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Введение 
До недавнего времени врожденный порок сердца 

– двустворчатый аортальный клапан (ДАК) – в случае 
отсутствия гемодинамических нарушений рассматри-
вали как малую аномалию, не влияющую на качество 
и прогноз жизни человека. Достижения в области мо-
лекулярной генетики, современные клинические про-
спективные наблюдения, развитие технологий, ви-
зуализирующих интимные структуры сердца, результаты 
гистологических исследований биоптатов опериро-
ванных сердец изменили представление о заболевании. 
Помимо гемодинамических расстройств, возникающих 

в результате сужения аортального отверстия или не-
достаточности аортального клапана, внезапной сер-
дечной смерти, кисты сердца формируется ассоции-
рованная с ДАК аортопатия с прогрессирующим рас-
ширением, аневризмой, диссекцией сосуда. В настоя-
щее время ДАК рассматривают как фенотипически 
гетерогенный порок развития со значительной вариа-
бельностью паттернов слияния створок. Хирургическое 
лечение ДАК относится к эффективным способам кор-
рекции гемодинамических нарушений клапанного по-
рока, вместе с тем после радикального лечения со-
храняются и прогрессируют структурные нарушения 
внеклеточного матрикса миокарда и аорты, обуслов-
ленные генетическими нарушениями. Современное 
представление о патологических нарушениях, генетике, 
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биологических маркерах прогрессирования ДАК поз-
волит обосновать рациональный поход к выбору ме-
тодов лечения. 

 
Распространенность 

Врожденные пороки сердца относятся к самым 
распространенным порокам развития у людей. За де-
сятилетний период (2000-2010 гг.), благодаря со-
вершенствованию методов диагностики, выявляемость 
врожденных пороков сердца увеличилась на 11% у 
детей и на 50% – у взрослых [1,2]. 

Распространенность ДАК составляет 0,5-2% в по-
пуляции, отмечено, что порок встречается в 3 раза 
чаще у мужчин по сравнению с женщинами [3,4].  
В исследовании W.K.F. Kong и соавт. среди 1347 па-
циентов с ДАК 71,4% составили мужчины и 28,6% – 
женщины. Авторы не отметили различий у мужчин и 
женщин в факторах риска развития сердечно-сосуди-
стых заболеваний, фенотипа ДАК, частоты сохраненной 
функции клапана, диссекции аорты и инфекционного 
эндокардита. 

 
Эмбриогенез и анатомия 

Окончательное развитие структур сердца плода че-
ловека происходит к 8-й нед внутриутробного развития. 
Полулунные клапаны формируются из мезенхимальной 
ткани артериального ствола в процессе его оконча-
тельного разделения на аортальный и легочный ствол. 
Основные выпячивания ствола – эндотелиальные  

бугорки, один из каждой пары предназначен для ка-
налов аорты и легочной артерии. Из второго бугорка 
развиваются левая и правая створки (коронарные) 
аортального клапана, а формирование третьей створки 
происходит из бугорка стенки аорты [5,6]. 

Аортальные клапаны имеют двойное происхожде-
ние: сторона, обращенная к синусам, развивается из 
соединительной ткани фиброзного кольца и покрыта 
эндотелием, а желудочковая – из эндокарда. 

Двустворчатый клапан состоит из двух симметрич-
ных створок приблизительно одинакового размера, 
или одна из створок больше другой. Большая створка 
имеет центральный шов или гребень, возникающий в 
результате слияния комиссур. В неосложненных случаях 
при тонких и гибких створках большая створка про-
лабирует во время диастолы желудочков. По мнению 
исследователей морфологические особенности ДАК 
влияют на развитие ассоциированных состояний [2,5,7]. 
Согласно классификации H.H. Sievers и соавт. выделяют 
три типа ДАК (рис. 1) [8]. 

Слияние правой (R) и левой (L) коронарной створки 
выявляют часто (88%), при этом, по мнению некоторых 
исследователей, такой тип ассоциирован с коарктацией 
аорты [8,9]. Слияние правой коронарной и не коро-
нарной (N) створки встречается реже (15%) и сопро-
вождается аортальным стенозом и/или аортальной 
недостаточностью, слияние левой и не коронарной 
створки выявляют в 3% случаев [8,10]. Предполагают, 
что наиболее частые варианты слияния створок  
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Figure 1. Diagram of a bicuspid aortic valve, according to the classification of H.H. Sievers et al., with subcategories 
Рисунок 1. Схема двустворчатого аортального клапана согласно классификации H.H.Sievers и соавт.,  

с подкатегориями

Wide lines – commissures (seams); type 0 – two leaflets (anteroposterior or lateral leaflet position), type 1 – three variants with one suture (fusion of right (R) and left (L) leaflets, 
fusion of right coronary and non-coronary (N) leaflets, fusion of left leaflet with non-coronary flap), type 2 – two flaps and two commissures 
Широкие линии – комиссуры (швы); тип 0 – две створки (переднезаднее или боковое положение створок), тип 1 – три варианта с одним швом (слияние правой (R) и 
левой (L) створки, слияние правой коронарной и некоронарной (N) створки, слияние левой створки с не коронарной створкой), тип 2 – две створки и две комиссуры
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типа 1 (L-R и R-N) развиваются на разных стадиях эм-
брионального развития вследствие влияния неоди-
наковых факторов и являются самостоятельными по 
этиологии состояниями [2,5]. 

 
Патогенез 

Точный патогенез образования двустворчатого 
аортального клапана полностью не изучен, известно, 
что в эмбриональном периоде происходит патологи-
ческое слияние створок под влиянием инициирующих 
факторов. Считают, что существует генетический ком-
понент в формировании двустворчатого аортального 
клапана, доказательством служит связь с врожденными 
пороками сердца и наследственными нарушениями 
соединительной ткани [9]. 

ДАК встречается изолированно в виде единственной 
структурной патологии сердца (несиндромный) или 
в сочетании с другими пороками, либо как проявление 
синдромов наследственных нарушений соединительной 
ткани (синдромный) (табл. 1). 

В исследовании I. Malčić и соавт. отмечено, что  
11-летнее ретроспективное наблюдение за детьми 
(n=229) показало значительные гемодинамические 
изменения, обусловленные ДАК, и частое сочетание с 
другими структурными нарушениями сердца [11]. 
Наиболее распространенный порок, ассоциированный 
с ДАК – коарктация аорты (32,6% случаев), реже ди-
агностировали стеноз или недостаточность аортального 
клапана, расширение восходящей аорты, гипоплазию 
левого сердца и синдром Шона. В большинстве случаев 
дисфункция аортального клапана включала сочетание 
аортального стеноза и недостаточности (20,3%) или 
изолированный аортальный стеноз с расширением 
восходящей аорты (14,7%). Гемодинамические на-
рушения при аортальном стенозе появлялись и про-
грессировали в детском возрасте, что обусловило кар-

диохирургические вмешательства. Дилатацию восхо-
дящей аорты у детей с ДАК и другими ассоциирован-
ными аномалиями диагностировали в 33,2% случаев. 
Авторы посчитали правомочным использование тер-
мина «клапанная аортопатия» и рекомендовали вклю-
чать ДАК в перечень врожденных пороков сердца при 
эпидемиологических исследованиях у детей. 

Существует несколько гипотез, объясняющих фор-
мирование осложнений при ДАК [10,12,13]. К ос-
новным причинам появления осложнений относят мо-
лекулярно-генетические особенности, вследствие ко-
торых изменяется структура тканей створок, стенок 
аорты, и гемодинамические нарушения, возникающие 
в результате изменения тока крови при разных фено-
типах ДАК [14]. Исследователи отметили, что при 
асимметрии створок аортального клапана или перед-
незаднем положении створок чаще развивается стеноз 
аорты [12]. Формирование ДАК возможно в результате 
генетических дефектов кодирования эндотелиальной 
синтазы оксида азота, при которых механическое на-
пряжение и активация окислительных процессов уси-
ливает остеогенез и процессы кальцификации клапана 
[13,15]. Дегенерацию стенок аорты связывают с по-
вышением уровня металлопротеиназ (ММП) внекле-
точного матрикса [11]. 

E. Girdauskas и соавт. в проспективном исследовании 
172 пациентов (71% мужчин, 59±10 лет) с ДАК, пе-
ренесших протезирование аортального клапана из-за 
аортального стеноза или недостаточности, оценивал 
функциональный фенотип ДАК [16]. По результатам 
логистической регрессии выявили связь аортальной 
недостаточности с индексированным диаметром аорты, 
превышающим 22 мм/м2 (отношение шансов 4,7; 
р=0,007). Авторы подтвердили зависимость аорто-
патии от фенотипа ДАК, отметив, что и в предыдущих 
исследованиях результаты указывали на то, что при 

Патология                                                                                                       Частота ДАК                                     Комментарии 
Коарктация аорты                                                                                                           50%                                                               Повышает риск аортальных осложнений 

Синдром Turner                                                                                                                30%                                                               – 

Надклапанный аортальный стеноз                                                                           30%                                                               Часто является проявлением синдрома Вильямса 

Открытый артериальный проток                                                                               Обычная для патологии                          Диагностируют в раннем или позднем детском возрасте 

Аневризма синуса Вальсальвы                                                                                   15-20%                                                        Часто бессимптомное течение 

Синдром Лоиса-Дитца                                                                                                  2,5-17%                                                       – 

Дефект межжелудочковой перегородки                                                                30%                                                               Приводит к тяжелой аортальной недостаточности 

Синдром Шона                                                                                                                60-85%                                                        Развивается обструкция выходного отдела левого желудочка 

Удлинение/пролапс передней створки митрального клапана                       Обычная для патологии                          Часто при наличии аортальной регургитации при ДАК 

Аневризма восходящей аорты                                                                                   Обычная для патологии                          – 

ДАК – двустворчатый аортальный клапан

Table 1. Association of a bicuspid aortic valve with other cardiovascular diseases [adapted from 12,27] 
Таблица 1. Ассоциация ДАК с другими сердечно-сосудистыми заболеваниями [адаптировано из 12,27]
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ДАК аортальная недостаточность встречается чаще у 
молодых мужчин, и риск расслоения аорты у них в 10 
раз выше в случае оперативного лечения дисфункции 
клапана без протезирования аорты по сравнению с 
пациентами с ДАК с аортальным стенозом [17]. 

 
Генетика 

Семейная кластеризация ДАК, выявленная многими 
исследователями, явилась обоснованием представ-
ления генетических факторов как основных в форми-
ровании и прогрессировании порока и ассоцииро-
ванных осложнений. Вместе с тем до настоящего вре-
мени не существует единого мнения о конкретном 
гене, определение которого объяснило бы наследо-
вание порока сердца. Предполагают, что в патогенезе 
ДАК, спорадическом и семейном варианте участвуют 
многие дискретные гены. 

В каталоге генов и генных болезней (OMIM) описано 
два варианта ДАК с отличающейся клинической кар-
тиной. Болезнь аортального клапана 1 (OMIM#109730) 
представлена как заболевание с аутосомно-доминант-
ным наследованием, ген/локус NOTCH1 на хромосоме 
9q34.3. В клинической картине, помимо двустворчатого 
аортального клапана, отмечена кальцификация аорты, 
аневризма восходящей аорты, редко – митральный 
стеноз или атрезия митрального клапана, дефект меж-
желудочковой перегородки, гипоплазия левого же-
лудочка, двойное устье правого желудочка. 

Болезнь аортального клапана 2 (OMIM#614823) 
наследуется по аутосомно-доминантному типу, ген/ло-
кус SMAD6 на хромосоме 15q22.31. К клиническим 
признакам относят двустворчатый аортальный клапан, 
стеноз аортального клапана, коарктацию, кальцифи-
кацию и аневризму аорты. Известно участие других 
генов, встречающихся при ДАК. 

Генетическими нарушениями объясняют изменения 
структуры и соотношения компонентов внеклеточного 
матрикса соединительной ткани, белков, участвующих 
в некоторых сигнальных путях, регулирующих клеточ-
ные процессы (пролиферация, апоптоз) в тканях 
сердца [4,10]. 

Морфогенетические исследования показали, что 
разные фенотипы ДАК развиваются на разных эм-
бриональных стадиях, в связи с чем могут рассматри-
ваться как этиологически неодинаковые заболевания, 
с характерной для одних дисфункцией клапана, для 
других – дисфункцией клапана и аортопатией [13]. 

При синдромном ДАК на скорость прогрессирования 
и развития осложнений влияют характерные морфо-
логические и функциональные (гемодинамические) 
нарушения, обусловленные комбинацией с другими 
пороками сердца или патологическими клиническими 
изменениями самого синдрома наследственных на-
рушений соединительной ткани. 

Двустворчатый аортальный клапан  
и аортопатия 

В случае ассоциированной с ДАК аортопатии от-
мечают высокую частоту формирования аневризмы, 
диссекции грудной аорты и, вследствие того, смертности 
[2,18]. 

Аортопатия у пациентов с ДАК отличается феноти-
пической гетерогенностью изменений, обусловленных 
генетическими и/или гемодинамическими особенно-
стями. Расширение сосуда происходит в корне, про-
ксимальной части, дуге или в его нескольких частях. 
Так, в исследованиях H.I. Michelena и соавт. надкоро-
нарную аневризму восходящей аорты наблюдали у 
63,8%, марфаноидного типа (корень аорты на уровне 
синусов Вальсальвы) – у 11,2%, тубулярного типа – у 
25% пациентов с ДАК [2]. Известно несколько клас-
сификаций фенотипов аортопатии при ДАК, потен-
циальную прогностическую ценность показала осно-
ванная на изучении результатов эхокардиографического 
исследования 696 пациентов в возрасте 48±16 лет 
система выделения двух вариантов: фенотипа с рас-
ширением корня и фенотипа с расширением восхо-
дящей аорты, [19]. Исследователи отметили, что при 
прогрессировании патологического процесса к рас-
ширению корня аорты присоединяется расширение 
восходящей аорты. 

Риск развития аневризмы аорты у 20-30% паци-
ентов с ДАК возникает в течение 9-25 лет и в 80 раз 
превышает популяционный [2]. Частота аневризмы 
грудной аорты при ДАК вариативная: по данным ис-
следователей встречается в 35-80% случаев [5,20]. В 
отличие от формирования аневризмы восходящей 
аорты у пациентов с трехстворчатым аортальным кла-
паном при ДАК дилатация или аневризма аорты на-
чинается в более молодом возрасте и прогрессирует 
быстрее [20,21]. По данным D. Oladokun и соавт. ско-
рость расширения диаметра грудной аорты при ДАК 
составляет 0,4 мм/год по сравнению с 0,2 мм/год у 
пациентов с трехстворчатым аортальным клапаном 
[22]. Известно, что у детей с ДАК показатели ширины 
аорты, не достигая размеров аневризмы, выше при 
рождении по сравнению с детьми с трехстворчатым 
аортальным клапаном [4]. 

Расширение или аневризма грудной аорты (часто 
на уровне синусов Вальсальвы) с быстрым прогрес-
сированием процесса является одним из двух основных 
клинических признаков синдрома Марфана. При 
сравнении расширения восходящей аорты у пациентов 
с ДАК или с синдромом Марфана выявлены сопоста-
вимые средние значения (0,42 и 0,49 мм/год соот-
ветственно), вместе с тем распределение по локали-
зации процесса значительно отличалось. При ДАК ча-
стота расширения в середине восходящей аорты в 2 
раза выше по сравнению с расширением аорты на 



Rational Pharmacotherapy in Cardiology 2021;17(1) / Рациональная Фармакотерапия в Кардиологии 2021;17(1) 115

Bicuspid Aortic Valve 
Двустворчатый аортальный клапан

уровне синусов Вальсальвы, для синдрома Марфана 
характерно расширение на уровне корня аорты – си-
нусов Вальсальвы [22,23]. При ДАК дилатация или 
аневризма на уровне синусов Вальсальвы является 
наиболее «злокачественной», быстро прогрессирующей 
аортопатией [24,25]. 

Связь между фенотипом ДАК и аортопатией пока-
зана в исследовании H.H. Sievers и соавт.: при недо-
статочности аортального клапана и дилатации корня 
аорты часто встречался ДАК типа 0 и R-N типа 1; при 
дилатации корня и восходящей аорты – ДАК типа 1. 
При стенозе аортального клапана наблюдали чаще 
дилатацию восходящей аорты и ДАК типа 0 и L-R 
типа 1. Комбинированные нарушения гемодинамики 
(стеноз и недостаточность аортального клапана) ас-
социировались с дилатацией восходящей аорты и 
корня и ДАК типа 2 [24]. 

Вместе с тем прогнозирование осложнений, обу-
словленных аортопатией, представляет сложную задачу. 
Эксцентричный трансклапанный поток крови с неоди-
наковой направленностью при разных фенотипах ДАК 
влияет как фактор, вызывающий расширение разных 
отделов восходящей аорты. Мета-анализ исследований, 
изучавших морфологию ДАК и размеры аорты, вы-
полненный в 2018 г. D. Miskowiec и соавт., показал 
связь фенотипа ДАК R-L с большим размером аорты 
на уровне синусов Вальсальвы по сравнению с фено-
типом ДАК R-N, при этом различия не зависели от 
степени дисфункции аортального клапана, возраста и 
пола [26]. 

Расслоение грудной аорты встречается часто у па-
циентов с ДАК по сравнению с людьми с трехстворча-
тым аортальным клапаном. По результатам ретроспек-
тивного анализа данных 416 пациентов с ДАК авторы 
обнаружили диссекцию аорты в 3 случаях на 100000 
пациенто-лет, что свидетельствовало о повышении 
показателя в 8 раз по сравнению с популяционным 
[2]. E. Girdauskas и соавт. сообщили о повышении в 
10 раз риска развития диссекции аорты у пациентов с 
ДАК при недостаточности аортального клапана по 
сравнению с пациентами с аортальным стенозом [15]. 
Несмотря на хирургическое лечение аортальной не-
достаточности (протезирование ДАК), риск диссекции 
аорты составляет 1% в течение 15 лет наблюдения 
после операции [27]. 

В настоящее время на основании результатов хи-
рургического лечения аортальных пороков сердца от-
мечено, что в большинстве случаев порок (стеноз или 
недостаточность) обусловлен наличием ДАК [28]. 
Roberts W.C. и соавт. в одноцентровом исследовании 
с анализом случаев оперативного лечения за 11 лет 
по поводу аортального стеноза или аортальной недо-
статочности показали, что 50% операций у пациентов 
старше 50 лет выполнено при ДАК [29]. Оперативное 

лечение по поводу аневризмы аорты у пациентов с 
ДАК по сравнению с пациентами с трехстворчатым 
аортальным клапаном выполняют при меньшем диа-
метре аорты (4,6 см против 4,9 см соответственно), с 
большей скоростью прогрессирования расширения 
сосуда в течение года (1,9 мм против 1,3 мм соответ-
ственно), в более молодом возрасте (48,9 лет против 
63,1 года соответственно) [27,30]. 

Медикаментозное лечение при аортопатии, ассо-
циированной с ДАК, не разработано. В случае ассо-
циированной артериальной гипертензии показано на-
значение бета-адреноблокаторов и блокаторов ре-
цепторов ангиотензина II, вместе с тем отсутствуют 
доказательства их эффективности в предотвращении 
осложнений при ДАК с аортопатией [27]. 

 
Гистологические исследования  
при ДАК с аортопатией 

Осложнения, возникающие при аортопатии у  
пациентов с ДАК, вызваны изменениями строения  
внеклеточного матрикса стенок аорты. Выявлены на-
рушения в виде кистозной дегенерации медиального 
слоя сосуда, наличие тонких фрагментированных во-
локон эластина, снижение содержания фибриллина 1 
и снижение содержания коллагена типа I и III. 

Деградация внеклеточного матрикса регулируется 
ММР и их специфическими тканевыми ингибиторами 
(TIMP), которые секретируются гладкомышечными 
клетками сосудов, фибробластами и эндотелием. В 
исследованиях тканей сосуда при ДАК с аортопатией 
отмечена повышенная активность ММР-1, ММР-2, 
ММР-9, ММР-12 и ММР-14 [31]. Wang Y. и соавт. в 
исследованиях 2016 г. показали, что основным цир-
кулирующим молекулярным медиатором при дила-
тации аорты у пациентов с ДАК является ММР-2 [32]. 

Так же, как и ММР, экспрессия TIMP контролирует 
ремоделирование тканей в физиологических условиях, 
поддерживая физиологический метаболизм внекле-
точного матрикса. У пациентов с ДАК и аортопатией 
наблюдали повышение уровня TIMP-1, TIMP-2 и  
TIMP-4, связанных с аортопатией при ДАК [31,33]. 
Изменение активности и соотношения ММР и TIMP 
обуславливают апоптоз и дегенерацию тканей стенок 
аорты с потерей эластичности, прогрессирование рас-
ширения сосуда, формирование аневризм. 

Помимо деградации внеклеточного матрикса, при 
аортопатии у пациентов с ДАК исследователи отмечают 
уменьшение количества и изменение фенотипа глад-
комышечных клеток, повышение чувствительности к 
окислительному стрессу, изменение свойств эласти-
новых волокон [26,34]. 

Измененная структура внеклеточного матрикса вы-
зывает нарушения свойств стенки аорты. По результатам 
магнитно-резонансной томографии более высокие 
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показатели жесткости аорты и скорости пульсовой 
волны характерны для пациентов с расширением 
аорты и фенотипом двустворчатого клапана R-N по 
сравнению со здоровыми и типом слияния створок  
R-L [35,36]. 

Сложность гистопатологических изменений оче-
видна, вместе с тем неизвестны конкретные молеку-
лярно-генетические нарушения, которые являются 
уникальными для заболевания. 

 
Двустворчатый аортальный клапан  
и вальвулопатия (аортальный стеноз, 
аортальная недостаточность,  
инфекционный эндокардит) 

Наиболее распространенными осложнениями ДАК 
являются недостаточность, стеноз и кальцификация 
створок, последняя развивается между пятым и седьмым 
десятилетием жизни, с одинаковой частотой у мужчин 
и женщин. По результатам морфологических иссле-
дований аортальная недостаточность (10-15% случаев) 
встречается часто у мужчин молодого возраста [31]. 
Развитие аортального стеноза диагностируют одинаково 
часто у мужчин и женщин при различных фенотипах 
аортопатии. 

Evangelista A. и соавт., наблюдая результаты клини-
ческого и эхокардиографического исследования 852 
пациентов с ДАК, отметили, что аортальная регургитация 
(выявлена в 23% случаев) зависела от пола (мужской), 
наличия пролапса створок клапана, в то же время 
аортальный стеноз (выявлен в 22% случаев) – от фе-
нотипа ДАК R-N типа 1, возраста, дислипидемии и ку-
рения [37]. Расширение восходящей аорты диагно-
стировали в 72,9% случаев, независимо от фенотипа 
ДАК и клапанной дисфункции. Расширение корня 
аорты (у 34% пациентов) часто встречалось у мужчин 
и при наличии аортальной регургитации, редко – при 
стенозе аорты и фенотипе ДАК R-N типа 1. 

Пациенты с ДАК относятся к группе высокого риска 
развития инфекционного эндокардита. Инфекционный 
эндокардит встречается у 2% пациентов с ДАК и часто 
(по сравнению с трехстворчатым аортальным клапаном) 
осложняется формированием абсцесса клапана. Смерт-
ность при ДАК и инфекционном эндокардите невысокая, 
вероятно, в связи с тем, что пациентов оперируют в 
более молодом возрасте с меньшим числом сопут-
ствующих заболеваний по сравнению с пациентами с 
трехстворчатым аортальным клапаном и инфекционным 
эндокардитом [38]. Для профилактики заболевания 
рекомендуют стандартную антибиотикопрофилактику 
перед процедурами, согласно рекомендациям по ди-
агностике и лечению инфекционного эндокардита. 

Сердечная недостаточность появляется в результате 
поздней диагностики ДАК и аортопатии, патологиче-
ской внутрисердечной гемодинамики, снижения эла-

стичности стенок аорты и, вследствие того, ремоде-
лирования левого желудочка с развитием гипертро-
фии/дилатации, фиброза миокарда. 

 
Диагностика 

Несмотря на врожденный характер ДАК, в боль-
шинстве случаев сначала заболевание протекает бес-
симптомно, в связи с этим выявление молекулярно-
биологических маркеров прогрессирования относится 
к важным задачам диагностики. 

Экспрессия белков и микроРНК может быть потен-
циальным прогностическим биомаркером для про-
гнозирования аортопатии у пациентов с ДАК [2,13]. 
Исследования биомаркеров, участвующих в патоло-
гических процессах для ранней диагностики поражения 
аорты у пациентов с ДАК, немногочисленные, и не-
обходимо продолжить изучение факторов, иниции-
рующих формирование осложнений. 

В клинике не синдромного ДАК без нарушения 
функции клапана отсутствуют патогномоничные при-
знаки. В случае развития дисфункции клапана, стеноза 
или недостаточности появляются характерные клини-
ческие симптомы, обусловленные гемодинамическими 
регионарными нарушениями (часто – нарушениями 
коронарного или мозгового кровотока) или наруше-
ниями внутрисердечного кровотока. При физикальном 
исследовании сердца определяют признаки гипер-
трофии и/или дилатации левого желудочка, появив-
шиеся в результате стеноза и/или недостаточности 
аортального клапана. При расширении или аневризме 
грудной аорты дополнительных симптомов при об-
следовании пациента обычно не наблюдают. 

Диагностика ДАК проводится при выполнении эхо-
кардиографического исследования (трансторакального 
или чреспищеводного), магнитной резонансной то-
мографии (МРТ) или компьютерной томографии. 
Трансторакальная эхокардиография обладает диаг-
ностической чувствительностью >70% и специфич-
ностью >90% при ДАК и расширении/аневризме 
корня аорты [27,39]. Трудности идентификации типа 
ДАК возникают при кальцификации створок клапана 
и выявлении изменений восходящей аорты. В этих 
случаях применяют методы визуализации с высоким 
разрешением: МРТ сердца и аорты позволяет визуа-
лизировать структурные изменения и кровоток с трех-
мерным фазово-контрастным разрешением, описать 
характеристику потока с количественной оценкой на-
пряжения сдвига на стенки аорты. Таким образом, по-
является уникальная возможность характеризовать 
анатомические и гемодинамические изменения в вос-
ходящей аорте, оценить функциональные свойства и 
особенности кровотока в сосуде [40]. 

Необходимым исследованием при ДАК и аорто-
патии является коронароангиография, при которой 
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выявляют особенности кровоснабжения сердца ко-
ронарными артериями. По мнению исследователей 
при ДАК обнаруживают доминирование левой коро-
нарной артерии (29-56,8% случаев) в отличие от 
трехстворчатого аортального клапана, при котором в 
90% случаев обнаруживают доминирование правой 
коронарной артерии [2]. 

К другим сосудистым особенностям относят изме-
нения структуры сосудов головного мозга. Egbe A.C. и 
соавт. показали, что у пациентов часто (12,9%), пре-
имущественно – у женщин с ДАК R-L типа 1 с коарк-
тацией аорты повышен риск развития внутричерепной 
аневризмы [41]. 

Таким образом, к этиологическим причинам раз-
вития ДАК относятся генетические нарушения, воз-
можные экологические и стохастические факторы, 
участвующие в формировании врожденного порока 
сердца (рис. 2). Для диагностики порока применяют 
визуализирующие, молекулярно-генетические методы 
исследования и определение биологических маркеров. 
Оценивая клиническую картину ДАК, необходимо 
учитывать наличие вальвулопатии, включающей стеноз, 
недостаточность аортального клапана и высокий риск 
развития инфекционного эндокардита. Аортопатия, 
ассоциированная с ДАК, проявляется расширением, 

аневризмой или диссекцией сосуда, что необходимо 
учитывать при выборе метода хирургического лече-
ния. 

 
Заключение 

Современные методы исследования свидетельствуют 
о гетерогенности распространенного в популяции 
врожденного порока сердца – ДАК, фенотипы которого 
следует рассматривать как самостоятельные состояния, 
вызывающие неоднородную клинику и осложнения. 
Нередко ДАК выявляют у бессимптомных практически 
здоровых людей, состояние которых не требует ме-
дикаментозного и хирургического вмешательства. Вме-
сте с тем высок риск прогрессирования заболевания с 
формированием стеноза, недостаточности, кальци-
фикации клапана, присоединением инфекционного 
процесса и развитием эндокардита на фоне нарушений 
внутрисердечной гемодинамики. Оценку состояния 
стенок восходящей аорты, подверженных значительным 
изменениям у пациентов с ДАК, выполняют недоста-
точно часто, несмотря на распространенность аорто-
патии, и серьезные, порою смертельные, осложнения, 
возникающие в течение жизни пациента. Применение 
современных методов диагностики (визуализация 
сердца и аорты при помощи МРТ с высоким разреше-
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Figure 2. Diagram of etiological factors, diagnosis, treatment, complications and associated conditions in patients  
with a BAV 

Рисунок 2. Схема этиологических факторов, диагностики, лечения, осложнений и ассоциированных состояний  
у пациентов с ДАК 

BAV – bicuspid aortic valve 
ДАК – двустворчатый аортальный клапан
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нием) и использование молекулярно-генетического 
тестирования демонстрируют уникальную возможность 
в прогнозировании осложнений аортопатии по сравне-
нию с рутинными методами. 
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