраст, годы
	Пол
	Число больных с артерией Абботта

	
	
	
	м.
	ж.
	

	Резекция коарктации с анастомозом конец в конец
	93
	15,3
	64
	29
	41

	Резекция коарктации с протезированием
	8
	19,6
	6
	2
	1

	Непрямая истмопластика коарктации заплатой из эксплантата
	2
	12,5
	0
	2
	0

	Всего...
	103
	15,8
	70
	33
	42


Необходимость мобилизации дистального отдела дуги аорты и начальных отделов левой подключичной артерии в 42 случаях потребовала лигирования аномальной артериальной ветви — редуцированного остатка V аортальной дуги, или артерии Абботта, которая отходила от задней стенки аорты в радиусе около 2 см от начала левой подключичной артерии, преимущественно по задней ее стенке. Диаметр артерии был от нескольких миллиметров до 1 см.

Результаты и обсуждение

Отделение хирургии магистральных сосудов ИССХ им. А. Н. Бакулева располагает опытом 650 операций при коарктации аорты и осложнениях ее хирургического лечения. С внедрением в практику сосудистой хирургии синтетических материалов (протезов) значительно увеличилось число больных, которым реконструктивные операции на грудной аорте производились с протезированием или пластикой синтетической заплатой. Но изучение отдаленных результатов этих операций по данным литературы показало, что все больше появляется публикаций о неудовлетворительных исходах операций, в том числе о развитии такого грозного осложнения, как ложная аневризма анастомоза, что заставило хирургов более настороженно относиться к применению упомянутых методик [6]. В нашем отделении на операции протезирования и непрямой истмопластики синтетической заплатой в 60-е годы приходилось 83 % всех реконструктивных операций на грудной аорте, в 70-е годы этот показатель снизился до 54 % и в 80-е годы составляет 32 % с тенденцией к дальнейшему снижению.

Операцией выбора при хирургическом лечении коарктации аорты считаем резекцию с анастомозом конец в конец — 90,3 % операций (т.е., начиная с 1984 г., в отделении на долю операций с использованием синтетических материалов приходится менее 10% вмешательств). В связи с изложенным нам в данном сообщении хотелось бы подробнее остановиться на некоторых хирургических аспектах методики резекции коарктации аорты с анастомозом конец в конец, выработанной и успешно применяемой в отделении в последние годы. Этот вид операции показан во всех случаях, когда после резекции участка сужения можно без большого натяжения сблизить концы аорты и наложить анастомоз, диаметр которого должен быть не меньше диаметра нисходящей грудной аорты. Для создания более адекватного анастомоза необходимо не только широкое выделение аорты в постстенотическом отделе нисходящей аорты с перевязкой 3—4 пар межреберных артерий, пищеводных и бронхиальных ветвей, но и дистального отдела дуги с начальным сегментом левой подключичной артерии (не менее 5 см). Престенотический участок вместе с дистальным отделом дуги должен быть выделен по всей окружности аорты. Это позволяет накладывать анастомоз конец в конец не только за счет краниально направленного натяжения посткоарктационного сегмента аорты, но и за счет каудально направленного низведения дуги аорты и левой подключичной артерии.

Адекватный широкий анастомоз может быть наложен только после интраоперационной ангиометрии — измерения диаметра дуги, диаметра престенотического участка и нисходящей грудной аорты в неизмененной области, левой подключичной артерии и постстенотического отдела, длины престенотического и постстенотического участков. Мы полностью отказались от пережатия одним зажимом всего престенотического сегмента, производим только раздельное пережатие дуги и левой подключичной артерии, что позволяет моделировать анастомоз требуемой длины и формы.

Резекция коарктации в области мембраны должна производиться экономно — циркулярно иссекается только стенка аорты вместе с мембраной. Затем стенка аорты рассекается вдоль либо на дугу, либо на левую подключичную артерию. Это определяется анатомическими особенностями коарктации, взаимоотношением престенотической и постстенотической дуг и их конфигурацией (рис. 1). При упомянутой методике “экономной резекции” коарктации аорты и рассечения стенок аорты в пре- и постстенотическом сегменте в продольном направлении создается анастомоз, в продольном направлении практически совпадающий с направлением кровотока.

	
	
	Рис. 1.
Методика рассечения стенки аорты и наложения анастомоза в зависимости от взаимоотношения престенотической и постстенотической дуг и их конфигурации 


Задняя поверхность анастомоза накладывается проленовой нитью 4/0 на расстоянии, матрацными швами, после чего артериальные зажимы сводятся по направлению друг к другу, а проленовая нить затягивается путем тракции за оба ее конца в противоположных направлениях — такая методика предотвращает возможность прорезывания стенок аорты. Ближняя “губа” анастомоза у детей до 15 лет выполняется методом наложения непрерывного матрацного шва, а у больных старше этого возраста — непрерывным обвивным швом. У больных старше 20 лет обе губы анастомоза можно шить обвивным швом, однако в данном случае на методику шва может влиять и привычка хирурга.

Единое правило для всей сосудистой хирургии при наложении анастомоза конец в конец — максимальная мобилизация проксимального и дистального отделов — при хирургической коррекции коарктации аорты выполняется не всеми в связи с необходимостью обработки расширенных и извитых коллатералей, выделения дистального отдела дуги аорты. Это приводит к: а) увеличению операций с применением эксплантатов; б) неадекватному анастомозу; в) избыточному натяжению аорты, прорезыванию швов и образованию ложных аневризм.

В 1928 г. автором одного из классических трактатов по коарктации аорты М.Е.Abbott [9] описана артерия (редуцированная ветвь V аортальной дуги), которая не встречается у людей в норме и по сегодняшний день не описывается в учебниках нормальной и топографической анатомии. По предложению S.R.Schuster и R.Е.Gross [12], в честь описавшего ее автора артерия названа артерией Абботта. Она обычно начинается от задней стенки дуги аорты или подключичной артерии в радиусе 2 см от устья последней, чаще отходит отдельной ветвью, редко — двумя ветвями. Короткий начальный отдел этой артерии идет в проксимальном направлении, затем поворачивает медиально, перекрещивается по задней поверхности с сонной артерией или дугой аорты, идя в направлении средостения. В диаметре она может достигать 1 см [2]. Описываются аневризматические изменения ее в области устья [1, 12]. При неосведомленности хирургов о существовании этой артерии она может стать источником выраженного кровотечения во время операции из-за ее разрыва вследствие неосторожных манипуляций в области ее отхождения или неумышленного ее рассечения.

Хотя в литературе, посвященной вопросам хирургического лечения коарктации аорты, нередко можно встретить упоминание об этой артерии, фундаментальных работ, направленных на изучение ее топографии, мы не нашли. Считается, что артерия Абботта весьма редко встречается при операциях по поводу коарктации аорты. Широкое выделение дуги аорты позволило нам установить, что частота выявления данной артерии очень высока. При анализе нашего материала с 1984 по 1989 г. артерия Абботта имела место у 42 больных из 103 оперированных по поводу коарктации аорты. В абсолютном большинстве случаев она выявлялась при операциях резекции коарктации аорты с анастомозом конец в конец (41 случай из 93 операций) и только в 1 случае - она лигировалась при операции резекции коарктации с протезированием, так как в данном случае широко выделялся престенотический участок в связи с ее аневризматическим расширением. Варианты и частота ее локализации представлены на рис. 2. У хирурга должна быть постоянная настороженность по поводу существования этой артерии. Попытка мобилизации дуги аорты и устья расширенной левой подключичной артерии или их значительное смещение с целью облегчения выполнения одного из этапов операции сопровождаются надрывом незамеченной артерии и профузным кровотечением. С последним легче бороться при отхождении артерии Абботта около устья левой подключичной артерии и значительно труднее — при ее локализации на задней поверхности дистального отдела дуги аорты.
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	Рис. 2.
Частота локализации устья артерии Абботта на задней стенке аорты. 


Трудности связаны с обработкой как проксимальной культи поврежденного сосуда (необходимость пережатия дегенеративно измененной в престенотическом отделе аорты, гемодинамические нарушения, связанные с неподготовленностью больного к пережатию дуги аорты на данном этапе операции), так и дистальной культи: “сокращаясь”, артерия уходит в труднодоступную зону по задней поверхности аорты. Ситуацию могут усугубить извитость и истончение стенки артерии, незнание ее топографии.

Это еще раз подтверждает правильность выбранной нами методики раздельного пережатия дуги и левой подключичной артерии, невыполнение которого приводит к ограничению возможности расширения анастомоза (при необходимости) либо к повреждению зажимом артерии Абботта. Последняя также может быть оторвана при попытке сведения недостаточно выделенного проксимального сегмента. За последние 5 лет подобных осложнений нами не наблюдалось.

Выработанная в отделении хирургическая тактика коррекции коарктации аорты позволила исключить летальные исходы и серьезные осложнения в ближайшем послеоперационном периоде и свести к минимуму возможность развития осложнений в отдаленном периоде.

Выводы

1. Операцией выбора при хирургическом лечении коарктации аорты является резекция коарктации с анастомозом конец в конец (90,3% операций). Использование описанных методик позволяет добиться хороших результатов, исключить осложнения и летальные исходы в ближайшем и отдаленном послеоперационном периоде. 

2. При мобилизации прекоарктационного сегмента хирурги должны помнить о наличии артерии Абботта (в 40% случаев). Данные, полученные нами по топографии артерии Абботта, позволяют избежать интраоперационных осложнений, обусловленных возможным ее повреждением. 
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	Сегментарное сужение аорты, чаще у перешейка, т. е. у места перехода дуги аорты в нисходящий ее отдел. Имеется несколько видов коарктации.
	     Головная боль и чувство тяжести в голове. Носовые кровотечения. Быстрая психическая и физическая утомляемость, чувство слабости в нижних конечностях, похолодание, иногда боли в икроножных мышцах при ходьбе. Ухудшение памяти и зрения. Боли в области сердца. Одышка, сердцебиение. Развитие стойкой артериальной гипертензии верхнего пояса с пульсирующими коллатералями (межреберные артерии). Резкое снижение артериального давления на нижних конечностях. Развитие сердечной недостаточности. 
     Осложнения: образование аневризм аорты, разрывы аорты, эндокардит, аортит, инсульта. Средняя продолжительность жизни без операции - 40 лет. 
     См. также Коарктация аорты
	     ЭКГ: признаки гипертрофии левого желудочка. 
     ФКГ: акцент II тона над аортой, систолический шум. Начинается через небольшой интервал после I тона и распространяется в раннюю диастолу за II тон. Лучше регистрируется вдоль левого края грудины, на сосудах шеи и в межлопаточной области. 
     Рентгенологические данные: узурация ребер; гипертрофия левого желудочка. Расширение восходящей аорты и левой подключичной артерии, отсутствует тень дуги аорты, в месте сужения аорты имеется западение. 
     Аортография выявляет характер и протяженность коарктации.


