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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

Двустворчатый аортальный клапан (ДАК) относится к самым распространенным по-
рокам сердца у детей и взрослых. Он встречается в популяции у 0,5–2% населения 
(преимущественно у мужчин) и протекает благоприятно или, в зависимости от гене-
тических нарушений, морфологии, c осложнениями. У пациентов с ДАК отмечается 
гетерогенность клинических проявлений и осложнений, обусловленных феноти-
пами клапана и аортопатии. Осложнения в виде дисфункции аортального клапана 
(стеноз или недостаточность), кальцификации, инфекционного эндокардита, аорто-
патии с развитием аневризмы, разрыва, диссекции сосуда появляются в разные воз-
растные периоды и определяют неодинаковый подход к выбору лечения. Клиниче-
ские проявления осложнений у большинства пациентов развиваются во взрослом 
возрасте, в 50% случаев для их коррекции прибегают к оперативному лечению, у 12–
15% детей возникшие осложнения обусловливают хирургические вмешательства в 
детском и подростковом возрасте. Трудности возникают при оценке риска развития 
прогрессирования заболевания и прогнозировании осложнений. Основными мето-
дами диагностики ДАК являются визуализирующие: эхокардиографическое (ЭхоКГ) 
исследование, компьютерная томография (КТ) и магнитно-резонансная томография 
(МРТ) сердца. Показания к хирургическому лечению аортального клапана и аорты 
возникают в течение жизни и основываются на функциональных нарушениях, выяв-
ленных клинически, и результатах визуализирующих методов исследования. 
Ключевые слова: двустворчатый аортальный клапан, аортопатия, эпидемиология, 
диагностика, эхокардиография, магнитно-резонансная томография, компьютерная 
томография
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

Bicuspid aortic valve (BAV) is one of the most common heart defects in children and 
adults. It occurs in 0.5–2% of the population, mainly in men, and proceeds favorably or, 
depending on genetic disorders and morphology, with complications. In patients with BAV, 
heterogeneity of clinical manifestations and complications due to valve phenotypes and 
aortopathy is observed. Complications in the form of aortic valve dysfunction (stenosis or 
insufficiency), calcification, and aortopathy with aneurysm, rupture, vessel dissection, and 
infective endocarditis, appear at different age periods determining different approaches 
to the choice of treatment. Clinical manifestations and complications in most patients 
appear in adulthood; in 50% of cases surgical treatment is used to correct them, and in 
12–15% of children, the resulting complications are the cause of surgical interventions in 
childhood and adolescence. Difficulties arise in assessing the risk of disease progression 
and complications. The  main methods of diagnosing BAV are imaging techniques: 
echocardiography (EchoCG), computed tomography (CT), and magnetic resonance 
imaging (MRI) of the heart. The indications for surgical treatment of the aortic valve and 
aorta arise during life and are based on functional disorders detected clinically and the 
results of visualization methods.
Keywords:  bicuspid aortic valve, aortopathy, epidemiology, diagnostics, 
echocardiography, magnetic resonance imaging, computed tomography

_________________________________________________________________________________________________

	� ВВЕДЕНИЕ
Наиболее распространенным врожденным пороком сердца у населения является 

ДАК, встречающийся у детей и взрослых с частотой 0,5–2%, c преобладанием у муж-
чин (М : Ж ~3 : 1) [1, 2]. В среднем у трети пациентов с ДАК обнаруживают аортопатию, 
обусловленную генетическими и гемодинамическими факторами, изменяющими 
анатомию и морфологию сосудистой стенки, для которой характерны осложнения 
в виде расширения, аневризмы, диссекции, усугубляющих дисфункцию аортального 
клапана. Порок рассматривается как клапанно-аортальный комплекс, характеризу-
ющийся неоднородностью клапанных и аортальных фенотипических проявлений, 
расстройством функции и развитием осложнений, влияющих на прогноз жизни.

С момента первого известного описания ДАК Леонардо да Винчи более  
500 лет назад, работ W.  Osler и M.  Abbot представление о пороке значительно из-
менилось. В течение длительного времени ДАК без гемодинамических нарушений 
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рассматривался как функционально незначимая аномалия сердца. В настоящее вре-
мя результаты исследования истекших десятилетий: достижения генетики и совре-
менные визуализирующие динамические диагностические методы, проспективное 
наблюдение оперированных и неоперированных пациентов; результаты сопостав-
ления гемодинамических и морфологических характеристик с таковыми пациентов 
с трехстворчатым аортальным клапаном – продолжают удивлять фенотипической ге-
терогенностью и вариабельностью клинических проявлений ДАК. Морфология кла-
пана, гемодинамические расстройства из-за нарушений функции, структурные из-
менения стенки аорты не только влияют на состояние клапанного аппарата сердца,  
но и обусловливают развитие осложнений [3, 4].

Гетерогенные клинические проявления, включающие критические клапанные 
изменения в детском возрасте или благоприятное течение порока до 7–8-го деся-
тилетия жизни, побудили к созданию классификаций ДАК (клапанных, генетических, 
аортальных) с тем, чтобы прогнозировать развитие осложнений и продолжитель-
ность жизни, определять показания и методы оперативного лечения [1].

	� ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Результаты популяционных исследований свидетельствуют о том, что распро-

страненность ДАК составляет примерно 1% с вариативностью от 0,5% до 2% в зави-
симости от исследуемых контингентов, методов диагностики (прижизненного опре-
деления или аутопсии) [4, 5]. 

Исследования детей в разных возрастных периодах показали распространен-
ность ДАК менее 1,0%. По  результатам ЭхоКГ из 25  556 новорожденных (средний 
возраст 12 дней) ДАК диагностирован у 196 (0,77%; 95% ДИ 0,67%–0,88%) с соотно-
шением мальчиков и девочек 2,1 : 1. У новорожденных с ДАК по сравнению с детьми 
с трехстворчатым аортальным клапаном часто встречались аортальная регургита-
ция (14,7% против 1,3%), больший диаметр корня аорты (10,7 мм против 10,3 мм) и 
восходящей аорты (9,8 мм против 9,4 мм). Аортопатию наблюдали у 65 (33,2%) ново-
рожденных с ДАК: у 62 расширение корня аорты с z-баллом ≥3 и у 3 – с коарктацией 
аорты [6].

При двухмерном ЭхоКГ-исследовании 817 здоровых детей в возрасте 10 лет ДАК 
обнаружен в 0,5% случаев: у мальчиков – 0,75%, у девочек – 0,24%, расширение кор-
ня аорты встречалось чаще по сравнению с детьми с трехстворчатым аортальным 
клапаном [2].

У 20 946 призывников проведен эхокардиографический скрининг для выявления 
ДАК и гемодинамических характеристик порока. Выявлено 167 (0,8%) пациентов с 
ДАК, у которых аортальная регургитация, преимущественно легкая, обнаружена 
в 66% случаев. Размеры аорты превышали таковые у пациентов с трехстворчатым 
аортальным клапаном, степень расширения которой зависела от наличия, но не от 
степени тяжести аортальной недостаточности [7].

Метаанализ 45 630 случаев аутопсий по базам данных четырех стран (США, Бра-
зилия, Великобритания, Индия) за период с 1928 г. по 1999 г. показал, что распро-
страненность ДАК составила 0,81% (ДИ=0,5–1,2%, p<0,001, n=444). В восьми выпол-
ненных с 1995 г. по 2021 г. ЭхоКГ-исследованиях в шести странах мира (США, Ислан-
дия, Канада, Дания, Италия, Китай) среди 296 245 пациентов ДАК выявили у 1392, что 
составило 0,61% (ДИ=0,39–0,82%, p<0,001) [8].
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Таким образом, распространенность порока методом ЭхоКГ и при аутопсии  
изучалась и продолжает изучаться в разных возрастных периодах в разных странах.

	� КЛАССИФИКАЦИЯ
Для лучшего понимания клинической картины и прогнозирования возможных 

осложнений и продолжительности жизни предложено несколько классификаций 
ДАК. Поскольку с ДАК возможна ассоциированная аортопатия, выделяют три группы 
заболеваний с клапанно-аортальным комплексом (рис. 1) [5]: 

	� 1-я группа: клапанно-аортальный комплекс синдромный, который встречается с 
генетическими синдромами, часто обусловливающими основные клинические 
проявления; с врожденными пороками сердца, для которого характерна ранняя 
дисфункция аортального клапана и развитие осложнений аортопатии (аневриз-
ма, диссекция) в молодом возрасте;

	� 2-я группа: типичный клапанно-аортальный комплекс, который характерен для 
изолированного ДАК, не ассоциированного с другими заболеваниями; прогрес-
сирующую вальвулопатию и/или аортопатию выявляют у молодых и пожилых 
людей, осложнения возникают в любой возрастной период, поэтому требуется 
наблюдение;

	� 3-я группа: не диагностированный при жизни, выявленный при аутопсии; или не-
осложненный, протекающий мало- или бессимптомно, неосложненный, выявлен-
ный случайно при обследовании.
В генетической классификации ДАК подразделяется на спорадический (или изо-

лированный), семейный несиндромный или синдромный (рассматривают как се-
мейный, ассоциированный с другими аномалиями, включая сердечно-сосудистые 
дефекты) [5]. Недавний метаанализ, включающий 23 наблюдательных исследования, 
показал, что распространенность ДАК в семьях с одним родственником с ДАК соста-
вила 23,6%, а распространенность расширения аорты – 29,2%. Родственники первой 
линии пациентов с ДАК имеют повышенный риск подобного порока, в 6,88 раза пре-
вышающий риск развития ДАК в популяции, и в 3,63 раза более высокий риск дис-
секции аорты [9, 10]. Определение наследственного или спорадического синдрома 
либо ассоциированных состояний при ДАК необходимо, поскольку развивающиеся 
серьезные осложнения могут определять продолжительность жизни пациента, а 
при семейном типе – его родственников. На течение самого порока также влияют 
ассоциированные заболевания. 

Синдромный ДАК выявляют при наследственных синдромах и заболеваниях, 
таких как наследственные первичные кардиомиопатии. Di Zhang и соавт. анализи-
ровали результаты клинического и ЭхоКГ-исследования, выполненного в сердечно-
сосудистом центре за 9 лет. Из 3553 пациентов с ДАК (преимущественно мужчины 
(80,7%)) у 57 (1,6%) обнаружены признаки первичных наследственных кардиомиопа-
тий: у 30 – гипертрофической, у 19 – дилатационной, у 8 – некомпактного миокарда 
левого желудочка [11]. Признаки дисфункции аортального клапана и хронической 
сердечной недостаточности встречались часто по сравнению с пациентами без кар-
диомиопатий, наиболее высокая частота аортопатий отмечена при гипертрофиче-
ской кардиомиопатии по сравнению с дилатационной и некомпактным миокардом 
левого желудочка (43,3%, 26,3%, 25% соответственно).
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Рис. 1. Группы пациентов с ДАК, встречающиеся в клинической практике, возраст пациентов, риск 
осложнений, необходимость в наблюдении и лечении
Fig. 1. Groups of patients with BAV encountered in clinical practice; age of patients, risk of 
complications, need for monitoring and treatment

Распространенность ДАК при основных генетических синдромах [12]
Prevalence of BAV in the main genetic syndromes [12]

Синдром Генетическое происхождение Распространенность ДАК, %
Turner’s Моносомия X 15–30
Марфана FBN1 1,8

Loeys – Dietz  TGFBR1, TGFBR2, TGFB2, TGFB3, 
SMAD3 10–30

Комплекс Shone’s  NOTCH1 50
Andersen’s KCNJ2 10

Двустворчатый аортальный клапан

1-я группа – клапанно- 
аортальный комплекс 

синдромный  
(редко встречается)

2-я группа – типичный 
клапанно-аортальный 

комплекс – изолированный 
несиндромный ДАК (наиболее 

распространенный)

3-я группа – 
недиагностированный 

и неосложненный 
(ретроспективное выявление)

Ассоциирован с:
	− генетическими синдромами
	− врожденными пороками 

сердца
	− тяжелой коарктацией аорты
	− ранней дисфункцией 

клапана
	− ранней прогрессирующей 

аортопатией

Прогрессирующая 
вальвулопатия и/или 
аортопатия

Встречается у молодых/
пожилых людей 

Наблюдение необходимо

Обычно требуется лечение

Продолжительность жизни 
обычная

Бессимптомное течение

Мягкая или 
непрогрессирующая 
вальвулоаортопатия

Отсутствует клиническая 
манифестация 

Диагностика при аутопсии 
или случайная 

Наблюдение в случае 
диагностики требуется

Высокий риск инфекционного 
эндокардита, диссекции 
аорты

Часто у детей и молодых 
людей

Наблюдение необходимо

Часто требуется раннее 
лечение 

Продолжительность жизни 
уменьшена

Высокий риск инфекционного 
эндокардита, диссекции 
аорты
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При генетических синдромах и хромосомных болезнях ДАК встречается с различ-
ной частотой (см. таблицу). 

При синдроме Тернера отмечают самую высокую распространенность ДАК среди 
генетических синдромов. ДАК с нарушением функции клапана встречается у 15–30% 
пациентов с синдромом Тернера. Синдром Тернера относится к хромосомным за-
болеваниям с полной или частичной моносомией Х-хромосомы, встречается с ча-
стотой 1 : 2000 новорожденных и характеризуется дисгенезией яичников, низкорос-
лостью и бесплодием. Пациенты с синдромом Тернера имеют в онтогенезе высокий 
риск сердечно-сосудистой врожденной и приобретенной патологии. Многолетнее 
наблюдение за 3439  женщинами с синдромом Тернера показало, что причиной 
смерти 41% пациентов явились заболевания сердечно-сосудистой системы, преиму-
щественно патологии аортального клапана и аорты [13]. 

Для синдрома Марфана, генетического заболевания, вызванного аномалией со-
единительной ткани (мутацией в гене FBN1), ДАК ранее считали более распростра-
ненным, чем в общей популяции [14]. Недавнее крупное исследование, включавшее 
1437  пациентов с синдромом Марфана с мутацией гена FBN1, продемонстрирова-
ло, что распространенность ДАК составила 1,8%, что подобно таковому в популя-
ции  [15]. Максимальный диаметр корня аорты и z-балл преобладали у пациентов 
всех возрастных групп при синдроме Марфана с ДАК по сравнению с пациентами с 
трехстворчатым аортальным клапаном. У пациентов с синдромом Марфана выявили 
преимущественно сращение правой и левой коронарных створок (77%) аортально-
го клапана, аналогичное тому, которое преобладает при изолированном ДАК [16].

Наличие ДАК при синдроме Марфана обусловливало более тяжелый фенотип 
аневризмы аорты, требующий хирургического лечения в более молодом возрас-
те [15].

Синдром Loeys  – Dietz относится к заболеваниям с аутосомно-доминантным 
наследованием, обусловленным мутациями с вариабельной экспрессией в генах  
TGFβ-рецепторов I (TGFBR1) и II (TGFBR2), гена лиганда TGFB2, TGFВ3, гена декапен-
таплегического гомолога 2 и 3 (SMAD2, SMAD3). Предполагают, что синдром Loeys – 
Dietz относится к редким наследственным нарушениям соединительной ткани и 
встречается частотой <1 на 100 000 населения. Средняя ожидаемая продолжитель-
ность жизни составляет 37  лет, что значительно меньше по сравнению с леченым 
синдромом Марфана (72 года) и сосудистым типом синдрома Элерса – Данло (48 лет) 
[17, 18]. Врожденные пороки сердца (двустворчатый аортальный клапан, открытый 
артериальный проток, дефект межпредсердной перегородки), приобретенный сте-
ноз клапана легочной артерии встречаются чаще у пациентов с синдромом Loeys – 
Dietz по сравнению с синдромом Марфана [18, 19]. ДАК встречается у 10–30% паци-
ентов с синдромом Loeys – Dietz  [20]. Расширение корня аорты на уровне синусов 
Вальсальвы при разных типах синдрома Loeys – Dietz обнаруживают в 95–98% случа-
ев, поражение нисходящей и брюшной аорты встречается значительно реже. К при-
чинам смерти относят расслоение или разрыв аневризмы грудной аорты (нередко 
без предшествующего значительного расширения сосуда), других артерий среднего 
и крупного калибра с развитием внутричерепных кровоизлияний [21]. 

Комплекс Shone’s встречается в 0,7% случаев всех врожденных пороков серд-
ца и представляет собой комбинацию аномалий левых отделов сердца и аорты. 
Комплекс Shone’s встречается в виде полного варианта (коарктация аорты, стеноз 
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клапана аорты, «парашютообразный» митральный клапан и надклапанное митраль-
ное кольцо) и неполного (2 или 3 аномалии из перечисленных ранее), при котором 
обязательна обструкция кровотока в левых отделах сердца [22]. Полный и неполный 
варианты сочетаются с другими сердечно-сосудистыми аномалиями, в том числе с 
ДАК. Хирургическая коррекция пороков и аномалий, как правило, проводится в дет-
ском возрасте.

Синдром Andersen’s – Tawil относится к редким генетическим заболеваниям (1  : 
1 000 000 населения), для которого характерны признаки дисморфогенеза, преходя-
щий паралич мускулатуры, удлинение интервала QT, сочетающееся с высокоампли-
тудным зубцом  U и желудочковыми аритмиями [23]. Наиболее распространенным 
пороком сердца при синдроме Andersen’s является ДАК.

Фенотип генетического синдрома с характерными признаками, нередко семей-
ный анамнез, молекулярно-генетическое исследование необходимы для диагности-
ки при подозрении на синдромный ДАК. Клинические симптомы и признаки ассоци-
ированного заболевания при синдромном ДАК нередко преобладают и оказывают 
определяющее влияние на выбор лечебной тактики и продолжительность жизни 
пациента.

У большинства людей встречается несиндромный ДАК, спорадический или се-
мейный. Несиндромный ДАК спорадический протекает изолированно или в комби-
нации с другими, часто левосторонними пороками сердца и/или коарктацией аорты. 
При семейном типе несиндромного ДАК среди родственников первой линии часто 
выявляют пациентов с тяжелыми левосторонними пороками сердца: стеноз ми-
трального клапана, стеноз аортального клапана, коарктация аорты (7%), комплекс 
Шона, открытый артериальный проток (8,5%), аномалии митрального клапана (11%), 
дефект межжелудочковой перегородки (14%) [24].

Разнообразие синдромов и заболеваний, для которых ДАК является клиническим 
проявлением или ассоциированным заболеванием, определяет диагностический 
путь обследования пациента. Внешние признаки при генетических нарушениях, си-
стемные проявления заболевания, наличие других пороков сердца или изменений 
миокарда позволят своевременно диагностировать патологию.

	� ТИПЫ И ФЕНОТИПЫ ДВУСТВОРЧАТОГО АОРТАЛЬНОГО КЛАПАНА
Анатомические особенности ДАК влияют на биомеханику и гемодинамические 

нарушения, появляющиеся в результате порока развития клапана. Клапанная клас-
сификация, согласно Международному консенсусу по номенклатуре и классифика-
ции врожденного двустворчатого аортального клапана и связанных с ним аортопа-
тий, для клинических, хирургических, интервенционных и исследовательских целей 
(2021 г.) рассматривает три типа ДАК, каждый из которых имеет определенные фено-
типы [5] (рис. 2): 

	� 1-й тип (90–95%): со слиянием 2 неодинаковых по размеру створок, между кото-
рыми имеется шов (врожденный фиброзный гребень), с тремя аортальными си-
нусами; выделяют три фенотипа – слияние правой и левой коронарных створок 
(70–80%), коронарные артерии отходят от одного или обоих синусов Вальсальвы; 
слияние правой коронарной и некоронарной створки (20–30%), слияние левой и 
некоронарной створки (3–6%);
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	� 2-й тип (5–7%): две изначально развитые одинаковые створки и два аортальных 
синуса Вальсальвы, шов отсутствует; представлен двумя фенотипами – латерола-
теральным, при котором коронарные артерии отходят из каждого из двух сину-
сов, и передне-задним, коронарные артерии отходят от каждого из синусов или 
правая коронарная артерия и общий ствол левой коронарной артерии начина-
ются от переднего синуса; 

	� 3-й тип (распространенность неизвестна): с частичным слиянием створок у осно-
вания, шов менее 50% длины створки, по внешнему виду напоминает трехствор-
чатый клапан, но отверстие клапана по размеру меньше по сравнению с морфо-
логически нормальным клапаном.
Наличие фиброзного шва при 1-м и 3-м типе прогностически неблагоприятно, 

поскольку его считают предиктором дисфункции клапана и повышенной частоты 
хирургического лечения на клапане и аорте. От расположения шва зависит харак-
тер дисфункции клапана (развитие стеноза или недостаточности) [25]. Осложнения и 
дисфункция клапана при ДАК зависят от типа сращения створок клапана и фенотипа. 
Слияние правой и левой створки часто связано с формированием аортального сте-
ноза и аортальной регургитации, расширением корня и развитием аневризм корня, 
восходящей аорты и дуги аорты [26, 27].

Рис. 2. Типы и фенотипы ДАК
Fig. 2. BAC types and phenotypes
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Наиболее распространенным среди фенотипов аортопатий (нормальная шири-
на аорты, расширение восходящей аорты, расширение корня или дуги аорты) при 
дисфункции клапана (стеноз или недостаточность) является слияние правой и левой 
створки аортального клапана. Статистически чаще слияние правой и левой створки 
приводит к развитию аортального стеноза, у небольшой доли пациентов, преиму-
щественно мужского пола (детей и взрослых), он ассоциирован с расширением кор-
ня аорты и аортальной недостаточностью [24]. Этот фенотип часто встречается при 
генетических синдромах: синдроме Тернера и комплексе Шона, а также у людей с 
синдромом Дауна [28]. У детей слияние правой и левой створки связано с коаркта-
цией аорты. В 20–30% случаев при ДАК определяют слияние правой и некоронарной 
створки, более распространенное среди азиатской популяции и часто связанное с 
аортальным стенозом у взрослых [25, 29].

Слияние правой и некоронарной створки встречается в 20–30% случаев ДАК и 
ассоциировано с высокой распространенностью аортального стеноза у взрослых, 
быстрым прогрессированием аортальной регургитации. У детей при этом фенотипе 
отмечают быстрое прогрессирование аортального стеноза и аортальной регургита-
ции [1, 3].

Слияние левой и некоронарной створки является наименее распространенным и 
встречается у 3–6% пациентов с ДАК [5].

Второй тип слияния створок аортального клапана  – 2-синусовый, встречается 
редко и не предполагает слияния створок. По внешнему виду 2 створки примерно 
одинакового размера и формы с двумя синусами без шва, соответственно располо-
жению створок выделяют латеролатеральный и передне-задний фенотипы. Научные 
данные о клиническом прогностическом значении и ассоциациях 2-синусового ДАК 
отсутствуют [5, 26]. 

При частичном слиянии створок аортального клапана тип ДАК выделен недавно, 
распространенность неизвестна. Этот тип клапана подобен трехстворчатому с тре-
мя симметричными створками, при исследовании (во время кардиохирургического 
вмешательства или при визуализации методами с высоким разрешением – КТ, МРТ) 
определяется частичное (<50% длины) сращение створок у основания комиссур с 
образованием «мини-шва». Этот тип ДАК не всегда распознают при ЭхоКГ, но он ча-
сто ассоциирован с аортопатией [30, 31].

Связь между фенотипом ДАК и клапанной дисфункцией выявляли в метаанализе 
Z. Mai и соавт. Поскольку результаты многих исследований противоречивые и сви-
детельствовали о том, что фенотипы ДАК имеют различное соотношение с дисфунк-
цией клапана, выполнен анализ 13 исследований с визуализацией сердца методами 
трансторакальной и чреспищеводной ЭхоКГ и КТ. Результаты метаанализа показали, 
что при слиянии правой и левой створки ДАК часто наблюдали аортальную регур-
гитацию, а у пациентов со слиянием правой и некоронарной створки – аортальный 
стеноз. К тому же при ДАК со швом выявили более высокую частоту аортальной ре-
гургитации, в то время как на частоту аортального стеноза шов не влиял [32]. Наибо-
лее частым осложнением ДАК у взрослых являлась дисфункция аортального клапа-
на (тяжелый аортальный стеноз или реже тяжелая аортальная регургитация, либо их 
комбинация), при которой 53% пациентов нуждались в хирургическом восстановле-
нии расширенной аорты или замене аортального клапана [26]. 
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У пациентов с ДАК и массивной кальцификацией клапана обнаружены высокие 
уровни холестерина, липопротеидов низкой плотности и высокочувствительного 
С-реактивного белка. Повышенный уровень С-реактивного белка выявили у пациен-
тов с умеренной или тяжелой кальцификацией, но его значение не коррелировало с 
диаметром аорты, возрастом, полом, индексом массы миокарда [33, 34]. Результаты 
исследования посчитали полезными для прогнозирования кальцификации аорталь-
ного клапана у пациентов с ДАК. 

	� АОРТОПАТИЯ
Аортопатией называют проксимальное расширение аорты с диаметром >40 мм 

и/или индексируемым диаметром аорты, превышающим 21 мм/м2 [35]. У пациентов с 
ДАК аортопатия встречается в 20–84% случаев [24].

Расширение корня или восходящей аорты считают легким в случае, если значе-
ние диаметра находится между верхним пределом нормы, зависящим от возрас-
та, размера тела и пола пациента, и 45 мм; умеренным – при диаметре от 46 мм до 
50–54 мм; тяжелым при диаметре ≥55 мм, если нет сопутствующих факторов риска, 
и также тяжелым при диаметре ≥50 мм, если есть сопутствующие факторы риска (лю-
бой из них). К  факторам риска, которые увеличивают вероятность аортальных ос-
ложнений у пациентов с ДАК с типичной вальвулоаортопатией, относятся «корневой 
фенотип» аортопатии, тяжелая аортальная регургитация, неконтролируемая гипер-
тензия, личный анамнез коарктации аорты, семейный анамнез диссекции аорты или 
ранняя необъяснимая внезапная сердечная смерть, либо увеличение корня или вос-
ходящей аорты ≥0,3 см/год [5, 35].

Расширение аорты при ДАК начинается с детского возраста и прогрессирует по-
степенно под влиянием изменений строения сосудистой стенки, обусловленной ге-
нетическими нарушениями, и гемодинамического воздействия (эксцентричный по-
ток крови, аномальные напряжение сдвига и скорость потока и др.).

Клиническими проявлениями аортопатии, встречающейся в 40–70% случаев при 
ДАК, являются расширение корня, восходящей аорты и формирование осложнений: 
аневризмы, диссекции и разрыва аорты. Корректированный по возрасту относи-
тельный риск образования аневризмы аорты при ДАК в 80 раз выше по сравнению 
с общей популяцией  [5]. Скорость прогрессирования расширения аорты при ДАК 
выше по сравнению с пациентами с трехстворчатым аортальным клапаном и дегене-
ративной аневризмой аорты и составляет в среднем 0,3–0,8 мм/год [3, 8].

Результаты исследования групп с аортопатией и ДАК свидетельствуют об их неод-
нородности, что вызывает трудности в прогнозировании риска развития осложне-
ний аортопатии. Стратификация риска и выбор лечения аортопатии при ДАК основа-
ны на показателе диаметра аорты (больший диаметр обусловливает более высокий 
риск событий) и определении фенотипа аортопатии.

Необходимость распознавания фенотипов аортопатии обусловлена тем, что их 
наличие и ассоциация с определенными типами и фенотипами клапанов определяет 
клинические исходы для пациентов с ДАК [36]. Исследователи у большинства паци-
ентов рассматривают два основных фенотипа аортопатии [5]: 

	� первый – фенотип восходящей аорты, при котором происходит расширение вос-
ходящей аорты выше сино-тубулярного соединения, нередко распространяется 
на дугу аорты, встречается в 70% случаев аортопатий при ДАК;

Гетерогенность двустворчатого аортального клапана и ассоциированной аортопатии: обзор литературы

274 "Cardiology in Belarus", 2026, volume 18, No. 2



Обзоры и лекции
Reviews and Lectures

	� второй – расширение корня аорты («корневой» фенотип), составляет 20–30% 
аортопатий при ДАК, изредка вовлекает в процесс вентрикуло-аортальное со-
единение (кольцо аортального клапана). 
Третий фенотип (редко встречается) – расширяющийся, характеризуется расши-

рением корня, восходящей аорты и дуги аорты, ассоциирован с фенотипом ДАК, при 
котором наблюдают слияние правой и некоронарной или левой и некоронарной 
створки [3, 5].

При первом, наиболее распространенном фенотипе отмечают прогрессиру-
ющую кальцификацию клапана с развитием аортального стеноза и асимметрич-
ного расширения восходящей аорты, синусы Вальсальвы нормальных размеров 
или расширены незначительно [37]. Фенотип восходящей аорты развивается при 
любом типе и фенотипе ДАК, часто при слиянии правой и некоронарной створок. 
Кальцификация клапана (27%) с формированием аортального стеноза появляется 
у пациентов с ДАК на десятилетие раньше по сравнению с людьми с трехстворча-
тым аортальным клапаном и связана с факторами риска, обычными для пожилых 
людей (возраст, артериальная гипертензия, диабет, дислипидемия, курение) [25]. 
Таким образом, фенотип, при котором расширяется восходящая аорта, характе-
рен для людей пожилого возраста [5]. Аортопатию выявляют случайно, в течение 
длительного времени после протезирования аортального клапана она остается 
компенсированной [38]. Расширение аорты при первом фенотипе происходит 
медленно, преимущественно за счет гемодинамических нарушений, обусловлен-
ных ДАК.

Второй, или «корневой», фенотип характеризуется расширением корня аорты 
на уровне синусов Вальсальвы, регургитацией на аортальном клапане, развивает-
ся часто при слиянии правой и левой коронарных створок и редко при слиянии 
правой и некоронарной створки ДАК [35]. Фенотип встречается преимуществен-
но у мужчин молодого возраста, подобен таковому при синдроме Марфана, часто 
осложняется диссекцией аорты [5, 39]. Расширение аорты обусловлено генетиче-
скими нарушениями, вызывающими изменения структуры соединительной ткани, 
и происходит более быстрыми темпами по сравнению с первым фенотипом аор-
топатии. Риск развития диссекции аорты в 10  раз выше по сравнению с первым 
фенотипом [40].

А. Evangelista и соавт. выполнили анализ ЭхоКГ-исследования 852 пациентов с 
ДАК (средний возраст 47,4±16,8 года, 70,2% мужчины) с определением типа и фено-
типа аортального клапана, измерением ширины аорты на уровне корня с расчетом 
z-балла (расширением считали при z ≥2), восходящей аорты. Авторы определили 
при первом типе ДАК частоту трех фенотипов: слияние правой и левой створки в 
72,9%, правой и некоронарной створки в 24,1%, левой и некоронарной створки в 
3,0%. При многомерном анализе выявили, что аортальная регургитация (23%) свя-
зана с мужским полом (ОР: 2,80, р<0,0001), пролапсом аортального клапана (ОР: 
5,16, р<0,0001); аортальный стеноз (22%) – с фенотипом слияния правой и некоро-
нарной створки (ОР: 2,09, р<0,001), наличием шва (ОР: 2,75, р<0,001), возрастом (ОР: 
1,03, р<0,001), дислипидемией (ОР: 1,77, р<0,01), курением (ОР: 1,63, р<0,05) [25]. 

Измерение восходящей аорты показало расширение (у 76%), независимое от фе-
нотипа ДАК, ассоциированное со значительной клапанной дисфункцией. Расшире-
ние корня аорты выявили в 34% случаев, преимущественно у мужчин с аортальной 
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регургитацией. Аортальная регургитация распространена у мужчин молодого воз-
раста, аортальный стеноз – у пожилых пациентов [25]. 

	� ДИАГНОСТИКА ВИЗУАЛИЗИРУЮЩИМИ МЕТОДАМИ
Поскольку физикальные признаки ДАК неспецифичные, аускультативная карти-

на при сформированных осложнениях (стеноз или недостаточность) соответствует 
дисфункции клапана. ЭхоКГ-исследование является основным методом диагностики 
порока. При выполнении исследования необходимо выявить ДАК, определить кла-
панный фенотип, оценить функцию клапана, измерить ширину корня и восходящей 
грудной аорты, исключить коарктацию аорты и другие врожденные пороки сердца, 
выявить или исключить признаки инфекционного эндокардита, диссекции аорты [5]. 
При трансторакальной ЭхоКГ ДАК диагностируют в 80–90% случаев, с чувствитель-
ностью 78%, специфичностью 96% [41]. Трансторакальную ЭхоКГ дополняют чреспи-
щеводным исследованием, обладающим большей разрешающей способностью. 

Другие методы визуализации (КТ, МРТ грудной аорты) показаны в случае, если 
диаметр и морфологию корня и восходящей аорты невозможно оценить при ЭхоКГ. 
КТ и МРТ сердца и аорты повышают точность диагностики и фенотипирования ДАК 
и аортопатии и являются «золотым стандартом» для измерения ширины грудной 
аорты и сравнительного наблюдения за ней [42]. Наблюдение за грудной аортой у 
пациентов с ДАК рекомендуют проводить пожизненно (особенно при ширине корня 
или восходящей аорты ≥4,0 см), несмотря на выполненное хирургическое лечение 
аортального клапана [43]. Кратность выполнения ЭхоКГ, МРТ или КТ зависит от ис-
ходной ширины аорты и скорости роста расширения.

МРТ дополнительно к ЭхоКГ позволяет оценить анатомию, функциональную спо-
собность сердца, перфузию миокарда, визуализировать и количественно оценивать 
фиброз. Этот метод предпочтителен для сравнительного наблюдения за расширени-
ем восходящей аорты и диагностики диссекции. КТ обеспечивает комплексную визу-
ализацию (в систолу и диастолу) аортального клапана, корня и восходящей аорты в 
разных плоскостях. 

	� ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Исследования ДАК свидетельствуют о значительной неоднородности клиниче-

ских проявлений, включая фенотип клапана и тяжесть его дисфункции, зависимость 
от морфологии клапана фенотипа аортопатии и развития осложнений. Выделение 
типов и фенотипов ДАК, фенотипов аортопатии является очередной попыткой про-
гнозировать течение вальвулоаортопатии для предупреждения развития осложне-
ний и своевременного хирургического лечения. Диагностика ДАК улучшается благо-
даря более широкому применению визуализирующих методов исследования сердца 
и аорты, увеличивается количество пациентов, оперированных по поводу дисфунк-
ции аортального клапана и осложнений аортопатии. Необходимы рандомизиро-
ванные клинические исследования по анализу частоты осложнений при различных 
фенотипах ДАК и аортопатии у пациентов, не оперированных и оперированных по 
поводу дисфункции аортального клапана и аортопатии. 
_________________________________________________________________________________________________
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