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Введение. Удвоение дуги аорты 
(УДА), редкая аномалия, при которой 
аорта охватывает трахею и пищевод в 
виде кольца, составляет 1% от числа 
всех ВПС [4]. Пренатально она выяв-
ляется у 0,01% обследованных. В то 
же время частота операций по поводу 
сосудистого кольца в популяции со-
ставляет 0,0013%. Таким образом, до 
90% патологии может протекать бес-
симптомно [5]. 

Как изолированный порок анома-
лии дуги аорты встречаются при фор-
мировании сосудистого кольца вокруг 
пищевода, трахеи и в этом случае 
проявляются симптомами компрессии 
вышеуказанных органов. Существует 
два типа УДА – функциональная двой-
ная дуга аорты и двойная дуга аорты 
с атрезией участка левой дуги, более 
редкая патология. При всех этих ано-
малиях не бывает нарушений гемоди-
намики, чем они отличаются от других 
врожденных пороков сердца и маги-
стральных сосудов [2, 3]. Сердечные 
тоны чистые, шумы отсутствуют. Сим-
птомы зависят от давления аномаль-
но проходящей аорты и ее ветвей на 
пищевод, трахею и возвратный нерв. 
Они проявляются в виде нарушений 
дыхания, глотания, фонации, могут 
отсутствовать или проявляться в за-
висимости от особенностей каждого 
случая. Затруднение глотания явля-
ется одним из характерных признаков 
УДА. Примерно у 50% этих больных 
имеется врожденная аномалия самой 
трахеи в виде отсутствия мембраноз-

ного участка в трахеальных хрящах. В 
результате хрящи составляют полное 
кольцо, что усугубляет стеноз трахеи 
[1, 2]. Значительное сужение трахеи 
проявляется чаще смешанным стри-
дором. Сопутствующая выраженная 
трахеомаляция усугубляет прогноз. 
Трудность в диагностике обусловлена 
не только низкой частотой встречае-
мости порока, но и отсутствием в пе-
риодике объективной информации о 
патологии [1]. 

Материалы методы. Проведено 
клиническое, катамнестическое на-
блюдение за пациентом с диагнозом 
ВПС. УДА, находившимся в 2016 г. в 
отделении патологии новорожденных 
и недоношенных детей №1 (ОПННД 
№1) Перинатального центра ГАУ 
РС(Я) «РБ№1-НЦМ».

Результаты исследования. Паци-
ент Г., в пятидневном возрасте посту-
пил в ОПННД №1 с жалобами на шум-
ное стридорозное дыхание при плаче. 

Из анамнеза известно, что ребе-
нок от матери 31 года, 5-й беремен-
ности, протекавшей в I половине с 
токсикозом и ОРВИ. В акушерско-ги-
некологическом анамнезе женщины 
имели место 3 медицинских аборта, 
носительство хламидийной, цитоме-
галовирусной инфекции. На второй 
пренатальной диагностике (20-й нед. 
беременности) у плода обнаружили 
ВПС. УДА. Проводилась пренаталь-
ная диагностика частых трисомий 
21-й, 18-й, 13-й хромосом по ДНК из 
околополодной жидкости, которые 
были исключены. Роды по счету вто-
рые, в срок, головном предлежании. 
Родился живой, доношенный мальчик 
в тяжелом состоянии с оценкой по 
шкале Апгар 7/9, после санации верх-
них дыхательных путей в родильном 
зале перевелся в палату интенсивной 
терапии. Физическое, морфофункци-

ональное развитие соответствовалао 
гестационному возрасту (вес 3300 г,  
рост 51 см, окружность головы 34 см, 
груди – 33 см). В отделении ново-
рожденных наблюдалось снижение 
сатурации до 74 в покое. При крике с 
рождения отмечался инспираторный 
стридор. В первые сутки жизни при ау-
скультации выслушивались влажные 
хрипы. По фенотипу ребенок имел не-
большие изменения – относительную 
диспропорцию за счет несколько уко-
роченных конечностей, гипертелоризм 
глаз, широкий фильтр, микрогению, 
короткую шею, четырехпальцевую 
складку на обеих ладонях. В невроло-
гическом статусе выявлены неболь-
шое снижение мышечного тонуса и ис-
тощаемость безусловных рефлексов 
новорожденных. На I этапе проведены 
ЭКГ, ЭХО-КГ, рентген органов грудной 
клетки в прямой проекции, рентгенов-
ская компьютерная томография легких 
с контрастированием. 

ЭКГ на 2-е сут жизни: ритм синусо-
вый с ЧСС 143 удара в 1 мин. ЭОС от-
клонена вправо. Признаки перегрузки 
(гипертрофии) правого желудочка. На-
рушение процессов реполяризации. 

Рентген органов грудной клетки 
при рождении: легочные поля слегка 
пониженной прозрачности за счет ги-
повентиляции, больше в медиальных 
отделах с обеих сторон. Легочный ри-
сунок малоструктурен. Корни легких 
не дифференцируются. Сердечная 
тень обычных размеров и формы. От-
мечается расширение тени верхнего 
средостения. Легочно-плевральные 
синусы свободны. Контуры диафраг-
мы ровные четкие. Со стороны орга-
нов брюшной полости скудная пневма-
тизация. В динамике, на 3-и сут жизни, 
гиповентиляция сохранялась справа. 

Данные ЭХО-КГ не исключили ВПС 
и рекомендовали РКТ. Обнаружена 
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аневризма межпредсердной пере-
городки со сбросом d=0,38. Функци-
онирующий артериальный проток  
(d=0,18 см). Расширение полостей 
правого предсердия (2,0 см), право-
го желудочка (1,1 см), ствола легоч-
ной артерии (0,9 см). Дополнительная 
трабекула в полости левого желудоч-
ка. ФВ 71%. Не исключается наличие 
двойной дуги аорты. 

По результатам РКТ легких выявле-
ны удвоение дуги аорты, аневризма-
тическое выпячивание дистальной ча-
сти левой дуги аорты, не исключается 
аортальный дивертикул и выставлен 
клинический диагноз: ВПС. Удвоение 
дуги аорты. Аневризма межпредсерд-
ной перегородки со сбросом. Функ-
ционирующий артериальный проток. 
Нарушение кровообращения I сте-
пени. Дыхательная недостаточность  
0-I степени. 

В ОПННД №1 ребенок находил-
ся под динамическим наблюдением. 
Синдром желтухи начался с 3-х сут, 
максимальное повышение отмеча-
лось на 7-е сут жизни до 235 мкмоль/л. 
Ребенок на всех этапах находился на 
исключительно грудном вскармлива-
нии по требованию, весовая кривая с 
положительной динамикой (прибавка 
за 1 неделю 208 г). В сосании, глота-
нии нарушений не было. Стридороз-
ный крик сохранялся. Лечение прово-
дилось симптоматическое. За время 
пребывания в отделении мальчик ос-
мотрен генетиком, кардиологом, оку-
листом и неврологом. После заочной 
консультации для выполнения высоко-
технологической помощи по профилю 
неонатальная кардиология (14.00.009) 
ребенок был госпитализирован в На-
учно-исследовательский институт па-
тологии кровообращения имени Е.Н. 
Мешалкина, г. Новосибирск. 

При поступлении в НИИ были жа-
лобы на вялость, одышку, потливость. 
По данным мультиспиральной ком-
пьютерной томографии, определялись 
доминантная левая дуга аорты, суже-
ние трахеи до 2,2х3,8 мм и выставлен 
диагноз: Врожденный порок сердца. 
Двойная дуга аорты с компрессией пи-
щевода и трахеи: доминантной левой 
дугой аорты. Обструкция дистального 

сегмента правой дуги аорты. Аневриз-
ма межпредсердной перегородки. От-
крытое овальное окно. 

На 18-е сут жизни проведена опе-
рация – рассечение дуги аорты с 
разобщением сосудистого кольца и 
декомпрессией трахеи и пищевода. 
Лигирование с пересечением откры-
того артериального протока. Послео-
перационный период протекал тяжело 
на фоне дыхательной недостаточно-
сти, ИВЛ проводили в течение 18 ч. 
Пациент получал антибактериальную 
терапию сульперизоном и меронемом, 
мочегонную, бронхолитическую, ин-
фузионно-трансфузионную терапию, 
физиолечение, массаж. В возрасте 1 
мес. 11 дней ребенок выписался в со-
стоянии средней степени тяжести, с 
сохранением стридорозного дыхания, 
невыраженной одышкой в покое, ча-
стыми рвотами, провоцирующимися 
кашлем, на зондовом питании ввиду 
отказа от сосания.

Катамнестические данные. В воз-
расте один год ребенок по физическо-
му развитию имел дисгармоничное 
развитие, гипотрофию II степени. Сум-
ма баллов при оценке психомоторного 
развития малыша по шкале Л.Т. Жур-
ба, Е.М. Мастюковой (1981) составила 
27, что расценивается как вариант воз-
растной нормы. До годовалого возрас-
та стридорозное дыхание сохранялось 
в покое, периодически наблюдались 
проявления дисфагии. Ребенок пере-
нес двукратно пневмонию, ОРВИ. Про-
филактические прививки отменены до 
18 мес.

Выводы. Редкие пороки развития 
сердечно-сосудистой системы требу-
ют от специалистов особенного вни-
мания при их диагностике. При ВПС с 
отсутствием характерных клинических 
симптомов диагностика откладыва-
ется и может привести к тяжелым по-
следствиям. Качественная пренаталь-
ная диагностика способствует ранней 
постановке диагноза редких пороков 
развития в неонатальном периоде, 
что позволяет делать более благопри-
ятный прогноз болезни. Всем пациен-
там с синдромом компрессии трахеи и 
пищевода, а также пациентам при на-
личии у них признаков аномалии дуги 

аорты по данным рентгенологического 
и ультразвукового исследования пока-
зано проведение РКТ для подтвержде-
ния или исключения диагноза анома-
лии дуги аорты.
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