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АКТУАЛЬНОСТЬ

Клапанный аппарат – вариабельная структура сердца. 

Двустворчатый клапан аорты (ДКА) регистрируется прак-

тически у 1% населения. ДКА может быть изолированной 

аномалией, сочетаться с другими пороками развития, 

спорадическим или наследоваться по аутосомно-доми-

нантному типу с вариабельной пенетрантностью [1]. У 

части носителей этой аномалии на различных этапах 

жизни формируется стенозирование или недостаточность 

клапанов, расширение восходящей аорты с угрозой рас-

слоения ее стенки [2, 3]. Несмотря на большую клиниче-

скую значимость проблемы, существенная часть публика-

ций посвящена хирургической тематике [4, 5]. 

Педиатрические аспекты ДКА представлены в отече-

ственной периодической литературе немногочисленны-

ми публикациями [6, 7].

Цель. Определить частоту ДКА по данным кабинетов 

ультразвуковой диагностики и охарактеризовать клини-

ческие и эхокардиографические аспекты двустворчатого 

клапана аорты.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Обследовано 19 пациентов с ДКА. Диагноз основы-

вался на результатах ультразвукового исследования 

(УЗИ), подтверждался по итогам хирургического вмеша-

тельства (наблюдения 1, 7), патолого-анатомического 
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Relevance. The bicuspid aortic valve (BAV) can be combined with genetic developmental syndromes, but the pediatric aspects 
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detected in the control group (p = 0.006). Conclusion. BAV can be both an accidental finding, and be combined with another 

pathology. BAV is more often found in people with hereditary developmental syndromes. The presence of BAV requires the 

exclusion of genetic developmental syndromes. Despite the comparative rarity of BAV in the general population, a remote prog-

nosis may be serious, which requires the pediatrician to organize interdisciplinary interaction.
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исследования (наблюдение 10). Для оценки возможных 

отдаленных последствий ДКА провели УЗИ 45 взрослым 

пациентам: мужчин 25 (средний возраст 61,72 ± 1,42 лет), 

женщин 20 (средний возраст 64,9 ± 1,46 лет).

Диагноз синдром дисплазии соединительной ткани 

основывался на критериях P. Royce et al. [8], J. Bolognia et 

al. [9], R. Graham et al. [10]. Ультразвуковые исследования 

выполняли по методикам C. Otto [11]. При М-сканировании 

в качестве одного из признаков ДКА определяли индекс 

эксцентричности (ИЭ): смещение линии смыкания ство-

рок относительно центра аорты. ИЭ рассчитывали как 

отношение половины диаметра аорты к наименьшему 

расстоянию между сомкнувшимися створками и стенкой 

аорты. Математическую обработку выполняли по про-

граммам Statistica 7.0. Различия считались достоверными 

при р<0,05.

СОБСТВЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ

Мы наблюдали 17 детей и 2 взрослых с ДКА. По дан-

ным кабинета ультразвуковой диагностики детской 

городской поликлиники № 150 один случай ДКА выявил-

ся на 23  500 эхокардиографических исследованиях. По 

данным многопрофильной университетской детской кли-

ники ДКА регистрировался с частотой 1 случай на 

20 000–22 000 исследований. 

В обсуждаемой группе было 11 пациентов женского и 

8  – мужского пола (Ме возраста  – 7 лет). Обращает на 

себя внимание наличие среди пациентов с ДКА близне-

цов (случаи 1 и 2, 13 и 14), сопутствующие пороки раз-

вития и синдромы дисплазии соединительной ткани как в 

основной группе, так и у ближайших родственников: 

коарктация аорты, микрогирия, дивертикулез, синдромы 

Марфана, Фримена – Шелдона, синдром гипермобиль-

ности суставов (СГС) и др. (табл.).

По данным УЗИ при М-сканировании определялось 

выраженное смещение линии смыкания створок клапана 

аорты от средней линии (рис. 1). Среднее значение ИЭ 

составило 3,5, стандартное отклонение – 1,1, стандартная 

ошибка – 0,274.

При секторальном сканировании в реальном масшта-

бе времени хорошо визуализировались 2 створки раз-

личной площади. В ряде случаев одна из них едва ли не 

полностью перекрывала устье аорты (рис. 2).

ОБСУЖДЕНИЕ

Несмотря на распространенность ДКА в популяции 

(1% населения) и клиническую значимость этого феноме-

на, в педиатрической литературе этот вариант строения 

клапана аорты либо не упоминается, либо обсуждается 

достаточно бегло. 

По нашим данным, частота ДКА составляет 

1:20 000 – 1:23 500 УЗИ сердца. Но это госпитальная 

статистика, основанная на обследовании симптомных 

пациентов по обращаемости. Следует ожидать, что в 

общей популяции распространенность ДКА меньше. По 

данным различных авторов, она колеблется от 0,5–

0,6% до 2,5%. В нашей группе среди пациентов с ДКА 

преобладали женщины (12:7). В иностранной литерату-

ре указывается на более высокую распространенность 

ДКА в мужской популяции (0,6–0,9%) против 0,2–0,3% 

в женской [12, 13].

ДКА может быть изолированной аномалией, 
сочетаться с другими пороками развития, 
спорадическим или наследоваться
по аутосомно-доминантному типу
с вариабельной пенетрантностью

Рисунок 1.    Сканирование по длинной оси левого 
желудочка

Хорошо видно значительное смещение линии смыкания створок (стрелка) 
аортального клапана от середины аорты. Индекс эксцентричности 3,3

Рисунок 2.    Секторальное сканирование
При поперечном сканировании видно, что одна из створок бикуспи-
дального клапана (стрелка) перекрывает устье аорты практически на ¾

По данным многопрофильной университетской 
детской клиники ДКА регистрировался
с частотой 1 случай на 20 000–22 000 
исследований
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Сочетание ДКА с СГС и другими синдромами диспла-

зии соединительной ткани позволяет говорить о генети-

ческой природе аномалии развития клапана аорты. 

Изолированный ДКА (без иных генетических син-

дромов) наследуется по аутосомно-доминантному типу. 

Но при этом наследование ДКА не укладывается в 

модель передачи по единственному гену. Вероятность 

обнаружения ДКА среди родственников первой степени 

родства в 10 раз выше, чем в общей популяции. Если 

наряду с ДКА обнаруживаются внеклапанные аномалии 

(коарктация аорты, дефект межжелудочковой перего-

родки и др.), вероятность наследования превышает 50%. 

Таблица.    Общая характеристика пациентов

№ по 
порядку

Пол
Возраст 
(годы)

Диагноз при поступлении Окончательный диагноз
Особенности семейного 

анамнеза

1 Ж 0,08 Врожденный порок сердца
Единственная пупочная артерия. Коарктация аорты, открытый 

артериальный проток. ДКА1. ИЭ2 4,8. Градиент давления на 
клапане 22 мм рт.ст. Множественные стигмы дисэмбриогенеза

Угроза прерывания 
беременности с 7 недель 

2 Ж 0,08 Врожденный порок сердца ДКА. ИЭ 2,2. Градиент давления на клапане – 15

3 М 3 Врожденный порок сердца? Синдром Фримена – Шелдона (?) ИЭ 3,4
Мать – СКВ, долихостеномелия. 

ИЭ 1,2. Отец – Фримена – 
Шелдона. ИЭ 1,3

4 М 6 Инфекционный эндокардит Инфекционный эндокардит. ДКА. ИЭ 4
Мать – ДКА.

Сестра – коарктация аорты

5 М 4 Врожденный порок сердца? СГС3. ДКА. ИЭ 3
Мать – СГС,

пролапс митрального клапана

6 М 7
Врожденный порок сердца? 

Детский церебральный 
паралич?

Синдром лица Эльфа.
Субаортальный гипертрофический стеноз. ДКА. ИЭ 6,2

7 М 12 Клапанный стеноз аорты
СГС. Клапанный стеноз аорты. Градиент – 42 мм рт. ст. ДКА.

ИЭ 5,6 
Мать – СГС. Асимметричные 

створки клапана аорты

8 Ж 1
Систолический шум на 

аорте
ДКА. ИЭ 3,3 (рис. 1). Градиент давления 6,1 мм рт.ст. 

Эктопическая диагональная хорда в левом желудочке

9 М 10 Ревматизм? Хорея? Синдром Марфана. Тики. ДКА. ИЭ 4,2 Мать – долихостеномелия

10 Ж 12
Системная красная 

волчанка
Системная красная волчанка. СГС. Микрогирия.

Дивертикул кишечника. ДКА. ИЭ 2,9

11 Ж 12
Пролапс митрального 

клапана
СГС. Пролапс митрального клапана. ДКА. ИЭ 3,6 

Мать – СГС.
Пролапс митрального клапана

12 Ж 7 Плановая диспансеризация СГС. ДКА. ИЭ 2,3. Градиент 10 мм рт.ст.
Мать – СГС. Пролапс 

митрального клапан. Головные 
боли напряженного типа

13 Ж 5 Диспансеризация
Недоношенность. СГС. Ночные кошмары. ДКА. ИЭ 2,5.

Градиент давления 9 мм рт. ст.

Мать – СГС. Угроза прерывания 
беременности с 12 недель.
Отец – синдром Марфана. 

Пролапс митрального клапана. 
Экстрасистолия14 М 5 Диспансеризация Недоношенность. ДКА. ИЭ 2,2. Градиент давления 6 мм рт. ст.

15 Ж 7 Плановая диспансеризация ССГ. ДКА. ИЭ 2,5. Градиент давления 9 мм рт. ст.

16 Ж 12
Плановая диспансеризация. 
Синдром Элерса – Данлоса

Синдром Элерса – Данлоса, гипермобильность суставов. ДКА. 
ИЭ 2,6. Градиент давления 12 мм рт. ст.

Мать – СГС,
единичные факомы

17 Ж 7 Плановая диспансеризация СГС. ДКА. ИЭ 3,2

18 Ж 67 Артериальная гипертензия
Атеросклероз. Артериальная гипертензия. ДКА. ИЭ 4,2.

Кальциноз створок клапана аорты. Градиент давления 29 мм рт. ст.

19 Ж 66 Артериальная гипертензия
Атеросклероз. Артериальная гипертензия. ДКА. ИЭ 3,5.

Кальциноз створок клапана аорты. Градиент давления 32 мм рт. ст.

Примечание. 1 – двустворчатый клапан аорты, 2 – индекс эксцентричности, 3 – синдром гипермобильности суставов.
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Среди всех генетических синдромов ДКА чаще всего 

обнаруживается у женщин с синдромом Тёрнера: более 

30% женщин с синдромом Тёрнера имеют ДКА, в ряде 

случаев сочетающийся с коарктацией аорты, ее анев-

ризмой, острым расслоением стенки аорты. Обнаружено 

много генетических локусов, сцепленных с ДКА.

Самые частые из них расположены на хромосомах 3p22 

(TGFBR2), 5q15-21, 9q22.33 (TGFBR1), 9q34-35 (NOTCH1), 

10q23.3 (ACTA2), 13q33qter, 15q25-q26.1, 17q24 (KCNJ2), 

18q22.1. В семьях с наследуемым ДКА мутантный ген 

часто коррелирует со специфическими органными изме-

нениями и общим прогнозом. ACTA2-мутация обуславли-

вает сочетание ДКА с аневризмой грудной аорты, ран-

ним поражением коронарных артерий и цереброваску-

лярными катастрофами. NOTCH1-мутация предраспола-

гает к сочетанию ДКА со стенозом клапана аорты за счет 

его кальцификации, однако без поражения собственно 

аорты и без другой экстракардиальной патологии. Но и 

эти находки, казалось бы, самых глубинных причин воз-

никновения ДКА не проясняют ситуацию, вызывая новые 

вопросы. Указанные гены участвуют в развитии состоя-

ний, которые могут сочетаться с ДКА и могут протекать 

без данной аномалии, например синдромов Марфана, 

Рендю – Вебер – Ослера, аневризмы аорты типа Лойс – 

Дейтца, рака молочной железы и др. [2, 14]. 

Для клинициста принципиально важно оценить сте-

пень нарушения кровообращения и определить, является 

ли ДКА в каждом конкретном случае изолированной 

аномалией или проявлением системной патологии. 

В нашей группе пациентов нарушения кровообраще-

ния, обусловленные ДКА, были минимальны и клинически 

незначимы. Вероятно, это можно объяснить сравнительно 

кратким периодом наблюдения (когда не успели сформи-

роваться все возможные осложнения) и собственно кон-

тингентом пациентов, не требовавших обращения к 

хирургам. По данным кардиохирургических клиник, гемо-

динамические нарушения при ДКА регистрируются чаще, 

особенно в зрелом возрасте. Так, ДКА обуславливает 2/3 

случаев тяжелых стенозов клапана аорты у людей млад-

ше 70 лет и 1/3 – у людей старше 70 лет [11]. Как под-

тверждение этих сведений в нашей группе кальцифика-

ция клапанов аорты регистрировалась у взрослых с ДКА 

(2 случая) и ни в одном случае у взрослых с нормальным 

трехстворчатым клапаном (р = 0,006). Безусловно, эти 

случайные находки не могут быть основанием для окон-

чательного заключения, но соответствуют данным между-

народных источников.

ВЫВОДЫ

ДКА может быть как случайной находкой, так и соче-

таться с другой патологией. ДКА чаще обнаруживается у 

людей с наследственными синдромами развития. Нали-

чие ДКА требует исключения генетических синдромов 

развития. Несмотря на сравнительную редкость ДКА в 

общей популяции, отдаленный прогноз может оказаться 

серьезным, что требует от педиатра организации меж-

дисциплинарного взаимодействия. 

Конфликт интересов: авторы заявляют об отсутствии 

конфликта интересов в ходе написания данной статьи.
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Сочетание ДКА с СГС и другими синдромами 
дисплазии соединительной ткани позволяет 
говорить о генетической природе аномалии 
развития клапана аорты
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