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От Редакции.
Уважаемые	коллеги!	Редакция	представляет	наднациональные	 (международ-
ные)	рекомендации	«Наследуемые	аневризмы	и	расслоения	грудной	аорты»,	
в	 которых	 представлены	 ответы	 на	 малоизвестные	 для	 практического	 вра-
ча-терапевта	и	 кардиолога,	 но	 крайне	 важные	вопросы.	Практика	показыва-
ет:	 расслоения	 грудной	 аорты	 плохо	 распознаются,	 в	 то	 время	 как	 при	 этих	
состояниях	при	неправильном	подходе	25%	больных	 	умирают	в	течение	24	
часов,	50%	-	в	течение	48	часов.	При	некоторых	наследственных	заболеваниях	
от	этой	патологии	погибают	совсем	молодые	люди,	поэтому	крайне	важна	ран-
няя	диагностика	различных	форм	аневризм	и	расслоений	аорты.	В	журнале	мы	
представляем	один	из	разделов	рекомендаций	и	оглавление.	Мы	полагаем,	что	
анонсируемые	рекомендации	имеют	большое	практическое	значение	и	будут	
востребованы	медицинским	сообществом.	

Полная версия Рекомендаций доступна на сайте www.euat.ru

Р

© Eurasian Association of Terapists 2017
Reprints and permissions :

www.euat.org/journa l
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ОР	(от	англ.	relative	risk,	RR)	–	
относительный	риск

ПАК	–	пролапс	аортального	клапана

ПАЯ	–	пенетрирующие	аортальные	язвы

ПВЭ	–	парадоксальная	венозная	эмболия

ПЖ –	правый	желудочек

ПКС –	правая	коронарная	створка

ПМК	–	пролапс	митрального	клапана	

ПП	–	правое	предсердие

ППТ	–	площадь	поверхности	тела	

ПТК	–	пролапс	трикуспидального	клапана

ПЭ	–	парадоксальная	эмболия

ПЭТ	–	позитронно-эмиссионная	томография

РА	–	расслоение	(рассечение)	аорты

РКИ –	рандомизированное	клиническое	
исследование

САИ	–	синдром	артериальной	извитости

сАРГА	–	синдромные	формы	АРГА

ССЗ	–	сердечно-сосудистые	заболевания

СТ –	соединительная	ткань

СТГ –	синотубулярное	соединение	или	гребень

ТКК	–	трикуспидальный	клапан

ТПА	–	травматическое	повреждение	аорты

TTЭхоКГ –	трансторакальная	эхокардиография

УЗДГ	–	ультразвуковая	допплерография

УЗИ	–	ультразвуковое	исследование

ЧПЭхоКГ –	чреспищеводная	эхокардио-графия

ФК АоК	–	фиброзное	кольцо	аортального	
клапана

ЭДС –	синдрома	Элерса	–	Данло

ЭКГ	–	электрокардиограмма

ЭхоКГ	–	эхокардиография,	
эхокардиографический

FBN	–	ген	фибриллина.

Сообщества и организации

БНОК	–	Белорусское	научное	общество	
кардиологов	

ЕАТ –	Евразийская	ассоциация	терапевтов

ACC	 (от	англ.	American	College	of	Cardiology)	–	
Американская	коллегия	кардиологов

AHA	(от	англ.	American	Heart	Assosiation)	–	Аме-
риканская	ассоциация	кардиологов

ESC	 (от	англ.	European	Society	of	Cardiology)	–	
Европейское	общество	кардиологов

Исследования

GERAADA	–	German	Registry	
for	Acute	Aortic	Dissection	Type	A

IRAD	–	International	Registry	of	Aortic	Dissection

Сокращения

АБА –	аневризма	брюшной	аорты

АГ –	артериальная	гипертензия

АГА	–	аневризма	грудной	аорты

АД-тип	–	аутосомно-доминантный	

АМПП	–	аневризма	межпредсердной	
перегородки

АоК	–	аортальный	клапан

АоР	–	аортальная	регургитация

АОС	–	синдром	аневризм-остеоартрита	

АР	–	аутосомнорецессивный

АРГА	–	 аневризмы	и	 расслоения	 (рассечения)	
грудной	аорты

АТАК	–	асимметрия	трехстворчатого	
аортального	клапана

БАБ	–	бетаадреноблокаторы
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MASS	 (акроним:	Myopia,	Mitral	 valve	 prolapse,	
Aorta,	 Skeleton,	 Skin)	 –	 миопия,	 митральный	
клапан,	аорта,	кожа,	скелет

TGFβ1	–	трансформирующий	ростовой	
фактор	β1

ВДГК	–	воронкообразная	деформация	
грудной	клетки

ВКМ	–	белки	внеклеточного	матрикса

ВТ ЛЖ	–	выходной	тракт	левого	желудочка

ГМК	–	гладкомышечные	клетки

ГМС	–	гипермобильность	суставов

ДАК	–	двухстворчатый	(бикуспидальный)	
аортальный	клапан

ИБС –	ишемическая	болезнь	сердца

ИМГ –	интрамуральные	гематомы

КА –	корень	аорты

КДГК	–	килевидная	деформация	
грудной	клетки

КоА	–	коарктация	аорты

КТ –	компьютерная	томография

ЛДС	–	синдром	Луиса	–	Дитца

ЛКС	–	левая	коронарная	створка

ЛП	–	левое	предсердие

МД	–	миксоматозная	дегенерация

МР	–	митральная	регургитация

МРТ	–	магнитно-резонансная	томография

МСКТ –	мультиспиральная	компьютерная	
томография

СМ	–	синдром	Марфана

НКС	–	некоронарная	створка

ННСТ	–	наследственные	нарушения	
соединительной	ткани

нсАРГА	–	несиндромные	формы	АРГА

ОАС –	острый	аортальный	синдром

ООО –	открытое	овальное	окно
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 Раздел 4 
Пограничное расширение, дилатация, аневриз-
ма и расслоение грудного отдела аорты* 

 4.5. Патоморфология и модели формирова-
ния наследственных аневризм аорты
	 Общим	гистологическим	знаменателем	фор-
мирования	 АРГА	 считается	 дегенеративный	
процесс	в	медии.	В	классической	основе	выде-
ляют	два	типа	очаговой	дегенерации	с	преиму-
щественным	 поражением	 эластического	 либо	
мышечного	компонентов	цитоскелета	аорты.	
 Модели формирования АРГА на примере 
нарушения эластогенеза. 
 Преимущественная	 дегенерация	 эластиче-
ского	 скелета	 средней	 оболочки	 аорты	 пре-
обладает	 в	 молодом	 возрасте,	 до	 40	 лет,	 и	
косвенно	 свидетельствуют	 о	 наследственной	
аортопатии.	 У	 пожилых	 пациентов	 отмечает-
ся	 преимущественная	 утрата	 и	 дезорганиза-
ция	 ГМК,	редко	выступающая	в	форме	«лами-
нарного	 некроза».	 Однако	 при	 обоих	 типах	
повреждения	 в	 той	 или	 иной	 степени	 наблю-
даются	 вторичные	 изменения:	 относительно	
ненормального	расположения	и	пролиферации	
сосудистых	ГКМ	–	в	первом	случае	или	повреж-
дения	эластического	компонента	как	результата	
метаболического	дефекта	вследствие	дегенера-
ции	ГМК	–	во	втором	случае.	Также	при	обоих	
типах	повреждения	vasa	vasorum	расширены	и	
лишены	наружного	поддерживающего	каркаса,	
чем	 приобретают	 склонность	 к	 разрыву.	Пато-
гномоничный	гистологический	субстрат	РА	при	
наследственных	аортопатиях	–	идиопатический	
кистозный	некроз	медии	(Гзейля	–	Эрдхайма)	с	
гистологически	доказанной	грубой	дегенераци-
ей	эластических	волокон,	некрозом	мышечных	
клеток	и	образованием	кистозных	пространств,	
заполненных	 мукоидным	 содержимым	 [1,2].	
Может	наблюдаться	небольшая	воспалительная	
реакция.
 Специфические анатомо-морфологические 
особенности при определенных наследствен-
ных аортопатиях. 
 Моделью	 нарушения	 эластогенеза	 в	 клас-
сическом	 представлении	 является	 синдром	
Марфана,	 при	 котором	 патология	 аорты	 обу-
словлена	аномалией	фибриллина	I	типа	–	кол-
лагеноподобного	 структурного	 белка,	 который	
направляет	 и	 ориентирует	 эластин	 в	 развива-
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ющейся	 аорте	 [3].	 Гистологически	 10–21%	 РА	
и	43%	расслоений	всех	сосудов,	наблюдаемых	
при	 СМ,	 имеют	 грубую	 дегенерацию	 медии,	 а	
признаки	 кистозного	 медионекроза	 занимают	
более	 50%	 площади	 стенки	 аорты.	 Нарушен-
ные	эластические	свойства	СТ	приводят	к	про-
грессированию	изменений	и	жесткости	стенок,	
расширению	аорты	 [4].	 В	итоге	нарушение	 го-
меостаза	 в	 эластических	 волокнах	 приводит	 к	
развитию	 высокопенетрантных	 аневризм	 КА	
[5].	 Наиболее	 часто	 обнаруживается	 прогрес-
сирующее	 расширение	 КА	 в	 области	 синусов	
Вальсальвы	и	диссекция	аорты	локализуется	в	
грудном	отделе	(восходящее	рассечение,	Стэн-
фордский	тип	А).	Учитывая,	что	миксоматозная	
дегенерация	 и/или	 кистозный	некроз	 средней	
оболочки	затрагивает	все	отделы,	включая	стен-
ки	 брюшной	 аорты,	 значительно	 реже,	 анало-
гичные	изменения	могут	возникать	по	типу	нис-
ходящего	рассечения	(Стэнфордский	тип	B)	[6].
	 «Эластиндефицитные»	 состояния	 не	 всегда	
проявляются	 облигатным	формированием	 фе-
нотипических	 АРГА.	 К	 примеру,	 при	 синдроме	
сutis	 laxa,	 вызванном	 мутациями	 в	 генах	 эла-
стина	 и	 дефицитом	 фибулина-5	–	 решающего	
медиатора	эластогенеза	[7],	АГА	является	край-
не	 редким	 проявлением	 и	 не	 наблюдается	 у	
пациентов	 с	 доминантными	 и	 рецессивными	
формами.	 Характерна	 только	 патологическая	
извилистость	 артерий.	 Напротив,	 при	 данном	
синдроме,	но	уже	вызванном	дефицитом	фибу-
лина-4	(мутациями	в	гене	EFEMP2),	аневризмы	
сосудов	(включая	КА)	уже	проявляются	с	высо-
кой	пенетрантностью	[8].	Другой	пример,	когда	
при	 эластической	 псевдоксантоме,	 вызванной	
мутациями	в	 гене	ABCC6,	 в	постнатальном	пе-
риоде	 возникает	 эластическая	 фрагментация	
волокон	в	аорте,	однако	АГА	обычно	не	разви-
вается	[9].
	 Кистозная	дегенерация	медии	отмечается	и	
при	 нарушении	 синтеза	 коллагена,	 приводя	 к	
расширению	 КА	–	 классическому	 проявлению	
СЭД.	 Схожий	 процесс	 наблюдается	 при	 КоА	 и	
других	врожденных	заболеваниях,	сопровожда-
ющих	деформацию	АоК.	Несиндромные	формы	
АРГА	 (нсАРГА),	 ассоциированные	 с	 ДАК	 и/или	
открытым	 артериальным	 протоком,	 при	 гисто-
логическом	 исследовании	 могут	 проявляться	
типичным	кистозным	медионекрозом	[10].	

 Модель формирования АРГА на примере 
преимущественного нарушения в гладкомы-
шечных клетках. 

	 При	семейных	АРГА	отмечается	значительная	
роль	 локального	 беспорядочного	 увеличения	
числа	сосудистых	ГМК	с	их	дезорганизацией	(в	
большей	степени,	чем	эластических	волокон).	К	
примеру,	мутации	в	ACTA2	и	MYH11	связаны	с	
наличием	 медиальной	 дегенерации,	 накопле-
нием	и	дезорганизацией	гладких	миоцитов,	на-
поминающей	 беспорядочность	 миоцитов	 при	
гипертрофической	кардиомиопатии	[11].	
	 Вместе	 с	 тем	 нарушение	 в	 ГМК	рассматри-
вается,	 как	правило,	 в	моделях	формирования	
дегенеративных	 (атеросклеротических)	 форм	
АРГА.	 Отмечается	 преимущественная	 утрата	
/	 дезорганизация	 ГМК,	 иногда	 выступающая	
в	форме	 «ламинарного	некроза».	 Этот	тип	по-
вреждения	наблюдается,	 как	правило,	 у	 пожи-
лых	 лиц,	 и	 особенно	 у	 пациентов	 с	 гипертен-
зией;	 чаще	 встречается	 в	 дистальных	 отделах	
аорты	 и	 сопровождается	 атеросклерозом	 в	
отличие	от	наследственных	АРГА.	В	ходе	есте-
ственного	старения	дегенеративные	изменения	
приводят	 к	 легкой	 форме	 кистозного	 некроза	
медии.	Иногда	в	полостях,	 образовавшихся	на	
месте	мышечных	элементов,	накапливается	му-
коидный	материал.	При	данном	варианте	также	
отмечается	 утрата	 нормальной	 эластической	
архитектуры	 медии	 аорты.	 Однако	 поврежде-
ние	 эластического	 компонента	 рассматрива-
ется	 как	 результат	 метаболического	 дефекта	
вследствие	дегенерации	ГМК.
	 Таким	образом,	гистологический	субстрат	ки-
стозного	медионекроза	и	его	разновидностей	в	
настоящее	время	не	может	рассматриваться	как	
специфический	 для	 различных	 категорий	 рас-
слоения	аорты.	
	 При	обоих	типах	повреждения	vasa	vasorum	
расширены	и	лишены	наружного	поддержива-
ющего	каркаса,	чем	приобретают	склонность	к	
разрыву.	
	 В	 целом	 наследственные	 аортопатии	 де-
монстрируют	 дезорганизацию	 средней	 части	
оболочки	и	деструктивное	матричное	ремоде-
лирование	 с	 фрагментацией	 эластина,	 проли-
ферацию	или	потерю	сосудистых	ГМК	и	менее	
выраженный	 воспалительный	 компонент	 (без	
атероматоза)	 с	 накоплением	 протеогликанов.	
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Вместе	 с	 тем	 описанные	нарушения	 редко,	 но	
могут	 наблюдаться	 при	 дегенеративных	 фор-
мах	АРГА.

КЛЮЧЕВЫЕ ПОЛОЖЕНИЯ
•	 Особенности	 анатомо-гистологического
строения	 КА	 и	 восходящего	 отдела,	 изменчи-
вость	ее	морфологии	под	влиянием	различных
генетических	 аномалий	 при	 наследственных
заболеваниях	и	условия	ее	функционирования
под	большим	давлением	определяют	ее	пред-
расположенность	к	диссекции	и	разрывам.
• Обе	формы	АРГА	(дегенеративные	и	наслед-
ственные)	демонстрируют	кистозный	медионе-
кроз,	 что	 исключает	 использование	 гистологи-
ческого	заключения	для	верификаций	точного
диагноза.	 Причины,	 по	 которым	 при	 одинако-
вых	степенях	дегенерации	в	одних	случаях	раз-
вивается	РА,	а	в	других	–	нет,	остаются	неизвест-
ными.	
• У	 пациентов,	 не	 страдающих	 известными	 в
настоящее	время	либо	предполагаемыми	ННСТ,	
дегенерация	медии	преимущественно	обуслов-
лена	«износом»	аорты	при	старении	и	особен-
но	при	артериальной	гипертензии.	Напротив,	у
лиц	 с	ННСТ	 гистология	медии	аорты	выявляет
заметную	ее	дегенерацию	уже	в	молодом	воз-
расте.	В	первом	и	втором	случае	патоморфоло-
гия	не	считается	высокопатогномоничной.	Лишь
субмикроскопические	повреждения,	напрямую
связанные	 с	 нарушениями	 синтеза,	 сборки	 и
встраивания	 эластических	 либо	 коллагеновых
компонентов	средней	оболочки	аорты,	отвеча-
ют	этому	условию.	

4.6 Классификация
Генетически	 обусловленные	 «аневризматиче-
ские»	 болезни	 аорты	 классифицируют	 на	 три	
основные	группы:

Синдромные формы АРГА
• Синдром	Марфана	(следствие	мутации

в	гене	FBN1)
• Синдром	Луиса	–	Дитца	(ЛДС)

(следствие	мутации	в	гене	TGFBR1	/	TGFBR2)
• Синдром	артериальной	извилистости,	

СИА	/	arterial	tortuosity	syndrome,	ATS
(следствие	мутации	в	гене	SLC2A10)

• Рецессивная	форма	дерматолиза	Алибера
(cutis	laxa)	I	типа	(следствие	мутации	в	гене
фибулина-4,	FBLN	4)

• Синдром	аневризмостеоартрита,	
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Спорадические формы АРГА1 

 Патогенетическая классификация наслед-
ственных заболеваний грудной аорты (генети-
ческих аортопатий)	(Канадская	ассоциация	син-
дрома	Марфана,	Montalcino	Aortic	 Consortium,	
2013).	

Включает	три	группы,	обусловленные	наличием:	
• дефекта	(мутаций)	генов,	ответственных

за	синтез	/	распад	компонентов	ВКМ;

• дефекта	(мутаций)	генов,	вовлеченных
в	патологическую	модуляцию
TGF-бета-сигнализации;

• дефекта	(мутаций)	генов,	ответственных
за	компоненты	сократительного	аппарата
сосудистых	гладкомышечных	клеток
(ГМК)	аорты.

Классификация АРГА в МКБ X пересмотра:

• I71	(Аневризма	и	расслоение	аорты).	

• I71.1	Аневризма	грудной	части	аорты
разорванная.

• I71.2	Аневризма	грудной	части	аорты
без	упоминания	о	разрыве.

Классификация АРГА (Stanford, USA) 
(представлена	на	рис.	3)	[12].

• Стэнфордский	тип	А:	расслоение	включает
восходящую	аорту	(восходящее	рассечение).

• Стэнфордский	тип	B:	Расслоение	включает
нисходящую	аорту	дистальнее	отхождения
левой	подключичной	артерии	(нисходящее
рассечение)2	.
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Классификация АРГА по De Bakey 
(по	распространенности)	(рис.	3)	[17]

• Тип	I:	разрыв	интимы	локализуется
в	восходящей	аорте	и	распространяется
через	дугу	на	нисходящую	аорту	и	всю
брюшную	аорту.

• Тип	II:	расслоение	захватывает	только
восходящую	аорту.

• Тип	III:	расслоение	захватывает	только
нисходящую	аорту.

• Тип	IIIа:	разрыв	интимы	локализуется
дистальнее	левой	подключичной	артерии,	
может	распространяться	проксимально;
дистально	распространяется	в	пределах
нисходящей	грудной	аорты.

• Тип	IIIb:	разрыв	интимы	локализуется
дистальнее	левой	подключичной	артерии,	
распространяется	дистально	на	нисходящую
грудную	и	брюшную	аорту.

Классификация АРГА в зависимости от патофи-
зиологии: 

• истинные	(стенка	аневризмы	–	стенка	аорта);

• ложные	(стенка	аневризмы	–	окружающие
ткани).

Классификация РА по времени:
Общепринятой	практикой	считается	следующее	
деление	течения	РА:

• острое	(14	дней);

• подострое	(15–90	дней);

• хроническое	(>90	дней)3.	

Классификация РА по течению:

• неосложненное;

• со	стабильным	течением	заболевания;

• осложненное	(прогрессирующее
разрушение	аневризмы,	хроническая
висцеральная	или	периферическая

мальперфузия	и	сохраняющиеся	или	
периодические	боли,	или	даже	разрывы).	

Классификация острого аортального синдрома 
(ОАС) при расслоении аорты	(рис.	4):

• класс	1:	классический.

• класс	2:	интрамуральные	гематомы	(ИМГ).

• класс	3:	малозаметное	или	дискретное	РА.

• класс	4:	пенетрирующие	аортальные
язвы	(ПАЯ).

• класс	5:	ятрогенное	или	травматическое	РА.

4.7 Обследование аорты

	 Включает	 клиническое	 обследование	 и	 ла-
бораторные	 анализы,	 однако	 в	 основном	 ба-
зируется	 на	 визуализирующих	 исследованиях,	
включающих	 ультразвуковые	 методы	 (УЗИ),	
компьютерную	томографию	(КТ)	и	МРТ.
	 В	 первую	 очередь	 рекомендуется	 тщатель-
ный	сбор	семейного	анамнеза	заболеваний	ар-
терий,	и	особенно	наличия	аневризм	и	случаев	
РА	либо	внезапной	смерти	(класс	I,	уровень	А).	
Анализ	 родословной	 предполагает,	 клиниче-
ский	 полиморфизм	 в	 пределах	 одной	 семьи,	
несущей	идентичную	генную	мутацию.	В	связи	с	
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1	Наблюдаются	у	молодых	лиц,	не	имеющих	семейного	анамнеза	и	особенностей	синдромных	форм	АРГА
2	Для	генетически	обусловленных	АРГА	патогномоничен	и	наиболее	неблагоприятен	в	от-ношении	прогноза	
		первый	вариант	(тип	А).
3	В	группу	пациентов	с	хроническим	РА	также	входят	ранее	оперированные	больные	с	РА	типа	А	и	сохраняющимся	
		расслоением	нисходящей	аорты.

Рис. 3. Классификация расслоений 
аорты (РА) по распространенности.***
Примечания:
Схемы	 РА	 класс	 1,	 в	 котором	 выде-
ляют	типы	 I,	 II	и	 III	по	De	Bakey	 [17].	
Также	изображены	классы	Stanford	A	
и	В.	В	типе	III	выделяют	подтипы	(IIIа	
–	только	внутригрудной	отдел,	IIIb	–	в
сочетании	 с	 поражением	 брюшного
отдела)	по	Reul	и	др.	[12].

Наиболее	общие	черты	ОАС	отраже-
ны	на	рис.	4	[13].

Рис. 4. Классификация 
при расслоении аорты (РА) [13].***
Примечания:
Класс	1:	классическое	РА	с	истинным	
и	 ложным	просветом	 с	 или	без	 свя-
зи	 между	 двумя	 просветами.	 Класс	
2:	 интрамуральные	 гематомы.	 Класс	
3:	 малозаметное	 или	 дискретное	 РА	
с	выпячиванием	стенки	аорты.	Класс	
4:	язва	области	атеросклеротической	
бляшки	аорты	с	последующим	разры-
вом	бляшки.	Класс	5:	ятрогенное	или	
травматиче-ское	РА,	проявляется	ка-
тетер-индуцированным	разделением	
интимы.
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но,	при	визуализирующем	исследовании	серд-
ца,	выполненном	по	другим	причинам.	
	 Симптоматика	АГА	 вне	 острых	 ситуаций	 во	
многих	 случаях	 обусловлена	 сопутствующей	
патологией:	

• стенозом	и/или	недостаточностью	АоК,	

• сердечной	недостаточностью,	

• коронарной	патологией.	

	 Расширение	 кольца	 аорты	при	 ее	 аневриз-
ме	или	аннулоэктазии	фиброзного	кольца	АоК4  

может	приводить	к	вторичной	недостаточности	
АоК,	дилатации	и	гипертрофии.	
	 Хрипота	 как	 следствие	 сдавления	 левого	
возвратного	 или	 ларингеального	 нерва	 пред-
полагает	формирование	аневризмы	дуги	аорты.	
Редко	 имеются	 признаки	 сдавления	 верхней	
полой	 вены	 или	 трахеи.	 Клиника	 дистальной	
эмболии	 встречается	 крайне	 редко.	 Пациенты	
нередко	жалуются	на	хроническую	боль	в	гру-
ди	вследствие	постоянного	давления	на	органы	
грудной	клетки.	Боль	может	быть	острой	и	стать	
признаком	надвигающегося	РА.
	 У	пациентов	без	РА	при	осмотре	нет	никаких	
характерных	признаков,	за	исключением	нали-
чия	диастолического	шума	при	формировании	
аортальной	недостаточности.	Тем	не	менее,	при	
физикальном	обследовании	необходимо	срав-
нивать	артериальное	давление	на	обеих	верх-
них	 конечностях	и	 следует	 искать	 патологиче-
ские	пульсации.

 4.7.1.1 Специфическая клиническая и фено-
типическая характеристика синдромных АРГА

	 Заподозрить	 АГА	 позволяют	 специфиче-

ские	 фенотипические	 особенности	 пациента.	
При	 сАРГА	 клиническую	 картину	 дополняют	

признаки	системного	вовлечения	соединительной	ткани	(СВСТ)	–	костные,	кожные,	мышечные,	сустав-
ные,	сердечно-сосудистые,	глазные,	бронхолегочные	и	висцеральные.	К	значимым	признакам	СВСТ,	
позволяющим	заподозрить	наличие	сАРГА,	следует	относить	признаки	нарушения	(аномалии	разви-
тия)	СТ,	отраженные	в	согласованных	рекомендациях	по	диагностике	синдрома	Марфана	–	Гентских	
критериях	2010	года	[18]	(табл.	5).	

Признаки системного вовлечения соединительной ткани  Баллы
Признак	запястья	и	большого	пальца	 3

Признак	запястья	или	большого	пальца*	 1

Воронкообразная	или	асимметричная	деформация	грудной	клетки	 1

Килевидная	деформация	грудной	клетки	 2

Вальгусная	деформация	стопы	 2

Плоскостопие	 1

Спонтанный	пневмоторакс	 2

Дуральная	эктазия	 2

Протрузия	тазобедренного	сустава	 2

Отношение	верхнего	сегмента	тела	к	нижнему	сегменту	<0,85	и	размах	рук	/	рост	>1,05	
без	выраженного	сколиоза	 1

Сколиоз	или	кифоз	 1

Недоразгибание	локтя	 1

Лицевые	признаки	(от	трех	из	пяти)	(долихоцефалия,	энофтальм,	скошенные	
вниз	глазные	щели,	гипоплазия	скуловых	костей,	ретрогнатия)	 1

Миопия	 1

Стрии	на	коже	 1

Пролапс	митрального	клапана	 1

4			Под	аннуло-аортальной	эктазией	понимают	расшире-
ние	 восходящей	 аорты	и	фиброзного	 кольца	АоК.	 В	 от-
личие	 от	 аортальной	 недостаточности	 ревматического	
генеза,	 недостаточ-ность	АоК	 при	 данном	 состоянии	 не	
связана	с	анатомическими	изменениями	створок	кла-па-
на.	 В	 норме	плотное	 арочное	 кольцо	жестко	 удержива-
ет	размер	и	форму	КА	на	протяже-нии	всего	 сердечно-
го	цикла.	Прогрессирующее	расширение	КА	приводит	 к	
тому,	что	не-сформированное	арочное	кольцо	утрачивает	
функцию	«анатомического	ключа».	Вследствие	этого	ко-
миссуры	 (комиссуральные	 стержни)	 расходятся	 и	 замы-
кательная	функция	створок	нарушается.	Наиболее	частая	
причина	–	ННСТ	(СМ	и	пр.).

*	При	наличии	только	одного	из	двух	симптомов	начисляется	лишь	один	балл.

Таблица 5*** Признаки системного вовлечения соединительной ткани при синдроме Марфана

чем	рекомендуется	клинико-инструментальное	
исследование	 родственников	 первой	 степени	
(братьев	и	сестер,	родителей)	на	предмет	нали-
чия	у	них	АРГА	(класс	I,	уровень	А).
	 Оценка	 анамнеза	 должна	 быть	 направлена	
на	 оптимальное	 понимание	 жалоб	 пациента,	
выявление	персональных	факторов	риска	сер-
дечно-сосудистых	заболеваний	(ССЗ).	
Дальнейшая	 диагностика	 наследственных	 АГА	
включает:

• клиническое	обследование;

• визуализирующие	или	инструментальные
	 методы	исследования	(«золотой	стандарт»	
	 диагностики);

• молекулярно-генетические	 исследования	
(«золотой	стандарт»	верификации	диагноза).

	 Базовые	лабораторные	исследования	вклю-
чают	 в	 себя	 выявление	 сердечно-сосудистых	
факторов	 риска,	 однако	 при	 наследственных	
аортопатиях	практически	не	имеют	смысла.	Ла-
бораторные	исследования	играют	незначитель-
ную	роль	в	диагностике	острых	аортальных	за-
болеваний,	но	полезны	для	дифференциальной	
диагностики.	Определение	 уровней	биомарке-
ров	в	ранние	сроки	после	появления	симптомов	
может	привести	к	более	раннему	подтвержде-
нию	правильного	диагноза	визуализирующими	
методами,	что	приводит	к	ранней	организации	
потенциально	 спасающих	 жизнь	 мероприятий.	
С	учетом	поражения	средней	оболочки	стенки	
аорты	предложен	ряд	биомаркеров,	связанных	
с	травмой	эндотелия	сосудов	или	ГМК	(миозин	
гладких	мышц),	сосудистого	интерстиция	(каль-
понин,	матриксные	металлопротеиназы	8),	эла-
стического	ламинина	(растворимые	фрагменты	
эластина)	 аорты	 и	 признаки	 воспаления	 (те-
насцин-С)	 или	тромбоза,	 которые	в	настоящее	
время	изучаются,	но	еще	не	вошли	в	реальную	
клиническую	 практику	 [14,15].	 Подозрение	 на	
РА	возрастает	при	повышенном	уровне	D-диме-
ра	[16].

 4.7.1 Клиническое обследование

	 Обе	формы	наследственных	АГА	по	клиниче-
ским	проявлениям	могут	быть	бессимптомными	
и/или	симптомными.	
	 До	 появления	 катастрофических	 признаков	
разрыва	 АГА,	 в	 большинстве	 своем,	 бессим-
птомны.	Наиболее	часто	АГА	выявляется	случай-
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Отсутствие семейного анамнеза синдрома Марфана

	 Расширение	аорты	(Z≥2)	и	подвывих	хрусталика

	 Расширение	аорты	(Z≥2)	и	подтвержденная	мутация	FBN1

	 Расширение	аорты	(Z≥2)	и	СВСТ	(≥7	баллов)

	 Подвывих	хрусталика	и	подтвержденная	мутация	FBN1	с	увеличением	размера	аорты	

Положительный семейный анамнез синдрома Марфана

	 Подвывих	хрусталика	и	наличие	семейного	анамнеза	синдрома	Марфана	

	 СВСТ	(≥7	баллов)	и	наличие	семейного	анамнеза	синдрома	Марфана

	 Расширение	аорты	(Z≥2	при	возрасте	старше	20	лет,	Z≥3	при	возрасте	младше	20	лет)	
	 и	наличие	семейного	анамнеза	синдрома	Марфана

Таблица 6*** Критерии диагностики синдрома Марфана (Ghent, 2010)

Примечания:	
	 Диагноз	синдром	Марфана	выставляется	в	1	из	7	случаев,	представленных	в	таблице.	
		 При	диагностике	эктопии	хрусталика	в	независимости	от	системной	вовлеченности	соединительной	ткани	
(СВСТ)	и	мутации	FBN1,	не	ассоциированной	с	расширением	корня	аорты,	или	недоказанной	мутации	FBN1	
выставляется	синдром	эктопии	хрусталика.	
	 При	диагностике	расширения	корня	аорты	(Z<2)	и	СВСТ	(≥5	и	с	одним	костным	признаком)	без	эктопии	
хрусталика	выставляется	MASS-фенотип.	
	 При	диагностике	пролапса	митрального	клапана	и	расширения	корня	аорты	(Z<2)	и	СВСТ	(<5)	без	эктопии	
хрусталика	выставляется	синдром	пролапса	митрального	клапана.
	 Обозначения:	Z	–	критерий	расширения	аорты.	СВСТ	–	системное	вовлечение	соединительной	ткани.	

	 При	 недостаточной	 диагностической	 выра-
женности	указанных	признаков	СВСТ	для	диагно-
стики	СМ	их	наличие	может	свидетельствовать	о	
наличии	 «Overlap»-синдромов	 (фенотипах)	 или	
«Marfanlike»-состояний	 (марфаноидная	 внеш-
ность,	 марфаноподобный,	 недифференцирован-
ный	фенотипы	и	MASS-фенотип),	а	также	других	
моногенных	ННСТ	(ЛДС,	ЭДС	и	пр.).	При	указанных	
состояниях	требуется	также	прицельный	скрининг	
на	предмет	наличия	АГА	и	проведение	дифферен-
циальной	диагностики	сАРГА	и	нсАРГА.	Наиболее	
значимые	 сердечно-сосудистые	 и	 клинические	
проявления	(аномалии	развития	/	признаки	СВСТ)	
основных	вариантов	наследственных	аортопатий	
представлены	в	разделе	4.8.
	 В	целом	синдромные	АРГА	характерны	для	СМ,	
ЛДС,	синдрома	артериальной	извилистости	(СИА),	
рецессивной	формы	дерматолиза	Алибера	(cutis	
laxa)	I	типа	и	SMAD3	–ассоциированного	АОС

*Нумерация	разделов	и	подразделов	указана	в	со-
ответствии	с	содержанием	полной	версии	Рекомен-
даций
**Нумерация	 списка	 литературы	 упорядочена.	 По-
рядковые	номера	отличаются	от	списка	литературы	
полной	версии	Рекомендаций
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СТРУКТУРНЫЕ 
АНОМАЛИИ СЕРДЦА Сообщества и организации

БНОК	–	Белорусское	научное	общество	карди-

ологов	

РНМОТ –	Российское	научное	медицинское	об-

щество	терапевтов

ЕАТ –	Евразийская	ассоциация	терапевтов

ACC	 (от	англ.	American	College	of	Cardiology)	–	

Американская	коллегия	кардиологов

AHA	(от	англ.	American	Heart	Assosiation)	–	Аме-

риканская	ассоциация	кардиологов

ESC	 (от	англ.	European	Society	of	Cardiology)	–	

Европейское	общество	кардиологов

Исследования

РЕПЛИКА	–	акроним:	Распространенность	про-

лапса	митрального	клапана	среди	лиц	молодо-

го	возраста

WARSS	–	Warfarin-Aspirin	Recurrent	Stroke	Study

SHARE	–	Study	of	Health	Assessment	and	Risk	in	

Ethnic	Groups

Сокращения

АД –	артериальное	давление

АМПП	–	аневризма	межпредсердной	

перегородки

АоК	–	аортальный	клапан

АоР	–	аортальная	регургитация

АТАК	–	 асимметрия	 трехстворчатого	 аорталь-

ного	клапана

ДАК	–	двухстворчатый	 (бикуспидальный)	аор-

тальный	клапан

ЕК	–	евстахиев	клапан

КА –	корень	аорты

КИ	–	криптогенный	инсульт

КЛА	–	клапан	легочной	артерии	

КТ –	компьютерная	томография

КЭхоКГ –	контрастная	эхокардиография

ЛКС –	левая	коронарная	створка

ЛП –	левое	предсердие

МД	–	миксоматозная	дегенерация

МК	–	митральный	клапан

МПП	–	межпредсердная	перегородка	

МР	–	митральная	регургитация

МРТ	–	магнитно-резонансная	томография

СМ	–	синдром	Марфана

НКС	–	некоронарная	створка

ННСТ	–	 наследственные	 нарушения	 соедини-

тельной	ткани

ООО	–	открытое	овальное	окно

ОР (от	 англ.	 relative	 risk,	 RR)	–	 относительный	

риск

ПАК	–	пролапс	аортального	клапана

ПВЭ	–	парадоксальная	венозная	эмболия

ПЖ	–	правый	желудочек

ПКЛА –	пролабирование	клапана	легочной	ар-

терии
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Раздел 4. 
Предсердные структурные аномалии сердца*

 4.1. Открытое овальное окно

 4.1.1. Терминология и нозология
 Открытое овальное окно –	форма	межпред-
сердной	 коммуникации,	 анатомически	 пред-
ставляющая	 «зондовое»	 отверстие,	 располо-
женное	в	центральной	части	межпредсердной	
перегородки	(МПП)	–	в	области	овальной	ямки,	
образующееся	 из	 налагающихся	 частей	 пер-
вичной	 (клапанная	заслонка)	и	вторичной	пе-
регородки	 (овального	 отверстия).	 Открытое	
овальное	 окно	–	 рудимент	 нормального	 кро-
вообращения	эмбриона,	не	является	врожден-
ным	пороком	сердца	и	относится	к	CАС.
 Функционирующее овальное окно	–	 нали-
чие	гемодинамического	сброса	при	ООО.	

 4.1.2. Распространенность
По	 данным	 самого	 крупного	 секционного	 ис-
следования,	 основанного	 более	 чем	 на	 9000	
аутопсий,	 распространенность	 ООО	 в	 общей	
популяции	колеблется	от	15	до	35%	(25%)	всех	
лиц	во	взрослой	популяции	 [1]	и	сопоставима	
с	выявлением	ООО	при	ЭхоКГ	исследовании	–	
15–25%	[2,3,4,5]

 4.1.3. Нормальная анатомия, эмбриогенез и 
физиология
	 Формирование	 МПП	 происходит	 на	 5–6-
й	 неделе	 эмбриогенеза,	 что	 приводит	 к	 раз-
делению	 первичного	 общего	 предсердия	 на	
правую	 и	 левую	 половины.	 Первичная	 пере-
городка	выпячивается	от	крыши	предсердия	в	
направлении	к	эндокардиальным	подушечкам.	
Отверстие	 между	 нижним	 краем	 первичной	
перегородки	и	эндокардиальными	подушками	
является	 первичным	 межпредсердным	 отвер-
стием.	 Вторичное	 межпредсердное	 отверстие	
образуется	в	виде	многих	мелких	отверстий	в	
первичной	перегородке,	которые	возникают	в	
результате	 апоптоза.	 Эти	 перфорации	 быстро	
увеличиваются,	 образуя	 единое	 отверстие.	 К	
8-й	неделе	пренатального	онтогенеза	происхо-
дит	формирование	вторичной	перегородки,	ко-
торая	по	происхождению	мышечная	и	сходна	
по	строению	со	стенкой	предсердия.
	 После	 окончания	 роста	 вторичной	 перего-
родки	 остается	 отверстие,	 именуемое	 оваль-
ным	 отверстием	 МПП.	 Когда	 верхняя	 часть	
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первичной	перегородки	постепенно	редуциру-
ется,	остаточная	часть	ее	становится	заслонкой	
овального	 отверстия,	 которая	 обеспечивает	
возможность	право-левого	потока	крови	через	
МПП	у	плода.	
	 Расправление	легких	воздухом,	увеличение	
легочного	 кровотока	 приводит	 к	 возрастанию	
давления	в	ЛП	и	смещению	первичной	перего-
родки	вправо	–	к	вторичной,	что	способствует	
закрытию	овального	окна.	В	дальнейшем,	при	
сохранении	 нормальных	физиологических	 ус-
ловий,	 первичная	 перегородка	 спаивается	 со	
вторичной,	 заканчивая	 септацию	 предсердий.	
В	норме	на	месте	овального	окна	определяется	
небольшое	углубление,	называемое	«овальным	
углублением»	(лат.	fossa	ovalis).	О	незаращении	
овального	отверстия	как	об	отклонении	от	нор-
мы	следует	говорить	лишь	после	1-го	года	жиз-
ни	ребенка.
	 Морфология	 ООО	 разнообразна,	 с	 краями	
разной	 толщины,	 наличием	 клапана	 или	 его,	
в	 той	 или	 иной	 степени,	 редукцией.	 Вариа-
бельность	касается	как	размеров,	так	и	формы	
овального	 окна	–	 от	 простого	 отверстия,	 при-
крытого	 заслонкой,	 до	 длинного	 извилистого	
прохода	 [6].	 В	 некоторых	 случаях	 первичная	
перегородка	отстоит	от	вторичной	из-за	склад-
ки	 ткани	 на	 левопредсердной	 стороне	 МПП,	
формируя	 так	 называемое	 «фиксированное»	
ООО	[7].

 4.1.4. Клинические проявления
	 В	большинстве	случаев	пациенты	с	ООО	ма-
лосимптомны,	 в	 связи	 с	 чем	 данная	 САС	 кли-
нически	 выявляется	 крайне	редко.	В	подрост-
ковом	периоде	может	наблюдаться	склонность	
к	 обморокам	 и	 динамическим	 нарушениям	
мозгового	кровообращения.	При	гемодинами-
чески	 значимых	 размерах	ООО	 у	 детей	 стар-
шего	возраста	возможно	умеренное	снижение	
толерантности	к	физическим	нагрузкам,	дыха-
тельный	дискомфорт.	Клинические	проявления	
могут	появляться	при	длительном	натуживании	
и	 задержке	 дыхания,	 что	 обусловлено	 откры-
тием	шунта,	тогда	как	в	покое	и	при	бытовых	
физических	нагрузках	шунтирования	крови	не	
происходит.	
	 Клинические	ситуации,	при	которых	следует	
заподозрить	 клапанно-неполноценное	 (функ-
ционирующее)	ООО:
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	 1.	Незначительный	цианоз	губ	или	носогуб-
ного	треугольника	при	кашле,	физических	на-
грузках	(особенно	статических),	плаче	(у	детей).
	 2.	 Стойкая	 предрасположенность	 к	 частым	
простудным	 и	 воспалительным	 заболеваниям	
бронхолегочной	системы.
	 3.	Задержка	физического	развития	ребенка,	
низкая	толерантность	к	физическим	нагрузкам,	
особенно	в	сочетании	с	симптомами	дыхатель-
ного	 дискомфорта	 или	 дыхательной	 недоста-
точности.
	 4.	Возникновение	необъяснимых	потерь	со-
знания,	 обмороков,	 симптомов	 преходящего	
нарушения	 мозгового	 кровообращения,	 осо-
бенно	у	лиц	молодого	возраста	и	пациентов	с	
варикозной	болезнью	вен	и/или	тромбофлеби-
том	нижних	конечностей	и/или	малого	таза
	 5.	 Минимальные	 рентгенологические	 при-
знаки	 гиперволемии	 в	 сосудистом	 русле	 лег-
ких,	 тенденция	 к	 увеличению	 правых	 камер	
сердца	 (как	правило,	 имеет	место	 лишь	 у	 лиц	
старшего	возраста).
	 6.	 Минимальные	 электрокардиографиче-
ские	 симптомы,	 указывающие	 на	 повышение	
гемодинамической	нагрузки	на	правые	камеры	
сердца,	 особенно	 на	 правое	 предсердие,	 при	
полной	или	частичной	блокаде	правой	ножки	
пучка	Гиса.

 4.1.5. Ассоциированные клинические состо-
яния и осложнения 
	 Наиболее	 часто	 с	ООО	 ассоциированы	 па-
радоксальная	 венозная	 эмболия	 (ПВЭ)	 и	 ми-
грень	с	аурой.	К	более	редким	ассоциирован-
ным	с	ООО	состояниям	относят	транзиторную	
глобальную	 амнезию,	 протромботические	
нарушения,	 platypnea-orthodeoxia	 syndrome,	
декомпрессионную	болезнь,	синдром	обструк-
тивного	ночного	апноэ.

 4.1.5.1. Парадоксальная (венозная) эмболия 
	 ПВЭ	–	миграция	тромба	(реже	воздуха	или	
жира)	 из	 венозной	 системы	 в	 ЛП	 через	 ООО	
с	 последующей	 эмболией	 в	 системный	 круг	
кровообращения.	 Клинически	 ПВЭ	 может	 ма-
нифеcтировать	 ишемическим	 инсультом	 (ИИ)	
(кардиоэмболический	 патогенетический	 под-
тип),	транзиторной	ишемической	атакой	 (ТИА)	
и,	крайне	редко,	инфарктами	висцеральных	ор-
ганов	(кишечник,	миокард,	селезенка,	сетчатка	
глаз).
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Инсульты,	ассоциированные	с	ООО,	чаще	опре-
деляются	как	криптогенные	инсульты	(КИ)	[8,9].	
Частота	выявления	ООО	при	КИ	крайне	высока	
–	от	24	до	66%	случаев	[10,11,12].	Однако	при-
чинно-следственная	связь	остается	до	сих	пор	
не	столь	очевидной.
Наличие	 ООО	 имеет	 существенное	 клиниче-
ское	значение	при	ПВЭ	и	рассматривается	как	
доминирующий	путь	реализации	ПЭ	[13,20,14],	
наряду	с	прочими	возможными	этиологически-
ми	факторами	ИИ	[3,5,15,16].	

	 Причины	парадоксальных	эмболий:
Структурные	 аномалии	и	 врожденные	пороки	
сердца

• Открытое	овальное	окно

• Дефект	межпредсердной	перегородки

• Дефект	межжелудочковой	перегородки

• Легочный	венозно-артериальный	шунт

Прочие	причины

• Дисфункция	ЛЖ

• Застой	крови	в	ЛП,	 связанный	с	предсерд-
ной	тахикардией	

• Кальциноз	митрального	клапана

• Артериогенные	эмболы	низкого	риска	моз-
гового	инсульта	(нестенозирующие	атероскле-
ротические	бляшки	в	сонных	артериях,	атеро-
матоз	дуги	аорты)

	 Отмечается	 значимость	 тромбоза	 глубоких	
вен	и	малого	таза	в	патогенезе	КИ	при	ООО	(ги-
потеза	 «венозного	 тромбоэмболизма»)	 [17,18],	
которая,	 несмотря	 на	 критические	 аспекты	
[19],	подкрепляется	фактом	высокоскоростного	
прохождения	(до	50	000	эмболических	частиц	
в	час)	венозных	эмболов	в	нижней	полой	вене	
[20]	 у	 40%	 пациентов	 с	 тромбозом	 глубоких	
вен.	В	физиологических	условиях,	сопровожда-
ющихся	повышением	давления	в	ПП	 (натужи-
вание,	кашель	и	др.),	ООО	может	широко	откры-
ваться	и	пропускать	большие	тромбы.	
	 Парадоксальная	эмболия	 (ПЭ).	У	пациентов	
с	 ООО	 без	 право-левого	 внутрисердечного	
шунтирования	 также	 существует	 возможность	
развития	ИИ	по-иному,	отличному	механизму	с	
такой	же	частотой,	как	и	без	ООО	[12].	
	 ООО	может	само	по	себе	служить	потенци-
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альным	источником	ПЭ.	Тромбы	могут	форми-
роваться	либо	внутри	ООО	(Embolic	Thrombus	
Formation	 in	 Situ),	 либо	 возле	 ООО,	 сочетаю-
щегося	 с	 АМПП.	 Образованию	 тромба	 in	 situ	
способствует	туннелевидная	форма	ООО,	пред-
располагающая	 к	 застою	 кровотока	и	форми-
рованию	определенного	прокоагулянтного	по-
тенциала.	 Вместе	 с	 тем	прямых	доказательств	
этого	предположения	недостаточно.
	 Следствием	ПЭ	может	быть	не	только	инсульт,	
но	и	поражение	конечностей	и	кишечника.	За-
подозрить	наличие	ООО	можно	у	пациентов	с	
селезеночными,	печеночными,	почечными	ин-
фарктами	и	 инфарктами	 в	 сетчатку	 глаза	 при	
отсутствии	других	источников	тромбоэмболиз-
ма	и	факторов	риска.	Описаны	случаи	эмболи-
зации	коронарных	артерий	у	молодых	людей	с	
ООО,	приведшие	к	развитию	инфаркта	миокар-
да	с	подъемом	сегмента	ST	[7].	
	 В	целом	строение	дуги	аорты	и	высокая	чув-
ствительность	мозга	к	ишемии	ведут	к	тому,	что	
ПЭ	чаще	манифестирует	инсультом	или	ТИА.

4.1.5.2. Мигрень с аурой
После	 нарушения	мозгового	 кровообращения	
мигрень	 с	 аурой	 является	 вторым	 по	 частоте	
клиническим	 событием,	 ассоциированным	 с	
ООО.	Кроме	того,	доказанным	является	факт	ас-
социации	мигрени	с	аурой	с	возникновением	
инсульта	у	женщин	в	возрасте	до	55	лет	(AHA/
ASA,	2014),	что	объясняется	единым	патогене-
тическим	 механизмом	 развития	 нарушений	
мозгового	кровообращения	–	механизмом	ПЭ.
Триггерные	факторы	возникновения	мигрени	с	
аурой	при	право-левом	шунтировании	связы-
вают	 с	 потенциальной	возможностью	попада-
ния	вазоактивных	субстанций	через	межпред-
сердную	коммуникацию	в	мозговой	 кровоток,	
минуя	малый	круг	кровообращения,	где	в	нор-
ме	они	должны	разрушаться	[21].	
	 Учитывая	рост	совокупной	вероятности	раз-
вития	ИИ	при	сопутствующих	мигрени	с	аурой	
и	 курении,	 рекомендуется	 отказ	 от	 курения	
женщинам,	страдающим	мигренью	с	аурой,	что	
позволяет	снизить	риск	инсульта.	Аналогичная	
ситуация	 касается	 и	 гормональных	 контра-
цептивов.

 4.1.5.3. Протромботические нарушения
Наличие	ООО	 при	 тромбофилических	 состоя-
ниях	 может	 потенцировать	 нарушения	 гемос-

ные	 (цирроз	 печени),	 сосудистые	 (аневризма	
или	удлинение	аорты)	[30].

4.1.5.5. Декомпрессионная болезнь

	 У	 лиц	 с	 ООО,	 работающих	 на	 глубине	 (во-
долазы,	дайверы)	или	в	условиях	высокогорья,	
не	 исключается	 развитие	 декомпрессионной	
(кессонной)	болезни	с	клиническими	проявле-
ниями	в	виде	отека	легких	и/или	транзиторной	
глобальной	 амнезии	 [31,32].	 Указанные	 кли-
нические	проявления	обусловлены	вторичной	
эмболией	воздухом	при	шунтировании	справа	
налево	 через	 ООО.	 В	 целом	 в	 исследовании	
Torti	S.R.	(2005)	у	дайверов	был	отмечен	низкий	
абсолютный	риск	развития	декомпрессионной	
болезни,	но	относительный	риск	был	в	пять	раз	
выше,	 чем	 у	 дайверов	 без	 ООО,	 и	 зависел	 от	
размера	овального	окна	[33].

 4.1.5.6. Синдром обструктивного ночного 
апноэ
	 У	пациентов	с	ООО	синдром	обструктивного	
ночного	 апноэ	 может	 наблюдаться	 по	 тем	же	
причинам,	что	и	у	пациентов	с	ДМПП.	Патоло-
гия	связана	с	возникновением	кровотока	спра-
ва	налево	через	МПП	при	снижении	растяжи-
мости	правого	желудочка.	
	 Аналогичная	физиология	 упорной	 гипоксе-
мии	может	наблюдаться	при	ряде	прочих	пато-
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таза	и	ПЭ	[22,23].	Однако	в	работах,	изучавших	
роль	 сочетания	 центрального	 венозно-арте-
риального	 шунта	 и	 тромбофилий	 в	 развитии	
инсульта	у	молодых	пациентов,	различий	в	на-
рушениях	системы	гемостаза	в	зависимости	от	
наличия	 или	 отсутствия	 ООО	 не	 обнаружено	
[24,25].	
	 В	 рекомендациях	AHA	 /	ASA	 (2013)	 по	 ве-
дению	пациентов	с	острым	ИИ	 [26]	и	по	про-
филактике	ИИ	и	ТИА	(2014)	[27]	курация	паци-
ентов	с	КИ	не	описана	и	ограничена	частными	
особенностями	наблюдения	пациентов	с	тром-
бофилическими	состояниями.	
	 На	 сегодняшний	 день	 число	 работ,	 посвя-
щенных	исследованию	системы	гемостаза	при	
ООО	и	оценке	риска	инсульта	при	комбинации	
ООО	 с	 различными	 нарушениями	 гемоста-
за,	 ограничено,	 что	 не	 позволяет	 представить	
окончательные	рекомендации	по	диагностике	
или	лечению	данной	категории	пациентов.	

4.1.5.4. Platypnea-orthodeoxia синдром
	 Platypnea-orthodeoxia	 (от	 греч.	–	 затрудне-
ние	 дыхания	 при	 вставании,	 купирующееся	 в	
горизонтальном	 положении)	 –	 синдром,	 воз-
никновение	 которого	 обусловлено	 сбросом	
венозной	 крови	 через	шунт	 при	 переходе	 из	
горизонтального	 положения	 в	 вертикальное.	
Это	 приводит	 к	 постуральной	 значимой	 ги-
поксемии	 с	 острым	 снижением	 парциально-
го	 давления	 кислорода	 артериальной	 крови.	
Основное	клиническое	проявление	–	одышка,	
которая	уменьшается	в	 горизонтальном	поло-
жении	ввиду	уменьшения	сброса	[28,29].

Клинические	 проявления	 platypnea-
orthodeoxia	возникают	при	наличии	двух	ком-
понентов:
а)	 анатомического	–	 в	 виде	 межпредсердной	
коммуникации;
б)	 функционального	 –	 в	 виде	 деформации	
(«анатомического	искажения»)	МПП	с	перена-
правлением	потока	шунта	в	вертикальном	по-
ложении.	
	 Первый	 компонент	 возможен	 при	 ДМПП,	
ООО	или	фенестрированной	аневризме	МПП.	
Второй	компонент	могут	обусловливать	причи-
ны	 легочно-сердечные	 (экссудативный	–	 кон-
стриктивный	 перикардит,	 эмфизема,	 артерио-
венозные	мальформации,	пульмонэктомия	или	
амиодароновая	 интоксикация),	 абдоминаль-

логических	состояний,	сопровождающихся	по-
вышением	давления	в	правых	отделах	сердца	
и	 сочетающихся	 с	 ООО,	 таких	 как	 клапанный	
стеноз	легочной	артерии,	 аномалия	Эбштейна	
и	другие	нарушения	трикуспидального	клапа-
на,	 инфаркт	 правого	 желудочка,	 хронические	
болезни	 легких	 (обструктивные	 или	 рестрик-
тивные),	 легочная	 эмболия	 (острая	 или	 хро-
ническая),	 легочная	 гипертензия	 (первичная	и	
вторичная).

4.1.5.7. Транзиторная глобальная амнезия
	 Транзиторная	 глобальная	 амнезия	 описы-
вается	 как	 клинический	 синдром	 преходяще-
го	 расстройства	 памяти	 с	 внезапной	 утратой	
способности	запоминать	новую	информацию	и	
выпадением	из	памяти	некоторых	недавних	со-
бытий.	Во	время	приступа	наблюдается	полная	
дезориентация,	которая	длится	от	30–60	минут	
до	12	 ч	 и	 более,	 в	 сочетании	 с	 ретроградной	
амнезией.	Неврологическое	обследование,	как	
правило,	не	выявляет	органической	патологии.	
Наиболее	 вероятной	 причиной	 считают	 тран-
зиторную	 ишемию	 вследствие	 атеросклероза,	
тромбоза,	 тромбоэмболии,	 ассоциированную	
в	том	числе	 с	ООО,	 которая	вызывает	двусто-
роннее	нарушение	функции	заднемедиального	
таламуса	или	гиппокампа.	В	некоторых	случаях	
наблюдается	после	мигренозной	атаки.
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