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Ключевые слова:  

• врожденные пороки сердца;  

• синотубулярная зона; 

• генерализованная артериопатия;  

• синдром Williams-Beuren;  

• стеноз легочной артерии;  

• митральный клапан;   

• коронарные артерии;  

• операция Doty; 

• операция Brom; 

• апикоаортальный кондуит.  

 

Список сокращений 

АКГ – ангиокардиография;  

Ао – аорта; 

АоК – аортальный клапан; 

ВОЛЖ – выводной отдел левого желудочка сердца; 

ГСД ЛЖ/Ао – градиент систолического давления между левым желудочком и аортой;  

ДМЖП – дефект межжелудочковой перегородки; 

КГ – коронарография; 

НСА – надклапанный стеноз аорты; 

КТ – компьютерная томография; 

ЛЖ – левый желудочек; 

МК – митральный клапан; 

МРТ – магнитно-резонансная томография; 

ОАП – открытый артериальный проток; 

ФВ – фракция выброса; 

ФК – фиброзное кольцо; 

ЭКГ – электрокардиография; 

Эхо-КГ – эхокардиография. 
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Термины и определения 

Градиент систолического давления между ЛЖ и Ао – допплер-

эхокардиографический показатель, отражающий скорость кровотока через аортальный 

клапан и характеризующий степень стеноза. 

Синдром Williams-Beuren – генетический симптомокомплекс, представляющий 

собой сочетание аномалий сердечно-сосудистой системы с множественными системными 

аномалиями и имеющий в своей основе нарушение метаболизма кальция. 

Позитронно-эмиссионная томография  – радионуклидный метод исследования 

перфузии миокарда, позволяющий выявить зоны измененного коронарного кровотока. 

Операция Doty – методика расширения восходящей аорты с помощью заплаты в 

форме «штанов».    
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1. Краткая информация 

1.1 Определение 

Врожденный НСА – обструкция, вызванная ограниченным или диффузным 

сужением аортального просвета на уровне и выше синотубулярной зоны. При этом 

патологический процесс может поражать все крупные системные артерии: аорту, 

плечеголовные и абдоминальные сосуды, легочные артерии. 

1.2 Этиология и патогенез  

В доминирующем проценте случаев врожденная патология восходящей Ао 

генетически обусловлена мутацией или делецией гена эластина, расположенного в 

хромосоме 7q11.23 [3-5]. Врожденный НСА может входить в состав синдрома Williams-

Beuren, а в 5% случаев сопутствовать синдрому Marfan [1,5,6]. При синдроме Williams-

Beuren НСА, как правило, сопровождается клапанным стенозом легочной артерии и 

периферическими легочным стенозами. В литературе встречаются единичные сообщения 

о сочетании легочной артериальной и портальной гипертензии у пациентов с синдромом 

Williams-Beuren, схожем с синдромом Alagille с циррозом [7]. Имеются данные о 

сочетании врожденного НСА с ПСА, коарктацией Ао и открытым артериальным 

протоком, дефектом межжелудочковой перегородки [1,6]. Общеизвестным фактом 

является патология коронарных артерий, сопровождающая НСА [8]. В проксимальных 

частях сосудов может наблюдаться расширение или обструкция. При этом структурные 

изменения артериальной стенки могут быть обусловлены как высоким давлением, так и 

быть частью генерализованной артериопатии [9]. 

Морфологический спектр врожденного НСА в настоящее время достаточно хорошо 

изучен [3,10-13], и совершенно очевидным является факт существования НСА в 

большинстве случаев, как части общей болезни артериальной стенки генетического 

происхождения [1]. Стеноз может быть ограниченным или диффузным. Ограниченная 

мембранозная форма НСА наиболее часто представляет собой выступающую в просвет 

Ао полулунную или кольцевидную мембрану (подобную клапанной створке) [4], 

расположенную непосредственно на уровне комиссур АК или несколько выше. Внешний 

диаметр Ао при этой форме может быть не изменен [3], а постстенотическое расширение 

– отсутствовать [14]. При другой ограниченной форме НСА имеется сужение Ао в месте 

стеноза с одновременным расширением синусов Вальсальвы по типу песочных часов, за 

что она и получила свое название. При данной форме аномалии имеет место утолщение 

интимы в форме внутренней складки или гребня, которые значительно увеличивают 

стеноз и могут даже закрывать устье левой коронарной артерии [15]. Помимо этого, 
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комиссуральные участки створок АоК могут прирастать на разном протяжении к 

стенотическому гребню (чаще левая коронарная створка) [4,12], что также усиливает 

обструкцию устья коронарной артерии. Однако, чаще отмечается дилатация устьев 

коронарных артерий вследствие повышенного давления ниже уровня стеноза [16]. 

Патология коронарных артерий – признанная особенность НСА [8,17].  

Более редкой является диффузная форма врожденного НСА, который представляет 

собой тубулярное сужение, распространяющееся на всю длину восходящей Ао с захватом 

дуги Ао и даже устьев брахиоцефальных сосудов. При этом, как правило, отмечается 

диффузное уплотнение и утолщение стенки Ао до 5-6 мм. Данная форма НСА также 

характеризуется наличием измененных и утолщенных створок клапана, которые в ряде 

случаев могут прирастать к стенке Ао в синотубулярной зоне [4]. Согласно данным 

гистологических исследований морфологическим субстратом патологии стенки Ао 

является дисплазия мышечного слоя сосудов и замещение эндотелия соединительной 

тканью, обогащенной коллагеном. Патологический процесс в аортальной стенке может 

распространяться дистальнее дуги и даже захватывать брюшную Ао с почечными 

артериями    

1.3 Эпидемиология 

Сведения о распространенности полного синдрома НСА противоречивы. По 

данным одних исследователей, частота его составляет 1:100000, по данным других – 

1:25000 новорожденных [1]. По наблюдениям М.Г.Блюминой синдром встречается 

значительно чаще - у одного из 3500 новорожденных в нашей стране [2]. НСА с 

одинаковой частотой встречается как у детей женского, так и мужского пола.  

При синдроме Williams-Beuren врожденный НСА достаточно часто (до 83% 

случаев) сочетается со стенозом легочного ствола и периферическими стенозами 

легочных артерий, наличие которых приводит к перегрузке и гипертрофии правого 

желудочка сердца [18-20]. 

Помимо его сочетания с синдромом Williams, НСА встречается в наследственной, 

аутосомно-доминантной семейной форме без несосудистых особенностей синдрома 

Williams, и как спорадические случаи «изолированного» НСА [1,3]. Гистологические 

исследования первоначально указывали на сходство основной патологии при всех трех 

формах НСА [4]. В настоящее время установлено, что у пациентов с синдромом Williams, 

ген эластина удален или разрушен вместе с множеством соседних генов, которые, 

вероятно, являются важными для других особенностей синдрома [25,26]. У пациентов с 

семейной формой НСА (не Williams) ген эластина подвергнут только перемещению или 
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точечной мутации с потерей функции [27,28]. Пациенты со «спорадической» формой НСА 

являются или членами семейства, несущего мутацию гена эластина с субклиническим 

фенотипом, или несут дефект гена эластина как новую мутацию [29]. 

Сочетание врожденного НСА с мультисистемной патологией (в большом проценте 

случаев) определяет естественное течение порока и его осложнения. Как свидетельствуют 

данные литературы, с течением времени наблюдается прогрессирование надклапанной 

обструкции Ао и некоторый регресс степени легочных стенозов [30-32]. Так как при 

генетических синдромах, сочетающихся с НСА, имеет место мультиартериальное 

поражение, то прогрессирующий стеноз почечных сосудов может приводить к 

возникновению вазоренальной гипертензии, а церебральных сосудов – к неврологическим 

осложнения. 

1.4 Коды по МКБ-10 

Q25 Врожденные аномалии [пороки развития] крупных артерий 

Q25.3 – надклапанный аортальный стеноз. 

1.5 Классификация 

Для оценки степени выраженности врожденного ПСА также используются 

гемодинамические классификации, основанные на значениях максимального и среднего 

ГСД ЛЖ/Ао, которые представлены в клинических рекомендациях по врожденному КСА.  

В НЦССХ им. А.Н. Бакулева в 2003 г. для облегчения выбора тактики 

хирургического лечения врожденного НСА предложена следующая классификация, 

основанная на морфологических типах порока: 

I. Форма надклапанного стеноза аорты 

1. Локальная форма: 

А. мембранозная; 

Б. «песочные часы»; 

2. Диффузная форма: 

А. по протяженности 

� восходящая аорта до отхождения брахиоцефальных сосудов; 

� восходящая аорта + дуга аорты. 

Б. по степени гипоплазии 

� умеренная; 

� выраженная. 

II. Вовлеченность в процесс коронарных артерий:  

1. Отсутствует значимая патология коронарных артерий; 
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2. Имеется патология коронарных артерий: 

А. дилатация коронарных артерий (левая коронарная артерия, правая коронарная артерия, 

обе коронарные артерии); 

Б. стеноз коронарных артерий (левая коронарная артерия, правая коронарная артерия, обе 

коронарные артерии). 

III. Вовлеченность в процесс АоК: 

1. Отсутствует патология клапана. 

2. Наличие патологии клапана: 

А. патология фиброзного кольца клапана (степень гипоплазии) 

Б. патология створок клапана. 

2. Диагностика 

• На этапе диагностики рекомендуется сбор анамнеза и жалоб у всех пациентов 

(родителей пациентов) с подозрением на ПСА. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• При сборе анамнеза и жалоб рекомендуется расспросить родителей пациента о 

наличии у ребенка отставания в физическом развитии, повышенной утомляемости, 

одышки (особенно при физической активности), приступах сердцебиения, возникновении 

синкопальных состояний, стенокардитических болях. Также пациенты (или их 

родственники) могут предъявлять жалобы, характерные для сопутствующих генетических 

синдромов.    

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Дети с синдромом Williams-Beuren отстают в физическом 

развитии, имеют проблемы со стороны желудочно-кишечного тракта (кишечные 

колики, запоры, поносы), отличаются гиперчувствительностью к звукам. 

• При сборе анамнеза заболевания рекомендуется опросить родителей на наличие 

консультации генетика с документальным подтверждением/или опровержением 

сопутствующей генетической патологии.  

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• При осмотре рекомендуется обратить внимание на внешний вид пациента, который 

может быть достаточно характерным при наличии сопутствующей генетической 

патологии. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Характерной для пациентов с синдромом Williams-Beuren является 

внешность ребенка – формируется лицо «эльфа» с высоким, широким и выпуклым лбом, 
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выступающими скулами, большими округлыми ушными раковинами. Достаточно часто 

имеется патология челюстно-лицевой системы, различные аномалии развития зубов, 

патология радужной оболочки глаза, косоглазие, паховая грыжа. 

• Во время физикального обследования рекомендуется обратить внимание на 

пальпацию и перкуссию области сердца и сосудов шеи. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: При обследовании пациентов может отмечаться перкуторное 

расширение границ сердца влево вследствие гипертрофии ЛЖ, а при пальпации 

определяется разлитой верхушечный толчок. В ряде случаев на основании сердца 

пальпаторно определяется систолическое дрожание, передающееся в яремную ямку и по 

ходу сонных артерий. 

• Во время физикального обследования рекомендуется обратить внимание на 

аускультацию сердца и сонных артерий с целью оценки степени выраженности стеноза 

АоК. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: При физикальном обследовании пациентов с врожденным НСА 

обращает на себя внимание несколько отличная аускультативная картина порока: 1) 

отсутствует систолический щелчок над АоК, а эпицентр систолического шума над Ао 

смещен выше, чем при субаортальной обструкции; 2) отмечается акцент тона 

закрытия АоК; 3) диастолический шум недостаточности АоК выслушивается крайне 

редко; 4) может выслушиваться систолический шум в проекции легочного ствола.  

• Во время физикального исследования рекомендуется оценить пульсацию и 

измерить артериальное давление на обеих верхних конечностях пациента, и произвести 

сравнительный анализ полученного результата. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С).  

Комментарии: При измерении артериального давления его показатели на правой 

руке могут быть выше, чем на левой (при распространении стеноза на дугу Ао и 

подключичную артерию), а пульс на левой руке может быть ослаблен. 

2.3 Лабораторная диагностика 

• Рекомендуется выполнение коагулограммы и подсчет числа тромбоцитов для 

прогноза риска периоперационных кровотечений и величины кровопотери. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• Рекомендуется выполнение гематологического исследования для выявления 
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дооперационной анемии и ее своевременной терапии. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• Пациентам с НСА и синдромом Вильямса рекомендуется определение уровня 

кальция в крови. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: У пациентов с синдромом Вильямса уровень кальция в крови, как 

правило, значимо повышен. 

2.4 Инструментальная диагностика 

• Всем пациентам с подозрением на НСА рекомендуется проведение 

электрокардиографического исследования.  

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: На ЭКГ можно выявить гипертрофию ЛЖ различной степени. 

Также возможны ишемические изменения в зависимости от тяжести окклюзии 

выводного тракта ЛЖ и степени поражения коронарных артерий. 

• Всем пациентам с диагностированным НСА, имеющим в анамнезе приступы 

потери сознания, рекомендуется выполнение холтеровского мониторирования. 

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

• Всем пациентам с НСА рекомендуется выполнение рентгенографии грудной 

клетки в трех проекциях с целью оценки конфигурации сердца и оценки легочного 

рисунка.   

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Рентгенологическая картина врожденного НСА характеризуется 

усилением легочного рисунка и увеличением размеров левых отделов сердца (при наличии 

гемодинамически значимого надклапанного сужения) и не имеет специфических 

признаков, за исключением отсутствия при нем расширения восходящей Ао.   

• Всем пациентам с НСА рекомендуется выполнение эхокардиографического 

исследования.  

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Основными позициями являются парастернальная позиция в 

проекции по длинной оси ЛЖ и по короткой оси на уровне АоК, апикальная 5-ти камерная 

позиция, а также субкостальный доступ в проекции по длинной оси ВОЛЖ и 
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супрастернальный в проекции по длинной оси восходящей Ао. Определяют морфологию и 

степень обструкции, размеры ВОЛЖ и ФК АоК, восходящей Ао, функцию ЛЖ и 

сопутствующие ВПС. Также определяют состояние выводного тракта правого 

желудочка и наличие/отсутствие обструкции на уровне легочно-артериального русла. 

• Всем пациентам с НСА рекомендуется выполнение допплерографического 

исследования сосудов шеи и сосудов верхних конечностей. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: У пациентов с НСА и синдромом Вильямса может иметь место 

обструктивное поражение сосудов дуги Ао, как проявления генерализованной 

артериопатии. 

• Всем пациентам с НСА рекомендуется выполнение допплерографического 

исследования сосудов почек. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: У пациентов с НСА и синдромом Вильямса может иметь место 

обструктивное поражение сосудов почек, как проявления генерализованной 

артериопатии, что может приводить к возникновению вазоренальной гипертензии.  

• Всем пациентам с установленным по данным ЭХО-КГ-исследования диагнозом 

НСА рекомендуется катетеризация сердца с ангиокардиографией для уточнения уровня и 

протяженности обструкции ВОЛЖ и определения гемодинамических параметров стеноза, 

а также оценки состояния выводного тракта правого желудочка сердца и легочно-

артериального русла (центральных и периферических отделов). 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

• Всем пациентам с установленным по данным ЭХО-КГ-исследования диагнозом 

НСА рекомендуется выполнение аортографии с коронарографией для оценки состояния 

сосудов дуги Ао и коронарных артерий.  

.Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

Комментарии: У пациентов с НСА может иметь место стенозирующее 

поражение сосудов дуги Ао и коронарных артерий, что в ряде случаев может 

потребовать в качестве первого этапа хирургического лечения выполнения  различных 

интервенционных вмешательств 
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• Всем пациентам с установленным по данным ЭХО-КГ-исследования диагнозом 

НСА рекомендуется выполнение левой вентрикулографии с целью оценки размеров 

полости ЛЖ и степени его гипертрофии. 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

• Больным с НСА рекомендуются томографические методики (КТ, МРТ) в качестве 

дополнения к эхокардиографии или альтернативы инвазивным методам исследования для 

уточнения морфологического субстрата стеноза, его протяженности и определения вида 

хирургического вмешательства.  

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

• Пациентам с НСА и подозрением на вовлечение в патологический процесс устьев 

коронарных артерий или имеющихся признаках коронарной ишемии по данным ЭКГ-

исследования рекомендуется исследование перфузии миокарда методом позитронно-

эмиссионной томографии. 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

Комментарии: На основании данных о состоянии перфузии миокарда может 

быть избрана хирургическая тактика лечения, предусматривающая коррекцию 

коронарного кровотока с помощью интервенционных вмешательств в качестве первого 

этапа лечения или же при одновременном устранении с НСА во время операции на 

открытом сердце. 

• Пациентам с НСА, имеющим документально подтвержденную нарушенную 

перфузию миокарда, рекомендуется выполнение метода стресс-эхокардиографии.  

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

Комментарии: Метод стресс-эхокардиографии может быть полезен при оценке 

достоверности ишемической перфузии миокарда. 

2.5 Иная диагностика 

• У пациентов с диагностированным НСА и подозрением на синдром Вильямса 

рекомендуется проведение FISH теста или теста при помощи генного чипа, 

определяющих недостающий участок дефектной хромосомы. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Данные тесты являются самыми точными для диагностики 

синдрома Вильямса. 
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• Выполнение выше обозначенного алгоритма диагностического исследования для 

выявления НСА рекомендуется следующему контингенту детей: 

1) дети с впервые выявленным систолическим шумом в проекции Ао; 

2) дети, имеющие в анамнезе необъяснимые приступы потери сознания и синкопальные 

состояния; 

3) дети, имеющие в анамнезе необъяснимые приступы наджелудочковых аритмий; 

4) дети с синдромом Вильямса (даже при отсутствии жалоб и клинических проявлений). 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

3. Лечение 

3.1. Консервативное лечение 

Не существует медикаментозного лечения врожденного НСА, за исключением 

профилактики эндокардита. 

3.2 Хирургическое лечение 

• Хирургическое вмешательство рекомендуется выполнять пациентам с 

д о к ум е н т а л ь н о  п од т в е р ж д е н н ой  надклапанной обструкцией выводного тракта 

ЛЖ (локальной или диффузной) и выраженными клиническими проявлениями в виде 

одышки в покое, нарушений ритма, синкопальные состояния (даже однократно в 

анамнезе). 

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

• Хирургическое вмешательство рекомендуется выполнять пациентам с 

д и а г н о с ти р о в а н н ым  НСА при значении пикового градиента систолического давления 

между ЛЖ и аортой выше 70 мм рт. ст. или  при значении  среднего градиента выше 40 

мм рт. ст. 

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

Комментарии: При наличии  показаний к хирургическому лечению больных с НСА   

следует  оперировать незамедлительно,  так как длительное существование порока 

приводит к его прогрессированию, возникновению сочетанных форм, а также появлению 

дисфункции аортального и митрального клапанов, ЛЖ и нарушений ритма, что 

приводит к выполнению операции в худших условиях и дает менее оптимистичный прогноз. 

• При выборе метода хирургического лечения НСА рекомендуется использование 

одной из методик пластического расширения восходящей Ао типа  Doty, Brom, Myers. 

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 
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Комментарии: Использование указанных методик позволяет достигнуть 

адекватного расширения восходящей Ао с хорошим гемодинамическим результатом. 

Выбор методики определяется характером и протяженностью НСА, а также 

предпочтениями и опытом хирурга.  

• При наличии у ребенка НСА, сочетающегося с выраженной гипоплазией  дуги Ао, 

гемодинамически значимым градиентом систолического давления между ЛЖ и Ао, а 

также после ранее выполненного хирургического вмешательства на восходящей Ао в 

качестве операции выбора рекомендуется операция имплантации апико-аортального 

кондуита между ЛЖ и нисходящей Ао.  

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

Комментарии: Данная методика позволяет адекватно разгрузить ЛЖ, вывести 

ребенка из критического состояния, чтобы в более старшем возрасте вернуться к 

вопросу о хирургической коррекции патологии. 

• Учитывая в ряде случаев сочетание врожденного НСА со стенозом коронарных 

артерий во время выполнения открытой операции коррекции порока обязательно 

рекомендуется визуализация и ревизия устьев коронарных артерий. 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

• При наличии диагностированного до операции коррекции НСА стеноза одного из 

устьев коронарных артерий рекомендуется введение кардиоплегического раствора 

ретроградно (через устье коронарного синуса). 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности В). 

• При диагностированных до операции стенозах устьев коронарных артерий 

рекомендуется обязательное устранение обструкции коронарного кровотока при 

коррекции НСА с использованием различных пластических методик или аорто-

коронарного шунтирования.  

Класс доказательности IIa (уровень доказательности В). 

3.3. Интервенционная катетеризация детей с врожденным НСА 

• . При сочетании НСА с патологией ветвей дуги Ао, а также устьев почечных 

артерий в качестве первого этапа хирургического лечения рекомендуется выполнение  

эндоваскулярных процедур (баллонирование  и/или стентирование) устьев 

соответствующих артерий. 
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Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

4. Реабилитация  

• Рекомендуется непрерывное наблюдение кардиолога всем оперированным или 

неоперированным пациентам с диагностированным НСА. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• Пациентам с умеренной и тяжелой степенью выраженности НСА не рекомендуется 

увлекаться физическими нагрузками.  

Класс доказательности III (уровень доказательности B). 

• Больным с НСА после хирургического лечения рекомендуется определение 

оптимального режима физической активности на основании объективной оценки 

физической работоспособности при помощи нагрузочных проб. 

Класс доказательности IIa (уровень доказательности С). 

• Больным с НСА после хирургического лечения рекомендуется использование 

опросников качества жизни для больных и родителей для разработки индивидуальных 

схем психологической реабилитации. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

• Больным с синдромом Вильямса рекомендуется долгосрочная психосоциальная 

поддержка и надзор, включая юридическую помощь. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

5. Профилактика и диспансерное наблюдение 

• Неоперированным детям, имеющим диагностированный врожденный НСА с 

пиковым градиентом систолического  давления между ЛЖ и аортой до 50 мм рт. ст. или 

средним градиентом систолического давления менее 30 мм рт. ст., рекомендуется 

динамическое наблюдение у кардиолога по месту жительства с обязательным ЭхоКГ-

исследованием каждые 6 мес.  

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

Комментарии: выполнение ЭХО-КГ-исследования каждые 6 мес. обязательно с 

целью оценки функционального состояния ЛЖ и выявления нарастания градиента 

систолического давления между ЛЖ и Ао, и соответственно определения оптимальных 

сроков оперативного лечения при отрицательной динамики.  
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• В отдаленные сроки наблюдения всем оперированным пациентам с НСА 

рекомендуется контроль состояния н а основании данных электрокардиографии, 

эхокардиографии, допплерографического исследования магистральных артерий,  

неинвазивных стресс-тестов. 

Класс доказательности I (уровень доказательности С). 

Комментарии: Выполнение подобного алгоритма обследования в отдаленные 

сроки после коррекции НСА необходимо для выявления и предупреждения нарастания 

остаточного градиента систолического давления между ЛЖ  и аортой, выявления 

дисфункции ЛЖ,  обнаружения возможной коронарной ишемии, а также стенозов 

других центральных и периферических артерий. 

• Всем неоперированным и оперированным больным с НСА в сочетании с 

синдромом Вильямса рекомендуется диспансерное наблюдение уролога, эндокринолога, 

окулиста, невропатолога, ортопеда.  

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

Комментарии: Диспансерное наблюдение больных с НСА смежными 

специалистами необходимо с целью своевременного выявления возможных осложнений 

синдрома Вильямса и их коррекции. 

• Всем неоперированным и оперированным больным с НСА в сочетании с 

синдромом Вильямса рекомендуется контроль уровня кальция в крови.  

Класс доказательности I (уровень доказательности В). 

6. Дополнительная информация, влияющая на течение и исход 

заболевания 

Методы устранения локального врожденного НСА достаточно хорошо отработаны 

и применяются с неплохими гемодинамическими результатами. Техники расширения НСА 

по методам Brom и Meyers являются более эффективными, чем Doty и McGoon, т.к. 

позволяют более эффективно реконструировать корень Ао. По данным различных авторов 

выживаемость после выполнения подобных вмешательств составляет от 66 до 97% в сроки 

20 лет после операции.  

Нерешенной проблемой продолжает оставаться врожденный НСА диффузного 

характера, когда попытка устранения стеноза приводит не к устранению 

морфологического субстрата и нормализации гемодинамики, а лишь смещает уровень 
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стеноза дистальнее дуги Ао с вовлечением в патологический процесс устьев 

плечеголовных сосудов. 

7. Критерии оценки качества медицинской помощи 

№ Критерии качества Класс 

доказательности 

Уровень 

доказательности 

Этап постановки диагноза 

1 Выполнено ЭКГ исследование I C 

2 Выполнено холтеровское мониторирование I B 

3 Выполнено рентгенологическое исследование 

органов грудной клетки 

I C 

4 Выполнена эхокардиография I С 

5 

Выполнено допплерографическое 

исследование сосудов шеи и верхних 

конечностей 

I С 

6 

Выполнено допплерографическое 

исследование сосудов почек 

I С 

7 Выполнена катетеризация полостей сердца с 

ангиокардиографией 

IIa C 

8 Выполнено КТ/МРТ-исследование IIa C 

9 

Выполнено ПЭТ IIa C 

10 

Выполнено стресс-ЭХО IIa C 

11 

Выполнен анализ на генетический синдром I С 

12 

Выполнен анализ на уровень кальция в крови I С 

Этап хирургического лечения 

1 Выполнено пластическое расширение 

восходящей Ао по одной из методик 

I В 

2 Выполнена операция имплантации 

апикоаортального кондуита 

IIа С 

3. Выполнена коррекция сопутствующих 

стенозов коронарных артерий 

IIа В 
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4. Выполнены транслюминальная баллонная 

ангиопластика и/или стентирование 

сопутствующих стенозов других 

центральных и периферических артерий.  

IIa С 

Этап послеоперационного контроля 

1 Выполнены осмотры кардиолога в течение 

первых 12 месяцев после операции 

I С 

2 Выполнено динамическое 

эхокардиографическое обследование 

I С 

3 Выполнено допплерографическое 

исследование центральных и периферических 

артерий 

I С 

4 Выполнены неивазивные стресс-тесты I С 

5 

Выполняется регулярное обследование 

специалистами смежных специальностей 

I В 
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Приложение А1. Состав рабочей группы 

Председатель Профильной комиссии по сердечно-сосудистой хирургии 

Экспертного совета Минздрава РФ: Бокерия Л.А., академик РАН 

Экспертная группа по подготовке рекомендаций: 

Председатель экспертной группы: Подзолков В.П., академик РАН (Москва) 

Ответственный исполнитель: Купряшов А.А., д.м.н. (Москва) 



21 
 

Члены экспертной группы: 

Арнаутова И.В., д.м.н. (Москва); 

Волков С.С., к.м.н. (Москва); 

Горбачевский С.В., проф. (Москва); 

Дидык В.П., (Москва); 

Зеленикин М.А., проф. (Москва); 

Зеленикин М.М., проф. (Москва); 

Ким А.И., проф. (Москва); 

Кокшенев И.В., проф. (Москва); 

Крупянко С.М., д.м.н. (Москва); 

Метлин С.Н., к.м.н. (Москва); 

Сабиров Б.Н., д.м.н. (Москва); 

Туманян М.Р., проф. (Москва); 

Шаталов К.В., проф. (Москва); 

Шмальц А.А., д.м.н. (Москва); 

Юрлов И.А., к.м.н. (Москва). 

Все члены Рабочей группы подтвердили отсутствие финансовой 

поддержки/конфликта интересов, о которых необходимо сообщить. 

 

Приложение А2. Методология разработки клинических 

рекомендаций. 

Целевая аудитория данных клинических рекомендаций: 

• педиатры; 

• кардиологи; 

• детские кардиологи 

• сердечно-сосудистые хирурги. 

Методы, используемые для сбора/селекции доказательств: поиск в электронных 

базах данных. 

Описание методов, использованных для оценки качества и силы доказательств: 

доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в базы данных 

PubMed, Scopus. Глубина поиска составляла 10 лет. 

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств 

• консенсус экспертов; 

• оценка качества рекомендаций в соответствии с рейтинговой схемой 
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(таблица П1). 

• оценка силы доказательств в соответствии с рейтинговой схемой (таблица 

П2). 

Таблица П1. 

Рейтинговая схема для оценки качества рекомендаций 

 

Класс доказательности Описание 

Класс I 
Процедура или лечение являются полезными/эффективными, 

они должны быть выполнены/назначены. 

 

Класс IIa 

Процедура или лечение с большой долей вероятности 

являются полезными/эффективными, их разумно было бы 

выполнить/назначить. 

Класс IIb 

Противоречивые доказательства о пользе/эффективности 

процедуры или лечения, их выполнение/назначение может 

быть рассмотрено. 

Класс III 
Процедура или лечение являются вредными/неэффективными, 

они не должны выполняться/назначаться. 

 

Таблица П2. 

Рейтинговая схема для оценки силы доказательств 

 

Уровень доказательности Описание 

Уровень доказательности А 
Мета-анализы, систематические обзоры, 

рандомизированные контролируемые исследования 

Уровень доказательности В 

Когортные исследования, исследования «случай-контроль», 

исследования с историческим контролем, ретроспективные 

исследования, исследования серии случаев. 

Уровень доказательности С Мнение экспертов 

 

Для минимизации потенциальных ошибок каждое исследование оценивалось 

независимо. Любые различия в оценках обсуждались всей группой авторов в полном 

составе. При невозможности достижения консенсуса привлекался независимый эксперт. 

Методы, использованные для формулирования рекомендаций: консенсус 

экспертов. 
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Клинические рекомендации обновляются рабочей группой каждые 3 года и 

утверждаются профильной комиссией при Главном внештатном специалисте – сердечно-

сосудистом хирурге МЗ России 

Приложение А3. Связанные документы 

1. Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации (ФЗ №323 от 

21.11.2011) 

2. Порядок оказания медицинской помощи больным с сердечно-сосудистыми 

заболеваниями (Приказ Минздрава России №918н от 15.11.2012) 

3. «О классификации и критериях, используемых при осуществлении медико-

социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-

социальной экспертизы» (Приказ Минздрава России №1024н от 17 декабря 2015 г.)  

Приложение Б. Алгоритмы ведения пациентов 

 

 

 

Приложение В. Информация для пациента 
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Необходимо регулярное наблюдение у кардиолога/детского кардиолога с прохождением 

инструментальных методов обследования в плановом порядке с кратностью, 

обозначенной в выше приведенных рекомендация. 


