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Коарктация аорты (шифр по  МКБХ  – Q25.1)  – 
одна из  распространенных врожденных анома-

лий развития сердечно-сосудистой системы, встре-
чающаяся у  7,5–21,0% детей первого года жизни 
с  врожденными пороками сердца [1–3]. Основны-
ми диагностическими критериями коарктации аор-
ты являются артериальная гипертензия, отсутствие 
или  ослабление силы пульсовой волны на  нижних 
конечностях, непропорциональное развитие тела 
за  счет преобладания верхней половины при  гипо-
трофии нижней, мышечная слабость и зябкость ниж-
них конечностей, гипертрофия миокарда левого же-
лудочка [4–6]. 

На сегодняшний день лечение коарктации аор-
ты  – хирургическое. Без  оперативной коррекции 
смертность на  первом году жизни достигает 35%, 
а  средняя продолжительность жизни составляет 
2  года [5, 7, 8]. Различают пять периодов естествен-
ного клинического течения коарктации аорты 
[9, 10]. Первый, критический, ограничен первым 
годом жизни ребенка. В  этом периоде операция 
показана при  высокой артериальной гипертензии 
и  сердечной недостаточности, кардиомегалии, фи-
броэластозе. Второй охватывает возраст от 1 года до 5 
лет, в этом периоде хирургическое лечение показано 
лишь при  артериальной гипертензии и  сердечной 
недостаточности, не  поддающихся интенсивной ме-
дикаментозной терапии. Наиболее благоприятный 
для  оперативной коррекции третий период, когда 

ребенок достигает 6–7 лет [11, 12]. В  этом возрасте 
даже при  отсутствии нарушений самочувствия у  па-
циента и  при умеренной гипертензии коарктация 
аорты служит показанием к  неотложной операции. 
Это обусловлено еще и  тем, что  неврологические 
симптомы обычно возникают во втором десятилетии 
жизни [13]. В  четвертом периоде (15–20 лет) опера-
ция обязательна, хотя и сопряжена с большими труд-
ностями в связи с развившимися изменениями аорты 
и  сосудов. В  пятом периоде (с  20-летнего возраста 
пациента) операция показана, несмотря на увеличи-
вающийся риск послеоперационных осложнений, 
так как только оперативное лечение может ликвиди-
ровать или  уменьшить гипертензионный синдром, 
который является основной причиной смертельных 
осложнений [2, 9, 14]. В хирургическом лечении ко-
арктации аорты достигнуты большие успехи, однако 
ряд аспектов обсуждаемой проблемы не решен до сих 
пор. Прежде всего это артериальная гипертензия 
в послеоперационном периоде [11, 12, 15]. 

Повышенное артериальное давление относится 
к числу ранних и первоначально эффективных меха-
низмов компенсации данной мальформации, однако 
со временем оно превращается в патогенный фактор, 
угрожающий формированием аневризм сосудов го-
ловного мозга и  аорты, их разрывом, развитием ин-
сульта, кровоизлиянием в  сетчатую оболочку глаз, 
сердечной недостаточностью и др. [5, 6, 13]. Патоге-
нез развития артериальной гипертензии до  и после 
хирургической коррекции коарктации аорты сложен 
и малоизучен, несмотря на значительную частоту по-
рока [2, 7, 9, 10].

В современной литературе в основном существу-
ют две гипотезы, предполагающие происхождение 
артериальной гипертензии при коарктации аорты, – 
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The article provides information on the congenital heart disease coarctation of the aorta. It presents data on the prevalence of the 
condition discussed and describes its clinical symptoms and syndromes and methods for the diagnosis and correction of the defect. 
The possible causes of hypertension that is preserved after successful surgical correction are also suggested. 
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«механическая» и «почечная». «Механическая» тео-
рия объясняет артериальную гипертензию наличием 
препятствия кровотоку в аорте, при этом на уровне 
сужения регистрируют систолический градиент дав-
ления. Систолическое давление в аорте значительно 
увеличено выше места сужения и его колебания за-
висят в основном от изменений сердечного выброса 
[1, 9, 16]. Повышение давления в  левом желудочке 
в  некоторых случаях бывает очень высоким (более 
300 мм рт. ст.). Этому способствует и обильное раз-
витие коллатералей между верхней и  нижней по-
ловиной туловища, их суммарный просвет может 
превышать просвет нормальной аорты [8, 10]. Диа-
столическое давление в  аорте также повышено, его 
подъем при  коарктации аорты является признаком 
потери эластичности, склерозирования сосудов 
выше места сужения. В  случаях нередкого сочета-
ния коарктации аорты с  открытым артериальным 
протоком рано развивается легочная гипертензия, 
которая объясняется нарастанием аортально-ле-
гочного градиента давления и  большим диаметром 
артериального протока, что  способствует тяжелому 
течению порока [2, 5].

Согласно «почечной» гипотезе [1, 11, 17], при ко-
арктации аорты в связи с сужением перешейка аор-
ты нарушен приток артериальной крови к  почкам. 
Подобные нарушения гемоциркуляции в  почках 
в условиях компенсированного порока, а тем более 
в  стадию его декомпенсации, не  могут не  привести 
к  повреждению различных тканевых компонентов 
и  изменению деятельности этих органов. В  то же 
время сведения о  функциональном статусе почек 
у  больных с  коарктацией аорты весьма противо-
речивы: одни исследователи указывают на  его зна-
чительные изменения [9, 11], другие не  отмечают 
выраженных изменений [10, 17]. Так, В.В. Серов и 
М.А. Пальцев основной причиной артериальной ги-
пертензии при  коарктации аорты считают ишемию 
почек вследствие сниженного кровотока и давления 
в  нисходящей части аорты [18]. Однако исследова-
ниями А.В.  Лебедевой [9] установлено, что  у боль-
шинства взрослых больных с  коарктацией аорты 
почечный кровоток нормальный, его адекватность 
поддерживается на  высоком уровне за  счет колла-
теральных сосудов, что  исключает ишемию почек. 
При  этом у  пациентов выявили повышенную ак-
тивность ренина, указывающую на «заинтересован-
ность» почек в поддержании высокого артериального 
давления. Вероятно, в патогенезе гипертензионного 
синдрома при  коарктации аорты играет роль изме-
нение пульсового давления в  почечных артериях, 
что  отражается на  функции юкстагломерулярно-
го аппарата и  включает вазопрессорный механизм, 
как  при вазоренальной гипертензии. Это подтвер-
ждено результатами исследования И.С. Шорманова 
[11], изучавшего морфологию почек у  51 умершего 
с коарктацией аорты в возрасте 0-45 лет до и после 

оперативной коррекции. Полученные результа-
ты свидетельствовали о  наличии гипотензии, про-
явившейся дистонией артерий различного калибра, 
развитием атрофии мускулатуры медии, склерозом 
средней или  внутренней оболочки, а  иногда и  гиа-
линозом стенки почечных артерий. Ренальные вены 
характеризовались полнокровием, гипертрофией 
мышечных элементов стенки и ее коллагенизацией. 
Почечные клубочки находились в  состоянии ише-
мии, коллапса, склероза и  гиалиноза [11]. Однако 
остается неясным, вышеуказанные изменения пер-
вичны либо являются следствием артериальной ги-
пертензии при коарктации аорты.

Оперативная коррекция коарктации аорты при-
водит к восстановлению адекватного притока крови 
к  почкам, однако нормализация гемоциркуляции 
в  ренальном кровеносном бассейне происходит 
на фоне ремоделированной структуры почек [5, 7, 8, 
11]. Представляют интерес данные И.С. Шормано-
ва [11] об  ухудшении функционального состояния 
почек оперированных больных в  момент выпис-
ки их из  стационара. Это связано с  незавершенно-
стью адаптации почек к  изменившимся условиям 
гемоциркуляции в  послеоперационном периоде. 
Ухудшение деятельности почек регистрируют так-
же в  отдаленном послеоперационном периоде, 
протекающем с  осложнениями в  виде рекоаркта-
ции и рестеноза [19, 20]. Вероятно, это обусловлено 
тем, что коррекция порока имела кратковременный 
эффект, а  рецидив сужения аорты сопровождался 
усилением гемоциркуляторных нарушений. В  тех 
наблюдениях, когда операция приводила к улучше-
нию гемодинамики, показатели, характеризующие 
функциональное состояние почек, со временем вос-
станавливались. 

Однозначного ответа на  происхождение гипер-
тензионного синдрома нет, и  проблема этиологии 
и патогенеза артериальной гипертензии при коаркта-
ции аорты требует дальнейшего изучения. 

Ранняя диагностика коарктации аорты и  свое-
временная оперативная коррекция порока должны 
предотвратить или  минимизировать негативные 
проявления гипертензии, однако результаты прове-
денных наблюдений показывают, что  артериальная 
гипертензия у  некоторых пациентов сохраняется 
и после своевременно и успешно проведенной опе-
рации [10, 13, 15]. По  данным А.В. Лебедевой [9], 
артериальная гипертензия, которую регистрировали 
у  86,8% больных до  операции, сохранялась у  82,9% 
в раннем (8–31 сут) и у 82,1% в отдаленном (в сред-
нем 10 лет) послеоперационном периодах. А по дан-
ным Н.В. Вербовской и В.Ю. Гринштейн [6], арте-
риальная гипертензия встречалась у  100% больных 
с  коарктацией аорты до  операции и  у 54,4 % паци-
ентов сохранялась резидуальная гипертензия че-
рез 3–10 лет после вмешательства. Причиной повы-
шения артериального давления в  37% случаев была 
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рекоарктация. Однако эти исследования касаются 
взрослых пациентов [6, 9], данные об артериальной 
гипертензии у  оперированных детей немногочис-
ленны и  противоречивы. В  связи с  этим представ-
ляет интерес анализ причин формирования и сохра-
нения артериальной гипертензии при  коарктации 
аорты у детей после оперативного лечения порока. 

Существуют предположения о  том, что  коаркта-
ция аорты – не локальная проблема, а часть систем-
ной сосудистой патологии организма. Это подтвер-
ждается сочетанием в отдельных случаях коарктации 
аорты и  патологической извитости внутренней сон-
ной артерии [16], артерий головного мозга [13], сосу-
дов чревного ствола [4], сужения почечных артерий 
[17], структурных изменений стенки аорты [14, 21].

Так, по данным эхокардиографических исследо-
ваний, проведенных Д.С. Прохоровой и соавт. [14] 
у  19 детей в  возрасте до  3 мес с  коарктацией аорты 
перед хирургической коррекцией и в течение 1 года 
последующего наблюдения, доказано, что у больных 
были резко снижены эластические свойства стенки 
аорты, уменьшена ее растяжимость. Эти свойства 
не  изменялись, несмотря на  ранний возраст паци-
ентов, в  котором было выполнено оперативное ле-
чение. Также автором проведено гистологическое 
исследование стенки различных участков аорты, 
взятых интраоперационно. Выявленные измене-
ния в  виде переплетения эластических мембран, 
нарушения целостности коллагеново-эластическо-
го каркаса с  образованием «завихрений и  водово-
ротов», по  мнению автора, свидетельствует о  том, 
что  коарктация аорты  – лишь часть системной со-
судистой патологии прекоарктационных артерий, 
которая не может быть устранена даже при условии 
раннего выполнения адекватной хирургической 
коррекции порока. Согласно данным С.С. Тодо-
рова [21], у  детей с  коарктацией аорты отмечались 
диспропорциональный рост сердца и  сосудов, вы-
сокая частота ассоциации с  другими врожденными 
пороками сердца, увеличение содержания коллагена 
I типа и уменьшение содержания коллагена III типа 
в участках аорты, что также указывает на системный 
характер поражения клеток и  волокон соедини-
тельной ткани и служат проявлением ее дисплазии. 
Снижение эластических свойств аорты при  коарк-
тации аорты – неблагоприятный фактор, поддержи-
вающий артериальную гипертензию, что  является 
предположением авторов и требует дальнейших ис-
следований [14, 21].

Аспекты, касающиеся тонкой структурной ор-
ганизации стенки аорты при  врожденных пороках 
и  связанных с  ней особенностях регенерации после 
оперативного вмешательства, причины развития, 
морфо- и  патогенез указанных выше процессов, 
остаются недостаточно изученными. Согласно со-
временным представлениям, в периоде васкулогенеза 
аорта, как  и другие сосуды, формируется из  ангио-

бластов, которые впоследствии дифференцируются 
в  эндотелиальные клетки, гладкие миоциты, клетки 
крови [19, 20]. Далее под  влиянием VEGF-фактора 
(Vascular endothelial growth factor, сосудисто-эндо-
телиальный фактор роста) происходит формирова-
ние мелких, средних и  крупных сосудов. Влияние 
на дифференцировку сосудов и их органотипические 
особенности оказывают скорость кровотока, орга-
носпецифические свойства тканей. Контроль со-
стояния сосудистой стенки, в  том числе аорты, 
осуществляется двумя группами генов. Одни гены 
регулируют поступление сигналов к клеткам сосудов, 
другие определяют механическую структуру (цито-
скелет, мембраны клеток, внеклеточный матрикс) 
[20]. С.С. Тодоров, проведя морфологический анализ 
состояния структурных компонентов различных от-
делов аорты при ее коарктации, отмечает, что в осно-
ве врожденных пороков развития аорты и  мальфор-
маций мелких сосудов лежат нарушения в  строении 
стенок со снижением эластогенеза, характеризую-
щиеся уменьшением количества эластических воло-
кон, их несостоятельностью и склонностью к лизису. 
При  коарктации аорты преобладают пролифератив-
ные реакции гладких миоцитов, миофибробластов, 
фибробластов, в полулунных клапанах – мукоидный 
отек стромы, разволокнение эластических волокон, 
вплоть до их отсутствия [21]. Вышеизложенные дан-
ные свидетельствуют о  возможной роли изменений 
строения стенки аорты в поддержании артериальной 
гипертензии в до- и послеоперационном периоде. 

В публикациях последних лет широко обсужда-
ется роль оксида азота в  патогенезе артериальной 
гипертензии [19, 20, 22, 23]. При изучении эндотели-
ального фактора расслабления сосудов (EDRF, Endo-
thelium-derived relaxing factor) важным открытием 
оказалось то обстоятельство, что EDRF представляет 
собой оксид азота (NO). В организме человека оксид 
азота образуется из  аминокислоты  – аргинина в  ре-
зультате реакции, которая катализируется фермен-
том, получившим название NO-синтеза. Оксид азота 
попадает в  клетки стенок кровеносных сосудов, где 
действует на  белки, содержащие геминовое железо. 
Это вызывает расслабление гладких мышц сосудов, 
посредством чего осуществляется локальная ауторе-
гуляция кровотока. Оксид азота регулирует расши-
рение кровеносных сосудов, гломерулярное и  ме-
дуллярное кровоснабжение и  снимает напряжение 
с нижних мочевых путей. Ослабление действия этого 
механизма приводит к развитию гипертензии [19, 22]. 

В литературе представлены сведения о роли окси-
да азота в патогенезе некоторых форм артериальной 
гипертензии в  эксперименте [23, 24] и  по данным 
обследования взрослых больных [22]. Однако ис-
следования, включающие количественное опреде-
ление оксида азота в  биологических средах у  детей 
при заболеваниях сердца, не проводились, хотя экс-
периментальные данные свидетельствуют о влиянии 
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этого соединения на  сократимость и  возбудимость 
миокарда, коронарный кровоток [24]. Есть основа-
ния полагать, что характер кардиотропных эффектов 
оксида азота зависит во  многом от  его концентра-
ции, что  требует дальнейшего изучения. Отсутствие 
подобного рода исследований в  педиатрии обуслов-
ливает необходимость выяснения роли оксида азота 
в механизмах формирования вегетативной дисфунк-
ции, что  стало целью исследования О.О. Жирковой 
[25]. На  основании проведенной работы доказано 
непосредственное участие оксида азота как  патоге-
нетического фактора в развитии артериальной гипер-
тензии у детей и подростков. Выявлено значительное 
снижение его образования у  детей с  артериальной 
гипертензией и зависимость продукции оксида азота 
от  стабильности повышения давления при  артери-
альной гипертензии, а также наличие корреляций ме-
жду содержанием метаболитов оксида азота и основ-
ными показателями состояния сердечно-сосудистой 
системы у этих пациентов. 

Известно, что расширение сосудов, опосредован-
ное оксидом азота, защищает почку от  последствий 
недостаточной перфузии. Так, физиологическая роль 
оксида азота в  почках  – это в  первую очередь регу-
ляция почечной гемодинамики, модуляция транс-
порта жидкости и электролитов, коррекция функции 
почек в  ответ на  действие поражающих факторов. 
По  результатам обследования более 500 пациентов 
с  хронической болезнью почек у  всех установле-
но значительное снижение уровня субстрата NO-
синтазы – L-аргинина: в 1,9 раза у пациентов с арте-
риальной гипертензией; в  9,3 раза  – с  хроническим 
гломерулонефритом; в  4,6 раза  – с  диабетической 
нефропатией; в 18,5 раза – с хроническим пиелонеф-
ритом [22], что служит подтверждением роли оксида 
азота в  «почечном» механизме развития артериаль-
ной гипертензии. Однако, несмотря на  большое ко-
личество публикаций, в  отечественной литературе 
отсутствуют сведения по определению уровня оксида 
азота у детей с коарктацией аорты. 

Существуют данные о  возможных патогенетиче-
ских механизмах влияния гомоцистеина на  сосуди-
стую стенку: нарушение эндотелийзависимой вазо-
дилатации, окислительный стресс, способствующий 
перекисному окислению белков и  липидов за  счет 
увеличения продукции супероксиддисмутазы, а  так-
же усиление тромбогенеза и  коагуляции [19, 24]. 
Известно, что в его присутствии сосуды теряют эла-
стичность, снижается их способность к  дилатации, 
что  в значительной степени обусловлено дисфунк-
цией эндотелия. Гомоцистеин влияет на образование 
и чувствительность тканей к оксиду азота [26]. В экс-
перименте его инфузия приводила не  только к  ин-
гибированию эффектов оксида азота, продуцируе-
мого эндотелием под  действием ацетилхолина, но  и 
уменьшению активности экзогенного оксида азо-
та  [27]. Острая гипергомоцистеинемия вызывает на-

рушение дилатации коронарных артерий, связанное 
со снижением биодоступности оксида азота. При-
веденные данные могут объяснять тот факт, что  на 
фоне гипергомоцистеинемии отмечается снижение 
вазодилатирующего эффекта NO-содержащих препа-
ратов, что ассоциируется с высоким риском развития 
артериальной гипертензии [28].

Таким образом, вышеизложенное свидетельству-
ет, что  в происхождении гипертензионного синдро-
ма у больных с коарктацией аорты имеют место оба 
«основных» механизма, хотя до  конца не  изучена 
роль синдрома эндотелиальной дисфункции, значе-
ние уровня гомоцистеина и  оксида азота в  форми-
ровании и  сохранении артериальной гипертензии. 
Почечный генез гипертензии играет ведущую роль 
у взрослых больных [9], в то время как у детей основ-
ным является механический [5]. Однако, по данным 
Н.И. Вербовской и Ю.Н.Гринштейн [6], новорожден-
ные с  предуктальным вариантом коарктации аорты 
и  закрывающимся открытым артериальным прото-
ком погибают от  острой почечной недостаточности, 
что  косвенно указывает на  развитие у  них острой 
ишемии почек. 

Какими бы  ни были первичные механизмы, по-
вышение артериального давления в  конечном счете 
определяется двумя основными параметрами: сер-
дечным выбросом и  сосудистым сопротивлением, 
изменения которых составляют гемодинамическую 
основу гипертензии [1, 2, 7]. В  результате повыше-
ния сердечного выброса и  объема циркулирующей 
жидкости происходит увеличение кровотока выше 
уровня сужения аорты. В ответ на это возникает ауто-
регуляторное сужение артериол, ограничивающее 
избыточный приток крови. Это проявляется увеличе-
нием периферического сопротивления и повышени-
ем артериального давления. Длительно существую-
щее повышение давления приводит к  структурным 
изменениям в  стенке артериол и  «закреплению» па-
тологических изменений [9, 11]. В условиях гипоксии 
почек наблюдается задержка натрия и  воды в  орга-
низме, что  способствует повышению артериального 
давления и  замыканию «порочного» круга. В  связи 
с  этим отмечается увеличение сердечного выброса, 
что в сочетании с повышенным сосудистым тонусом 
способствует развитию артериальной гипертензии 
[17, 18]. При этом наблюдается повышение активно-
сти ренина в плазме, что предполагает включение си-
стемы ренин–ангиотензин–альдостерон. Повыше-
ние активности этой системы способствует задержке 
жидкости в организме и вазоконстрикции, что ведет 
к  поддержанию и  дальнейшему прогрессированию 
гипертензии [2, 8]. В  течение всей жизни больного 
происходит динамическое увеличение артериального 
давления вследствие нарастающей функциональной 
недостаточности коллатеральных сосудов, уменьше-
ния эластичности сосудистой стенки и других факто-
ров [1, 12, 14]. 
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Cтойкое повышение артериального давления 
у детей с коарктацией аорты в до- и послеопераци-
онном периоде может быть признаком коморбид-
ных состояний, проявлением почечной, эндокрин-
ной, неврологической или  сосудистой патологии 
[4, 7, 13]. Обследование пациентов с  коарктацией 
аорты и  артериальной гипертензией предполага-
ет выявление всех возможных причин повышения 
артериального давления, поскольку ранняя диа-
гностика позволяет не  только своевременно об-
наружить сопутствующее заболевание, но  и в  ряде 
случаев, устранив причину, добиться излечения 
от  гипертензии [2, 6, 10]. Основой диагностики 
симптоматической артериальной гипертензии яв-
ляется правильная интерпретация данных ана-
мнеза, клинического обследования, результатов 
лабораторных и инструментальных методов иссле-

дования, что позволит выявить сопутствующие со-
матические заболевания [9, 13, 17]. 

Таким образом, несмотря на  значительные успехи 
в хирургической коррекции коарктации аорты, пробле-
ма артериальной гипертензии не  утратила своей акту-
альности. Гипертензионный синдром при  коарктации 
аорты как  в до-, так и  в послеоперационном периоде 
имеет сложный патогенез и  требует дальнейшего из-
учения, особенно в возрастном аспекте. Своевременная 
диагностика и  хирургическая коррекция коарктации 
аорты, медикаментозное лечение гипертензии являют-
ся профилактикой осложнений, с ней связанных. Па-
циенты с коарктацией аорты и до, и после операции ну-
ждаются в наблюдении кардиолога, педиатра или врача 
общей практики, в  проведении самоконтроля артери-
ального давления и при необходимости – в медикамен-
тозной коррекции артериальной гипертензии. 
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