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ентов с АП необходима для предупреждения тяжелых осложнений, таких как массивное пище-
водное кровотечение в результате формирования аортоэзофагеальной фистулы. Успехи в хирур-
гии и реанимации новорожденных значительно улучшили результаты лечения младенцев с АП 
и сосудистыми аномалиями. Однако по-прежнему остаются проблемы, которые требуют нестан-
дартных технических и стратегических решений. Основная цель данного исследования состоит в 
определении частоты сосудистых аномалий у пациентов с АП, их диагностики и лечения.

Ключевые слова: атрезия пищевода, сосудистые аномалии, правая дуга аорты, новорожденные.

Цит.: Ю.А. Козлов, К.А. Ковальков, П.Ж. Барадиева, Д.А. Звонков, Ч.Б. Очиров, В.М. Капуллер. 
Аномалии дуги аорты и ее ветвей у пациентов с атрезией пищевода. Педиатрия. 2019; 98 (6): 
176–181.

Anomalies of great vessels are recorded in approximately 10% of patients with esophageal atresia 
(EA). They can complicate the surgical treatment of EA, such as the right aortic arch, or cause 
cardiorespiratory and gastrointestinal disorders after surgery in patients with aberrant vessels. 
Diagnosis of vascular abnormalities in patients with EA is necessary to prevent severe complications, 
such as massive esophageal bleeding due to aortoesophageal fistula formation. Advances in surgery 
and resuscitation of newborns have significantly improved the results of treatment of infants 
with EA and vascular abnormalities. However, problems remain that require innovative technical 
and strategic solutions. The main goal of this study is to determine the frequency of vascular 
abnormalities in patients with EA, their diagnosis and treatment.

Keywords: esophageal atresia, vascular abnormalities, right aortic arch, newborns.

Quote: Yu.А.  Kozlov, K.А. Kovalkov, P.J. Baradieva, D.A. Zvonkov, Ch.B. Ochirov, V.M. Kapuller. 
Anomalies of the aortic arch and its branches in patients with esophageal atresia. Pediatria. 2019; 98 
(6): 176–181.

Атрезия пищевода (АП) является частой 
врожденной аномалией, которая встречает-
ся приблизительно у 1 из 2500–3000 новорож-
денных [1]. Ассоциированные пороки разви-
тия, включая врожденные сердечные дефекты, 
почечные мальформации, анальную или дуо-
денальную атрезию, определяются у 30–50% 
пациентов [1]. О сочетании аномалий дуги аорты 
и ее ветвей с АП ранее сообщалось в ряде науч-
ных исследований [2–9]. Описаны 4 типа таких 
мальформаций: правая дуга аорты (ПДА); ПДА 
и аберрантная левая подключичная артерия 
(АЛПА); левая дуга аорты (ЛДА) и аберрантная 
правая подключичная артерия (АППА); двойная 
дуга аорты (ДДА) [10, 11]. У пациентов с АП 
значительная часть этих пороков может быть 
обнаружена до операции или во время ее. 

Большинство исследований сосредоточилось 
на изучении ПДА. Частота обнаружения ПДА у 
пациентов с АП варьирует от 1,8 до 13% [4, 5]. 
Сообщения о других аномалиях дуги аорты и ее 
ветвей встречаются гораздо реже. ПДА считает-
ся основной технической проблемой хирургиче-
ского лечения АП, поскольку сопровождается 
трудностями при выделении сегментов пищево-

да и создании анастомоза. АЛПА и ДДА редко 
обнаруживаются во время конструирования 
анастомоза пищевода и могут быть выявлены 
позже, только при наличии респираторных и 
гастроинтестинальных симптомов, когда сосуди-
стое кольцо полностью или частично окружает 
трахею и/или пищевод, приводя к внешнему 
сжатию. Диагностика аномалий дуги аорты и 
ее ветвей у пациентов с АП необходима для пре-
дупреждения тяжелых осложнений, таких как 
массивное пищеводное кровотечение в результа-
те формирования аортоэзофагеальной или арте-
риоэзофагеальной фистул [12]. Основная цель 
данного исследования состоит в определении 
частоты сосудистых аномалий у пациентов с АП, 
их диагностики, лечения и выборе оптимального 
доступа, предназначенного для хирургической 
коррекции. 

Мета-анализ литературы по теме «атрезия 
пищевода и аномалии дуги аорты и ее ветвей», 
базирующийся в общей сложности на описании 
1460 пациентов с АП, установил частоту встре-
чаемости мальформаций магистральных сосу-
дов в этой когорте больных, представленную в 
таблице. 
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Таблица

Данные о распространенности аномалий дуги аорты и ее ветвей у пациентов с АП 

Авторы Пациенты 
с АП ПДА ЛДА, 

АППА
ПДА, 

АЛПА ДДА Дооперационный 
диагноз

T. Canty (1997) 28 5 (17,6%) 7 (25%) 5 (17,6%) 33,3%
B. Bowkett (1999) 709 16 (2,3%) 25%
R. Babu (2000) 476 12 (2,5%) 25%
S. Allen (2006) 61 8 (13,1%) 3 (4,9%) 2 (3,3%) 62,5%
U. Bisakci (2009) 79 11 (13%) 10%
J. Wood (2012) 107 4 (3,7%) 25%
S. Berthet (2015) 76 5 (6%) 9 (6,3%) 2 (2,6%) 75%

ПДА – правая дуга аорты; ЛДА – левая дуга аорты; АППА – аберрантная правая подключичная артерия; АЛПА – аберрантная 
левая подключичная артерия; ДДА – двойная дуга аорты.

Правая дуга аорты 
ПДА – редкий анатомический вариант, при 

котором дуга аорты располагается с правой сто-
роны грудной клетки вместо левой. Это наблюда-
ется приблизительно у 0,1% населения в целом 
и приблизительно у 5% детей с АП [1, 13]. 
До 50% младенцев с АП и ПДА имеют другие 
пороки сердца. Наиболее часто обнаруживаются 
аномалии межжелудочковой и межпредсердной 
перегородок. ПДА обнаруживается у 20–25% 
пациентов, страдающих тетрадой Фалло [3]. Это 
заболевание служит в определенной степени мар-
кером ПДА у больных с АП. Кроме того, ПДА 
может являться частью более сложной сосуди-
стой аномалии, когда она сочетается с АЛПА. 
Этим дефектам обычно сопутствует открытый 
артериальный проток (ОАП), который оконча-
тельно формирует полное сосудистое кольцо [5, 
14]. В исследовании T. Canty [14] было установ-
лено, что при наличии ПДА увеличивается дис-
танция между сегментами пищевода. 

Изолированная ПДА обычно протекает бес-
симптомно, в то время как справа расположен-
ная дуга аорты в сочетании с АЛПА может при-
вести к развитию респираторного дистресс-син-
дрома у новорожденных взрослого типа, обуслов-
ленного внешней компрессией трахеи [15, 16]. 
Определение правильного местоположения дуги 
аорты у пациентов с АП до операции затрудне-
но. Рентгеногенография органов грудной клетки 
и контрастная эзофагография дают некоторые 
представления об аномалии, демонстрируя сме-
щенную влево трахею. Эхокардиография должна 
быть выполнена у каждого новорожденного с 
АП прежде чем будет произведена операция на 
пищеводе, чтобы исключить аномалии кровенос-
ных сосудов. Тем не менее диагноз ПДА не всегда 
устанавливается при дооперационной эхокардио-
графии. Частота обнаружения ПДА перед опера-
цией составляет от 30 до 80% [3, 5, 14], несмотря 
на то, что эхокардиография всегда используется 
в обследовании пациентов с АП до операции. 

Поэтому в случаях, когда ПДА подозревает-
ся, но диагноз не может быть подтвержден при 
ультразвуковом сканировании, для окончатель-
ной оценки расположения дуги аорты применя-

ют компьютерную (КТ) или магнитно-резонанс-
ную томографию (МРТ) [4], хотя выполнение 
этих методов сопряжено с известными проблема-
ми обеспечения анестезии. Определенно важное 
значение имеет мультиспиральная КТ, которая 
позволяет превосходно визуализировать неяс-
ную анатомию ПДА, особенно в случаях сочета-
ния с сосудистым кольцом [5, 17]. МРТ – другой 
метод, который может применяться, чтобы опре-
делить сосудистую аномалию [3, 18]. Однако 
из-за особых технических требований к общей 
анестезии в условиях мощного магнитного поля, 
требующей дорогостоящих специализирован-
ных наркозных комплексов и защиты персона-
ла, использование этих методов в обычной кли-
нической практике маловероятно. Существует 
определенный резон применения МРТ у паци-
ентов с тетрадой Фалло, так как эта аномалия 
часто сочетается с ПДА. Трахеоскопия, выпол-
ненная до операции, также может давать косвен-
ные признаки ПДА, заключающиеся в определе-
нии стороны пульсации аорты, передающейся на 
стенку трахеи [13, 19]. 

Хирургическое лечение новорожденных с 
АП и ПДА является определенным вызовом 
для хирурга, так как смещенная вправо аорта 
закрывает собой сегменты пищевода, затрудняя 
доступ к трахеопищеводной фистуле, и сопрово-
ждается сложностями при формировании ана-
стомоза [1, 3]. 

Обычные средства определения анатомии 
дуги аорты не всегда предоставляют точные дан-
ные и могут привести к торакотомии на стороне 
расположения дуги аорты. К сожалению, пра-
вильный дооперационный диагноз ПДА уста-
навливается примерно у 1/3 пациентов. Поэтому 
необходимо рассматривать два сценария выбора 
хирургического доступа. Первый состоит в том, 
что ПДА подозревается до операции. В этой 
ситуации часть исследователей соглашается с 
тем, что хирургическую операцию необходимо 
выполнять через левосторонний доступ [1, 20]. 
Несмотря на казалось бы очевидные преимуще-
ства этого доступа, существуют исследования, 
в которых сообщается о применении правосто-
ронней торакотомии у пациентов с АП и ПДА. 
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Данные этих научных работ свидетельствуют, 
что стандартный доступ при ПДА не сопрово-
ждается увеличением частоты послеоперацион-
ных осложнений в раннем и позднем периоде 
наблюдений [7, 9]. В поддержку использования 
правостороннего доступа существует сообщение 
о 2 новорожденных с ложноположительным диа-
гнозом ПДА до операции, что привело к труд-
ностям при выполнении анастомоза пищевода с 
левой стороны [3]. 

Второй сценарий заключается в том, что 
хирург не имеет дооперационных знаний о ПДА 
и неожиданно сталкивается с ней во время стан-
дартной торакотомии (торакоскопии). Это наи-
более распространенная и сложная схема. Многие 
авторы полагают, что если после лигирования 
трахеопищеводной фистулы сегменты пищевода 
можно сопоставить, то в этой ситуации возможно 
выполнить анастомоз с правой стороны. Однако, 
если между сегментами пищевода будет большой 
диастаз, который не позволит их сблизить, то 
необходимо рассмотреть вопрос о левостороннем 
доступе. Выбор времени для выполнения вто-
рой операции зависит от состояния кардиоре-
спираторного статуса пациента. При стабильном 
газообмене и гемодинамике пациента B. Bowkett 
рекомендует выполнять доступ с левой стороны 
непосредственно сразу после безуспешной право-
сторонней торакотомии [3]. Некоторые данные 
[4] поддерживают эту стратегию, демонстрируя 
более высокие показатели несостоятельности 
анастомоза пищевода при выполнении опера-
ции с правой стороны, которые составляют 42%. 
Однако не стоит забывать, что выполнение двух 
торакотомий в течение одного наркоза неизбежно 
будет способствовать развитию легочно-сердеч-
ных осложнений после операции. Существует 
сообщение об отсроченной левосторонней тора-
котомии со ссылкой на небольшое количество 
пациентов, которое не обнаружило статистиче-
ски значимых различий с точки зрения утечек и 
стриктур анастомоза [19]. 

Очевидно, что выбор лучшей хирургиче-
ской стратегии при ПДА основывается на ста-
бильности сердечно-легочного статуса пациен-
та, а также хирургических навыках хирурга. 
Результаты современных исследований поддер-
живают это мнение и рекомендуют использо-
вание правой торакотомии даже в тех случаях, 
когда диагноз ПДА устанавливается до операции 
[11, 19]. В работе U. Bicacki [7] одобрено приме-
нение правостороннего доступа у всех пациентов 
с ПДА, вне зависимости от наличия доопераци-
онных знаний об этой аномалии. 

Лечение пациентов с ПДА и АП, сопрово-
ждающейся большим диастазом, заслуживает 
специального рассмотрения. У 23% пациентов 
с АП и ПДА существует большой диастаз между 
пищеводными сегментами [19]. В этой подгруп-
пе пациентов реконструкция через правосторон-
ний доступ крайне затруднительна и требует 
конверсии в левую торакотомию. 

Некоторые надежды могут быть связаны 
с применением торакоскопического подхода в 
лечении АП. Теоретически можно предполо-
жить, что, если во время торакоскопии ПДА 
обнаруживается с правой стороны, то эту проце-
дуру можно прервать и выполнить с левой сторо-
ны, не нанося ущерб газообмену и гемодинамике 
пациента. Однако небольшое количество паци-
ентов (8), упоминаемых в двух исследованиях, 
не позволяет сделать выводы относительно поль-
зы такого подхода [15, 21]. 

Аберрантная правая подключичная артерия 

T. Canty [14] информировал об обнаружении 
ЛДА и АППА у 7 из 28 детей с АП, которые имели 
большой диастаз между сегментами пищевода. 
S. Berthet [11] продемонстрировала 12% частоту 
выявления АППА при АП независимо от длины 
диастаза. АППА формирует неполное сосудистое 
кольцо и может привести к внешнему задне-
му сдавлению пищевода. Симптомы компрессии 
пищевода и трахеи встречаются менее чем у 50% 
больных и включают дисфагию, рецидивиру-
ющую аспирацию, одышку и кашель, которые 
могут быть замечены уже в младенчестве. D. 
Bakker [22] сообщил о 15 больных с АП и АППА, 
включая 6 пациентов, которые не имели сим-
птомов, у 7 – была дисфагия, у 10 – отмечались 
респираторные симптомы. Выявление сопут-
ствующих аномалии сосудистой системы имеет 
практическое значение, поскольку эти аномалии 
могут быть симптоматическими и даже нести 
угрозу для жизни. A. Lo и соавт. [12] сообщили 
о двух случаях артериопищеводной фистулы 
с развитием кровотечения из АППА, обуслов-
ленных давлением на аномальный сосуд метал-
лического стента, размещенного в пищеводе на 
уровне сужения после реконструкции атрезии. 
Другие авторы сообщили о подобных феноме-
нах в результате использования обычной назога-
стральной трубки у детей с полными и неполны-
ми сосудистыми кольцами без АП [23, 24]. 

Аберрантная левая подключичная артерия 
АЛПА и ПДА формируют истинное или пол-

ное сосудистое кольцо. В отличии от АППА 
эта аномалия вызывает симптомы дисфагии и 
респираторного дистресс-синдрома больше чем 
у 50% больных [25–27]. Сведения о распростра-
нении этой аномалии ветвей аорты раритетны 
и определить их реальное распространение у 
пациентов с АП не представляется возможным. 
Существующие данные разрозненны и свиде-
тельствуют о распространенности данной пато-
логии у 2,6–17,6% пациентов с АП [11, 14]. 
Эхокардиография в значительной мере способ-
ствует установке диагноза ПДА и аберрантных 
сосудов. Рентгенограмма пищевода позволяет 
обнаружить заднее сдавление его просвета ано-
мальным сосудом. КТ с введением контрастно-
го вещества является самым чувствительным 
методом диагностики сосудистых аномалий у 
пациентов с АП и должна быть выполнена у 
всех больных с симптомами нарушения дыха-
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ния и пищеварения. У пациентов с АП и ПДА, 
сочетающейся с сосудистым кольцом, левосто-
ронняя торакотомия обеспечивает более адек-
ватный подход для того, чтобы соединить концы 
пищевода, лигировать ОАП и рассечь сосудистое 
кольцо [11, 13, 19]. Поскольку ПДА сопутствует 
необычная анатомия и особенно в сочетании с 
сосудистым кольцом, у таких больных встреча-
ются такие нехарактерные для пациентов с ЛДА 
послеоперационные осложнения, как поврежде-
ние гортанного нерва и грудного лимфатическо-
го протока [3].

Двойная дуга аорты 

Наиболее уникальное сочетание сосудистых 
аномалий у пациентов с АП встречается при 
ДДА. Этот порок развития настолько редкий у 
больных с пороком развития пищевода, что в 
научной литературе сообщается только о 3 таких 
случаях [3, 28]. Известно, что ДДА – порок раз-
вития аорты, при котором, кроме основной дуги, 
существует добавочная дуга, формируя полное 
сосудистое кольцо, вызывая компрессию пище-
вода и трахеи, находящихся в нем. Существует 
несколько способов диагностики ДДА. Один из 
них – контрастное исследование верхних отде-
лов пищеварительного тракта, способствую-
щее выявлению дефекта наполнения на месте 
внешнего заднего сдавления пищевода. Другой 
– состоит в проведении контрастной мультиспи-
ральной КТ, позволяющей установить точную 
анатомию порока. Лечение заключается в тора-
котомии (торакоскопии) и рассечении рецессив-
ной (меньшей по диаметру) дуги аорты с мак-
симальным освобождением трахеи и пищевода, 
при котором не создается условий для наруше-
ния кровотока в сонных и подключичных арте-

риях. Оптимальным доступом для рассечения 
сосудистого кольца, образованного ДДА, явля-
ется левосторонняя торакотомия (торакоскопия) 
[11, 13, 19].

Заключение

Успехи в хирургии и реанимации ново-
рожденных значительно улучшили результаты 
лечения младенцев с АП. Однако по-прежнему 
остаются проблемы, которые требуют нестан-
дартных технических и стратегических реше-
ний. Аномалии дуги аорты и ее ветвей пред-
ставляет определенный вызов детскому хирургу, 
который выполняет операции на пищеводе у 
новорожденных и младенцев. Для большинства 
специалистов выполнить анастомоз пищевода у 
пациентов с ПДА из правого доступа не представ-
ляет трудностей. Однако наличие аберрантного 
сосуда представляет из себя серьезную техни-
ческую проблему, даже для опытных хирургов. 
Хирургическое лечение пороков развития маги-
стральных сосудов проводится только в случа-
ях, когда течение заболевания сопровождается 
респираторным компромиссом и нарушением 
питания. 
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Этиопатогенез нарушений ритма и проводимости сердца (НРПС) у детей и взрослых без струк-
турных аномалий сердца и заболеваний миокарда часто остается неизвестным. Все больший 
интерес исследователей привлекает иммунологическая природа аритмий, активно изучаются 
процессы аутоиммунной агрессии. Впервые роль аутоиммунных антител (АТ) была установ-
лена в формировании врожденной полной атриовентрикулярной блокады у детей от матерей с 
системными заболеваниями соединительной ткани. В дальнейшем получены клинические и экс-
периментальные данные о проаритмогенном действии АТ, направленных против структурных 
элементов проводящей и сократительной систем сердца. В представленном обзоре литературы 
анализируются сведения о патогенезе идиопатических НРПС, одной из причин которых являют-
ся аутоиммунные механизмы, приводящие к электрофизиологическим, а в дальнейшем и струк-
турным изменениям в миокарде, что становится основой для возникновения аритмий.

Ключевые слова: дети, аритмология, аутоиммунные антитела, нарушения ритма и прово-
димости сердца.
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