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Резюме

Субаортальный стеноз – достаточно редкая сердечная патология и составляет до 1 % от всех врожденных по-
роков сердца. В статье представлены современные данные, касающиеся этиологии, диагностики и хирургическо-
го лечения заболевания. Приведена классификация субаортальной обструкции, основанная на морфологических 
особенностях, которые могут быть определены при эхокардиографическом исследовании. При изучении литера-
турных данных по данной проблеме выявлено, что до сих пор нет рекомендаций по применению дополнительной 
миэктомии межжелудочковой перегородки при хирургическом устранении дискретного субаортального стеноза. 
Это связано с различием полученных результатов, анатомическим разнообразием данного порока, небольшим ко-
личеством клинических наблюдений и частым сочетанием с другими врожденными пороками сердца.
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Summary

Subaortic stenosis is a rather rare heart defect, and amounts to 1% of all congenital anomalies. The article presents 
the latest data concerning the etiology, diagnosis and surgical treatment of the disordor. The classification of subaortal 
obstruction is based on morphological characteristics that can be defined in the echocardiographic examination. When we 
studied the literature data on the issue we found out that there are still no guidelines for applying additional myectomia 
of interventricular septal in the surgical removal of a discrete subaortic stenosis. This is due to the difference of the results 
obtained, the anatomic diversity of the damage, a small number of clinical observations and frequent combination with 
other congenital heart diseases.

Key words: discrete subaortic stenosis, subaortal membrane.

Субаортальный стеноз (СубСт) является относи-
тельно редким врожденным пороком и составляет до 
1  % всех врожденных аномалий [1]. Частота сочета-
ния с другими ВПС составляет до 71 %, среди которых 
наиболее часто встречаются дефект межжелудочко-
вой перегородки (ДМЖП), коарктация аорты (КоАо), 
атрио-вентрикулярная коммуникация (АВК), клапан-
ный аортальный стеноз (АоСт), открытый артериаль-
ный проток (ОАП) [3, 10]. Так же часто встречается 
патология митрального клапана, что играет роль в па-
тофизиологии обструкции у некоторых пациентов [4]. 
Спектр данной патологии распространяется от дискрет-
ной фиброзной мембраны до тоннельной обструкции [3, 
15]. 

Этиология и  патогенез. Хотя данную патологию 
и  рассматривают в  структуре врожденных пороков 
сердца, в  последнее время некоторые авторы СубСт 
относят к  приобретенной патологии с  врожденной 
предрасположенностью [9, 11]. В пользу приобретен-
ного характера заболевания они указывают следующие 
факты: изолированный порок крайне редко выявляется 
в периоде новорожденности, редко обнаруживается на 
вскрытии в неонатальных и фетальных сердцах [9]. 

Существует несколько теорий развития дискрет-
ного СубСт: теория турбулентности, геометрическая 

теория, теория механического воздействия и генетиче-
ской предрасположенности [11]. Все они не противоре-
чат друг другу, и суть их сводится к тому, что в резуль-
тате воздействия турбулентного потока на выводной 
отдел левого желудочка (ВОЛЖ) в  этой области воз-
никает пролиферативный клеточный ответ с развити-
ем подклапанной обструкции. Среди основных при-
чин возникновения турбулентности авторы приводят 
следующие: аномально расположенные желудочковые 
трабекулы, которые достигают ВОЛЖ; смещение меж-
желудочковой перегородки в сторону выводного трак-
та ЛЖ; увеличение митрально-аортального контакта; 
уменьшение аорто-септального угла [9, 11].

Классификация. Ранее чаще всего использовали 
классификацию порока, разработанную Kelly D. T. c 
коллегами в 1972 г., в которой описано три анатомиче-
ских варианта СубСт. ВОЛЖ может быть сужен за счет 
фиброзной мембраны (мембранозный тип), фиброзно-
мышечного ворота (валикообразный тип) и фиброзно-
мышечного «тоннеля» (тоннельный тип) [15]. 

В последнее время в  зарубежной литературе ис-
пользуют классификацию, предложенную Choi 
и Sullivan в 1991 г. Она основана на морфологических 
особенностях, которые могут быть определены при 
эхокардиографическом исследовании. Авторы вы-
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делили 4 типа СубСт: короткий сегмент обструкции 
(дискретный стеноз, протяженность обструкции менее 
1/3 диаметра аортального клапана); длинный сегмент 
обструкции (протяженность обструкции более 1/3 
диаметра аортального клапана); СубСт в  результате 
смещения септальных структур с  наличием ДМЖП; 
СубСт в результате наличия ткани атриовентрикуляр-
ного  клапана в ВОЛЖ [10]. 

Дискретная форма наиболее часто встречающаяся, 
составляет от 70 до 90  % подклапанных обструкций 
и  характеризуется наличием фиброзной или фибро-
мышечной мембраны, расположенной в ВОЛЖ между 
передней створкой митрального клапана и створками 
аортального клапана [7, 13, 22]. «Тоннельный» стеноз 
наиболее редкая и самая тяжелая из подклапанных об-
струкций. Частота встречаемости ‑ от 2 до 10 %. Ана-
томическим субстратом является протяженное, цир-
кулярное фиброзно-мышечное сужение ВОЛЖ, часто 
сочетается с гипоплазией фиброзного кольца и стено-
зом аортального клапана [25]. Данный вариант трудно 
дифференцируется с гипертрофической кардиомиопати-
ей. Последняя определяется как гипертрофия ЛЖ с ма-
ленькой полостью при отсутствии любого увеличения 
постнагрузки [14]. Приблизительно у  25  % пациентов 
с  диагнозом гипертрофическая кардиомиопатия встре-
чается обструкция ВОЛЖ [17]. 

Также субаортальная обструкция может быть функ-
циональной и вызвана различной степенью переднеси-
столического движения передней створки митрального 
клапана. Органическая обструкция может возникать при 
креплении хорд передней створки митрального клапана 
к межжелудочковой перегородке, может быть осложне-
нием после первичных процедур при коррекции других 
ВПС (двойное отхождение магистральных сосудов, пол-
ная форма АВК и др.) [4, 5].

СубСт входит в  состав некоторых комплексных 
ВПС, нуждающихся в  хирургическом лечении (напри-
мер, синдрома Шона), существенно усложняет хирурги-
ческую технику, влияет на тактику лечения и его резуль-
таты [25].

Естественное течение. Течение СубСт часто яв-
ляется прогрессивным. Некорригированный порок 
протекает с увеличением обструкции ВОЛЖ, прогрес-
сивным повреждением аортального клапана, желудоч-
ковой дисфункцией и  внезапной сердечной смертью 
[19]. Доминантным клиническим признаком может 
быть либо обструкция ВОЛЖ, либо аортальная регур-
гитация, которая бывает более чем в 50 % случаев [1]. 

Выявлена связь между степенью обструкции 
и  аортальной регургитацией. Если пиковый гради-
ент давления (ГрД) достигает 50 мм рт. ст. и  более, 
то увеличивается риск возникновения умеренной или 
выраженной аортальной регургитации [14]. Аорталь-
ная регургитация усиливает объемную перегрузку 
ЛЖ и предрасполагает к поражению миокарда. Аор-
тальный клапан повреждается турбулентным током 
крови, возникающим при прохождении через место 
сужения во время систолы [11]. Распространение 
обструктивной фиброзной ткани на клапан может 
также привести к  утолщению и  искажению створок 
аортального клапана. Аортальная регургитация редко 
бывает выраженной у детей [14].

Диагностика. Наиболее информативный метод ди-
агностики СубСт является эхокардиография (ЭхоКГ) 
с допплеровской оценкой кровотока [4, 6]. С помощью 
двухмерной ЭхоКГ определяют тип подклапанного 
сужения, его позицию, протяженность и  взаимос-
вязь с окружающими структурами. При определении 
геометрии ВОЛЖ определяют следующие эхокардио-
графические показатели: митрально-аортальное рас-
стояние от точки крепления некоронарной створки 
аортального клапана до точки крепления передней 
створки митрального клапана; диаметр отверстия 
аортального клапана; аорто-септальный угол, сфор-
мированный длинной осью восходящей аорты и про-
дольной осью межжелудочковой перегородки; степень 
декстрапозиции аортального клапана; ширину ВОЛЖ 
в  месте обструкции в  систолу; толщину стенок ЛЖ 
и др. [6, 11, 12]. 

Непрерывноволновая допплерография использует-
ся для определения величины градиента обструкции 
ВОЛЖ из пятикамерной верхушечной позиции. Вы-
явлена высокая корреляция пикового ГрД, определен-
ного при допплерографии и  ГрД, рассчитанного при 
катетеризации. Допплерография не позволяет точно 
определить величину обструкции при множественном 
сужении выходного тракта, тоннельном сужении и при 
большом ДМЖП. Цветовой допплер демонстрирует 
наличие и тяжесть сужения ВОЛЖ, аортальную и ми-
тральную регургитацию [4]. 

Хирургическое лечение. Основными критериями 
при выборе тактики лечения по-прежнему остаются 
величина ГрД на уровне обструкции и выраженность 
аортальной регургитации. Американской коллегией 
кардиологов и Американской сердечной ассоциацией 
(2008 г.) рекомендовано хирургическое лечение СубСт 
при пиковом ГрД выше 50 мм рт. ст. или среднем ГрД 
выше 30 мм рт. ст.; при пиковом ГрД менее 50 мм или 
среднем ГрД менее 30 мм рт. ст., при наличии аорталь-
ной регургитации, конечном систолическом размере 
ЛЖ более 50 мм или фракции выброса ЛЖ менее 55 % 
(класс I) [5]. 

Тактика при наличии аортальной недостаточности 
не однозначна. Одни авторы рекомендуют раннее хи-
рургическое вмешательство при появлении аорталь-
ной регургитации и  её увеличении [16], другие ис-
следователи после изучения отдаленных результатов 
хирургического лечения СубСт не выявили достовер-
ного уменьшения степени аортальной недостаточно-
сти [7], а по данным J. Oliver с коллегами отмечалось 
ее увеличение [19]. На тактику лечения влияет нали-
чие сопутствующих сердечных аномалий. Например, 
при сопутствующем ДМЖП хирургическая коррекция 
потребуется в более раннем возрасте и при меньшем 
ГрД [14].

Спектр оперативных вмешательств при СубСт раз-
нообразен в  зависимости от вида обструкции и  со-
путствующих аномалий. Впервые о  хирургическом 
лечении субаортальной мембраны с  использованием 
закрытой трансвентрикулярной дилатации в  1956 г. 
сообщил Brock [8]. После этого Spencer c коллегами 
в 1958 г. устранили СубСт с использованием сердеч-
но-лёгочного обхода и в 1960 г. описали хирургическое 
лечение диффузного тоннельного стеноза [24]. 
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При коротком сегменте СубСт чаще всего выпол-
няется трансаортальное иссечение фиброзной мембра-
ны. При резекции ткани, вызывающей субаортальную 
обструкцию, с осторожностью манипулируют в «опас-
ной» зоне межжелудочковой перегородки, ограни-
ченной проекцией крепления 1/3 некоронарной, 2/3 
правой коронарной створки и комиссурой между ними 
(рисунок). В этой области проходит пучок Гисса и де-
лится на правую и левую ножки, существует риск раз-
вития полной поперечной атриовентрикулярной бло-
кады при повреждении проводящих путей [18]. 

«Опасная» зона при хирургическом устранении дискретного 
субаортального стеноза, ограниченная проекцией крепления 

1/3 некоронарной, 2/3 правой коронарной створки и комиссурой 
между ними (указана жирной стрелкой). НКС – некоронарная 

створка, ПКС – правая коронарная створка, 
ЛКС – левая коронарная створка, ПКА – правая коронарная 

артерия, ЛКА – левая коронарная артерия

По данным разных авторов отдаленная летальность 
при хирургическом устранении субаортальной обструк-
ции близка к нолю [4, 22]. Однако рестеноз ВОЛЖ в по-
следующем может встречаться с частотой до 55 % [12, 
20]. Высокая частота возникновения рецидива стеноза 
привела к развитию гипотезы динамической обструк-
ции пути, поэтому стали дополнительно выполнять 
ограниченную или обширную миотомию и  миэкто-
мию [16]. Ранее Morrow и  соавторами (1964 г.) была 
описана техника чрезаортальной миотомии при гипер-
трофической кардиомиопатии, заключавшаяся в щадя-
щем рассечении межжелудочковой перегородки [17]. 
Миэктомия МЖП проводится в проекции комиссуры 
между коронарными створками, при этом высекается 
эндокард с миокардом треугольной формы. Многие ав-
торы рекомендуют ее выполнять при всех дискретных 

стенозах, что, по их мнению, снижает частоту рециди-
ва за счет ремоделирования ВОЛЖ и восстановления 
геометрии ЛЖ [16, 19, 20]. Parry A. J. и  van Son J. A. 
с коллегами в своих работах при сравнении хирургиче-
ского лечения дискретных СубСт, кроме уменьшения 
частоты развития рестеноза, выявили снижение риска 
развития аортальной регургитации в  группе пациен-
тов, которым изолированная резекция субаортальной 
мембраны дополнялась агрессивной миэктомией меж-
желудочковой перегородки [20, 25].

Однако в  некоторых исследованиях не выявлено 
существенных различий ближайших и отдаленных ре-
зультатов хирургического лечения дискретных СубСт 
в  группах с  проведенной миэктомией и  без таковой 
[12, 13, 23]. Geva A. с соавторами отмечает большую 
частоту реопераций по поводу рестеноза ВОЛЖ в пер-
вой группе [12]. Возникновение резидуального стено-
за эти исследователи связывают не с примененной хи-
рургической техникой, а с наличием дополнительной 
обструкции пути оттока ЛЖ (КоАо, синдром Шона) 
и других врожденных сердечно-сосудистых аномалий. 

Модифицированная процедура Конно-Растана 
обеспечивает расширение ВОЛЖ с  сохранением 
нативного клапана. Данная операция может выпол-
няться у  пациентов с  СубСт, если при обычной ре-
зекции с  дополнительной миэктомией сохраняется 
ГрД более 20-30 мм рт.ст., что в последующем будет 
требовать повторной операции. Техника операции 
заключается в  чрезвентрикулярном (через правый 
желудочек) расширении межжелудочковой перего-
родки заплатой из биологического или синтетиче-
ского материала, после чего расширяется выводной 
отдел правого желудочка [21]. 

К наиболее частым осложнениям при операциях по 
устранению дискретного субаортального стеноза от-
носят травму проводящих путей, ятрогенный ДМЖП, 
бакэндокардит [3, 12].

Выводы
Дискретный субаортальный стеноз достаточно 

редкий ВПС, что осложняет изучение и  оценку хи-
рургического лечения данной аномалии. В настоящее 
время, хотя и  приняты показания к  хирургическому 
лечению, до сих пор есть сторонники хирургического 
вмешательства на более ранних этапах формирования 
дискретного субаортального стеноза. Среди исследо-
вателей нет однозначного мнения по поводу проведе-
ния дополнительной миэктомии в  области межжелу-
дочковой перегородки при устранении субаортальной 
обструкции, что связано с небольшим количеством на-
блюдений и частым сочетанием с другими ВПС. 
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