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Проведен анализ частоты основных ультразвуковых прояв-
лений, сочетанных аномалий, исходов и постнатальных кли-
нических проявлений, пренатально выявленных случаев
правосторонней и двойной дуги аорты (ПДА, ДДА). С 2004
по 9 мес 2014 г. проведено проспективное исследование пре-
натальной детекции ПДА и ДДА при ультразвуковом безвы-
борочном скрининге рандомизированной группы 60 090 бе-
ременных и 30 961 беременной высокого перинатального ри-
ска. Выявлен 1 случай ДДА и 55 случаев ПДА, из них 53 слу-
чая с аберрантной левой подключичной артерией и 2 случая
с зеркальным разветвлением. У 34 плодов детектировалось
сосудистое кольцо. В 21 случае ПДА сочеталась с другими
врожденными пороками сердца (ВПС) (в том числе 5 в со-
ставе МВПР и 3 при синдроме гетеротаксии), в 4 случаях с
другими экстракардиальными аномалиями. Кариотипирова-
но 16 плодов (преимущественно с сочетанными аномалия-
ми), ни в одном случае не выявлено хромосомной патоло-
гии. Беременность была прервана в 15 случаях, в 36 закон-
чилась родами, в 5 случаях продолжается. 
У 12 из родившихся детей дополнительно были обнаруже-
ны преимущественно малые аномалии сердца. У 28 из ро-
дившихся детей прослежен катамнез от 1 мес до 10 лет, у
13 из них отмечены клинические проявления компрессии
трахеи и пищевода, обусловленные сосудистым кольцом.
Из 17 детей с указанными аномалиями дуги аорты и сопут-
ствующими ВПС 8 – были прооперированы. ПДА может
выявляться при фетальной эхокардиографии начиная с
11 нед беременности. Изолированная ПДА имеет низкий
риск хромосомных аномалий и хороший прогноз, у полови-
ны детей отсутствует клиническая симптоматика, обуслов-
ленная сосудистым кольцом. Прогноз ПДА при сочетан-
ных ВПС зависит от тяжести этих ВПС, а также от харак-
тера экстракардиальных аномалий развития 
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Первое описание правосторонней дуги аорты (ПДА) было
сделано G. Fioratti и F. Aglietti в 1763 г. [1], а спустя 55

лет J.N. Corvisart [2] описал эту аномалию в сочетании с тет;
радой Фалло. 

Формирование ПДА начинается на раннем этапе эм;
бриогенеза, когда происходит закладка дорсальной и вент;
ральной дуг аорты. Данные дуги связаны 6 эмбриональными
ветвями, из которых третья, четвертая и шестая задействова;
ны в развитии дуги аорты, некоторых крупных сосудов, а
также артериального протока и главных легочных артерий.
При физиологическом развитии каждая примитивная дуга
или превращается в функционирующий сосуд, или происхо;
дит ее инволюция. Этот процесс начинается с 28;го дня эм;
брионального развития и завершается к 7;й неделе эмбрио;
генеза. ПДА образуется при инволюции левой четвертой
ветви дуги, с развитием правой ветви [3–5]. Классическая
двойная дуга аорты (ДДА) развивается при отсутствии ин;
волюции дистальной правой четвертой дуги. Четвертые пра;
вые и левые дуги сохраняются и присоединяются к леворас;
положенной нисходящей аорте. Аберрантная правая под;
ключичная артерия происходит при аномальной регрессии
четвертой дуги аорты, связанной с задержкой сегмента пра;
вой дорсальной аорты, которая соединяется с правой седь;
мой внутрисегментной артерией (рис. 1а, б, в, г).

Согласно различным источникам, частота встречаемости
ПДА достаточно стабильна и практически не зависит от ис;
следуемой выборки и метода или подхода, используемого
при выявлении этой патологии. Так по данным аутопсий ча;
стота встречаемости ПДА в популяции составляет от 0,04%
до 0,1% [6–8]. По результатам рентгенографии грудной
клетки ее частота составляет 0,1% –0,14% [6, 9], а по данным
пренатальной эхографии также составляет 0,1% [10].

ПДА может встречаться как изолированно, так и доста;
точно часто она сочетается с иными аномалиями дуги аорты,
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– гипоплазией, перегибом и перерывом дуги и другими врож;
денными пороками сердца (ВПС) прежде всего с конотрун;
кальными аномалиями (общий артериальный ствол, тетрада
Фалло) транспозицией главных артерий; реже клапанными
аномалиями правых отделов сердца (легочная и трикуспи;
дальная атрезия) и изредка септальными дефектами [11–15].

ПДА встречается у 5% пациентов с атрезией пищевода и
трахео;эзофагальной фистулой [16].

Изолированная ПДА также довольно часто (10–25%) ас;
социируется с определенными хромосомными синдромами,
преимущественно обусловленными микроделецией 22q11.2,
который именуется акронимом CATCH22 (по аббревиатуре
патогномоничных симптомов и включающей синдромы Ди
Джорджи, Такао, Шпрензеля [17–19], реже с трисомией 
21;й хромосомы, что встречается чаще при сочетании с дру;
гими ВПС [20]. Описаны немногочисленные наблюдения
ПДА при CHARGE; и VACTERL;ассоциациях [21, 22].

Анатомически выделяют два принципиально разных
типа ПДА – с зеркальным разветвлением (так называемый
птичий тип) и ПДА с аберрантной левой подключичной
артерией (АЛПА), которые по классификации
Adashi–Williams–Nakagawa называются типом М и типом
N [12], и в зависимости от латерализации и количества ар;
териальных протоков оба типа ПДА подразделяются на 7
морфологических вариантов (рис. 2) два из которых гипо;
тетические (т.к.клинические случаи не известны) [12, 23].
Еще к более редким вариантам ПДА относят изолирован;
ное прикрепление аберрантных подключичных, безымян;
ной или сонных артерий [24].

С точки зрения клинической практики наиболее значи;
мы варианты, чаще всего ассоциируемые с другими ВПС, а
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также способные вызывать полные и неполные «сосудистые
кольца» или так называемые сосудистые связки. Среди по;
следних двух чаще всего фигурирует ПДА с АЛПА и левос;
торонним артериальным протоком или правым артериаль;
ным протоком соответственно.

У пациентов с ПДА и АЛПА и левосторонним артериаль;
ным протоком нередко могут отмечаться характерные респи;
раторные и гастроэзофагальные клинические проявления,
обусловленные внутригрудным сдавлением трахеи и пищево;
да сосудистым кольцом (рис. 3) [22, 25]. Респираторная симп;
томатика включает затрудненное дыхание, одышку, приступы
удушья, инспираторный стридор, ортопное с запрокидывани;
ем головы назад, сухой кашель, затяжные или повторные вос;
палительные бронхолегочные заболевания, ларингиты, трахе;
иты и пневмонии [25–27]. Гастроэзофагальные симптомы про;
являются затрудненным, болезненным глотанием, поперхива;
нием, срыгиванием, рвотой непереваренной пищей. К другим
возможным симптомам относится акроцианоз, отставание в
физическом развитии, недостаточная масса тела [12, 25, 26].
Характерные клинические симптомы нередко проявляются в
первые месяцы и годы жизни [27, 28], однако описаны наблю;
дения, когда клиническая манифестация компрессии трахеи и
пищевода впервые проявилась после 50–60 лет жизни и стар;
ше [29, 30], что объясняется возрастными изменениями пище;
вода и дуги аорты из;за ее ригидности вследствие атеросклеро;
тических изменений. Доминирующим симптомом при этом
является непостоянная дисфагия, чаще проявляющаяся при
проглатывании твердой пищи, усиливающаяся при физичес;
ких и нервных напряжениях, порой сочетающаяся больше за
грудиной и в эпигастрии. Такая клиническая симптоматика
была впервые описана еще в 1735 г. D. Bayford [31] и получила
название «dysphagia lusorica», или загадочная дисфагия, так
как определенных причин для ее объяснения тогда не было.
Степень выраженности упомянутых клинических проявлений
прямо зависит от степени тяжести сдавления сосудистым
кольцом трахеи и пищевода, что значительно более выражено
при ДДА, чем при ПДА. Описан раритетный случай ДДА пре;
натально вызвавший высокую обструкцию верхних дыхатель;
ных путей (CHAOS) с характерной картиной увеличенных ги;
перэхогенных легких [32]. Длительная компрессия сосудис;
тым кольцом может приводить к таким осложнениям, как тра;
хеомаляция, трахеобронхиальная обструкция, стеноз трахеи и
бронхов, что может потребовать оперативного лечения, такого,
как миниторакотомия, рассечение сосудистой связки и аорто;
пексия [33, 34] или эндоваскулярных методов хирургии, с эн;
допротезированием и гибридными методами хирургии, кото;
рые шире стали применять в последние десятилетия [35]. ПДА
встречается и у животных в том числе аналог синдрома Ди
Джорджи и при наличии сосудистого кольца также может тре;
бовать оперативного лечения [36–40].

Еще одним редким специфическим осложнением ПДА
является аневризма АЛПА [41]. Описано наблюдение позд;
ней манифестации этой патологии, в 62 года проявившееся
острым расслоением стенки восходящей аорты и тампона;
дой перикарда [42]. Также встречаются разрывы АЛПА, тре;
бующие ургентной хирургической помощи [43]. Опублико;
вано казуистическое наблюдение ПДА, изолированной с
АЛПА, кровоснабжаемой из левой вертебральной артерии с
ретроградным кровотоком, осложнившееся атрофией левого
полушария головного мозга вследствие синдрома обкрады;
вания [44]. К редким осложнениям, имеющим ассоциатив;
ную связь с ПДА и дивертикулом Коммереля, также относят
карциному пищевода [45] и рак легкого [46].

Тем не менее, нередко встречаются бессимптомные слу;
чаи ПДА, которые становятся неожиданной находкой при
аутопсии пациентов преклонного возраста (89 лет) [47].

Прежизненная диагностика этой патологии впервые бы;

ла проведена H. Assmann в 1924 г. [48], на протяжении полу;
века она осуществлялась только с помощью контрастной и
даже обзорной рентгенографии, при которой отмечается от;
сутствие левой верхней дуги сердечной тени, а справа опре;
деляется расширенная сосудистая тень во II межреберье;
также наблюдается смещение пищевода спереди на контра;
стных эзофагограммах в первом косом положении [12,
25–27]. В последние десятилетия для визуализации ПДА
широко применяют спиральную компьютерную томогра;
фию (КТ) и магнитно;резонансную томографию (МРТ)
[49]. Примечательно, что в постнатальный период эхогра;
фия практически неинформативна в диагностике ПДА.

О возможностях ультразвуковой диагностики в прена;
тальной детекции аномалий дуги аорты впервые сообщил
R. Achiron, и соавторы в 2002 г. [10]. В его публикации было
представлено 18 случаев ПДА и 1 случай ДДА, установлен;
ные при ретроспективном анализе аномальных изображений
поперечного сечения верхнего средостения плодов, получен;
ных при рутинном ультразвуковом скрининге 18 347 бере;
менных в 3 центрах, специализирующихся по фетальной
эхокардиографии (в этом анализе также приняли участие
детские кардиологи и пульмонологи). Проспективная пре;
натальная диагностика ПДА с сосудистым кольцом, в том
числе с помощью трехмерной эхографии, была впервые вы;
полнена R. Chaoui в 2003 г. [50].

Первый случай ПДА у плода был пренатально выявлен
нами в 2004 году и опубликован в 2005 году [21]. Это был
первый случай пренатальной детекции ПДА в Украине и
предположительно в СНГ, так как в то время в мире стали
появляться лишь отдельные наблюдения. 

На основе серии собственных 19 наблюдений пренаталь;
ной диагностики ПДА в 2008 г. нами был представлен до;
клад на Международной конференции ISUOG в Санкт;Пе;
тербурге и вышли соответствующие публикации [51–53]. 

За прошедшие годы в мире появилось около двух десят;
ков статей с описанием как отдельных случаев, так и серии на;
блюдений пренатальной диагностики ПДА, опубликованных
преимущественно в англоязычной литературе [54–66], а так;
же две из них в Российском журнале «Пренатальная диагнос;
тика» [67, 68], последняя из которых является мультицентро;
вым анализом пренатальной диагностики 40 случаев ПДД,
выявленных в 16 различных учреждениях. Представляем се;
рию из 56 случаев пренатальной диагностики аномалий дуги
аорты, обнаруженных в нашем центре за минувшие 10 лет.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Проведено долгосрочное проспективное исследование
возможности пренатальной диагностики ПДА у плода и дли;
тельное катамнестическое наблюдение за детьми, родивши;
мися с этой врожденной аномалией.

В данное исследование включены 55 случаев ПДА и 1 слу;
чай ДДА, обнаруженные нами при проведении массового без;
выборочного пренатального ультразвукового скрининга
60 090 беременных г. Кривого Рога и консультативно;эксперт;
ных УЗИ 30961 беременных группы риска жительниц Днеп;
ропетровской, Запорожской, Николаевской и других областей
Украины (единичные наблюдения пациенток из г. Одессы,
г. Харькова, г. Херсона), выполненные в нашем центре за пери;
од с 2004 по III квартал 2014 г. (только у 2 беременных из
г. Мелитополя была предварительно установлена ПДА).

Пренатальная детекция ПДА осуществлялась на УЗ;ска;
нерах разного класса и поколений, изначально с 2004 до се;
редины 2008 г. на серошкальных приборах /Aloka;SSD;630
(Япония), Toshiba;SAL;77A SS и SSА A250 (Япония)/ с ве;
рификацией при помощи УЗ;системы HDI;3000
ATL/Philips (США). С 2008 г. применяли цифровые УЗ;си;
стемы Voluson 730Pro «GE» (США), SonoAce;X8 «Medison»
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(Корея) и HD;11;XE «Phillips» (США). Проводили оценку
не менее 7 стандартных сечений сердца и сосудов, диагнос;
тика ПДА базировалась на оценке поперечного среза через
три сосуда и трахею. Помимо серошкальной эхокардиогра;
фии, применяли цветовое допплеровское картирование кро;
вотока и энергетическую ангиодопплерографию, в том числе
в режиме трехмерной ангиографии. В случае обнаружения
ПДА идентифицировали ее тип, фиксировали наличие сосу;
дистого кольца, учитывали сочетание с другими ВПС и ины;
ми аномалиями развития.

В 16 случаях (преимущественно при сочетании с други;
ми врожденными пороками развития – ВПР) проведено
пренатальное кариотипирование плода в 5 из них дополни;
тельно определяли делецию 22q11.2 экспериментальным ме;
тодом, который основывался на детекции делеций гена
ТВХ1 (в проксимальном, центральном и дистальном участ;
ках) – ключевого симптомоформирующего гена синдрома
Ди Джоджи, с использованием полимеразной цепной реак;
ции (ПЦР) и детекцией продуктов реакции в 2% агарозном
геле. При обнаружении тяжелых сочетанных ВПР по жела;
нию семьи проводили прерывание до 22 нед беременности с
последующей аутопсией элиминированного плода, при уча;
стии врача;генетика и врачей УЗД.

Все дети, родившиеся с ПДА (как с изолированной, так и
в комбинации с другими ВПС), состоят на диспансерном
учете у городского и областного детского кардиолога, кото;
рые регулярно предоставляют все необходимые данные о ка;

тамнезе детей. Всем женщинам, которые завершили бере;
менность, нами были направлены специальные анкеты, в ко;
торых учитывали способ родоразрешения (естествен;
ный/оперативный), массо;ростовые параметры новорож;
денного, оценку по шкале Апгар, состояние и развитие ре;
бенка в первые дни и месяцы жизни, до года и старше. От;
дельно включены вопросы с перечислением характерной
симптоматики возможных нарушений функции дыхания и
пищеварения (часть матерей также были опрошены в теле;

Ðèñ. 4. Ðàííÿÿ ïðåíàòàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ÏÄÀ, ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: à – ñîñóäèñòîå êîëüöî (áåðåìåííîñòü
11 íåä 6 äíåé); á – U-îáðàçíàÿ êîíôèãóðàöèÿ ãëàâíûõ àðòåðèé (áåðåìåííîñòü 13 íåä)

à) á)

Ðèñ. 5. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: ÏÄÀ ñ çåðêàëüíûì
ðàçâåòâëåíèåì: ÐÀ – ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ; LPA – ëåâàÿ âåòâü
ëåãî÷íîé àðòåðèè; DA – àðòåðèàëüíûé ïðîòîê; 
Ao – ïðàâîñòîðîííÿÿ äóãà àîðòû; DAo – íèñõîäÿùàÿ àîðòà;
T – òðàõåÿ (áåðåìåííîñòü 20 íåä) 

Ðèñ. 6. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: ÏÄÀ 
ñ àáåððàíòíîé ëåâîé ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèåé 
U-îáðàçíàÿ êîíôèãóðàöèÿ ãëàâíûõ àðòåðèé â ðåæèìå
ýíåðãåòè÷åñêîé àíãèîäîïïëåðîãðàôèè: 1 – ëåãî÷íàÿ
àðòåðèÿ ñ ëåâîñòîðîííèì àðòåðèàëüíûì ïðîòîêîì; 
2 – ÏÄÀ; 3 – òðàõåÿ; 
4 – ïèùåâîä (áåðåìåííîñòü 23 íåä)

Ðèñ. 7. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: U-îáðàçíàÿ
êîíôèãóðàöèÿ ãëàâíûõ àðòåðèé (áåðåìåííîñòü 22 íåä)
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фонном режиме). 20 женщинам подобные анкеты посыла;
лись повторно спустя 5–10 лет. 

Для установления частоты встречаемости и удельного
веса ПДА в структуре ВПС были выкопированы данные
ежегодных отчетов городского детского кардиолога, а также
протоколы аутопсий, проведенных в детском патологоанато;
мическом отделении нашего центра.

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ 
И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

За 10 лет в нашем центре пренатально было выявлено
5046 случаев различных ВПР, из них 757 ВПС (15,0 %), при
этом аномалии латерализации дуги аорты составили 56
(7,4%) случаев – 55 ПДА и 1 ДДА. 

Из них 20 случаев выявлены при массовом безвыбороч;
ном рутинном УЗ;скрининге в субпопуляции беременных
г. Кривого Рога и 35 случаев ПДА и 1 ДДА при проведении
консультативно;экспертного УЗИ беременных, направлен;
ных в наш центр из других городов и областей, с целью под;
тверждения той или иной врожденной патологии у плода
(при этом только в двух случаях ПДА была обнаружена и
указана при направлении в наш центр).

Частота обнаружения ПДА при массовом безвыбороч;
ном УЗ;скрининге составила 1:3004, а в селективной группе
беременных, направленных на консультацию, 1:884 (сум;
марная частота составила 1:1655 плодов).

Возраст беременных с ПДА у плода был в пределах от 16
до 39 лет и в среднем составил 26 лет. Гестационный возраст
плода при обнаружении ПДА варьировал от 11 нед (рис. 4
а, б) и до 31 нед и в среднем составил 21,5 нед. Количество

беременностей у женщин колебалось от 1 до 9, в среднем со;
ставило 2. С помощью серошкальных УЗ;систем было диа;
гностировано 13 случаев ПДА и 42 случая ПДА и 1 ДДА с
помощью цифровых УЗ;систем. При УЗИ были дифферен;
цированы два основных типа ПДА: 2 случая с зеркальным
разветвлением (рис. 5) и остальные 53 случая ПДА с АЛПА
(рис. 6, 7), 34 плода включая одного с ДДА имели сосудис;
тые кольцо (рис. 8 а, б). В ходе проведенных исследований
при оценке 4;камерного сердца плода выявлено аномальное
расположение поперечного сечения грудного отдела аорты: в
28 (50,9%) случаях справа от средней линии; в 25 (45,5%)

Ðèñ. 8. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: à – ÏÄÀ è ëåâîñòîðîííÿÿ àáåððàíòíàÿ ïîäêëþ÷è÷íàÿ àðòåðèÿ, ñîñóäèñòîå
êîëüöî (â ðåæèìå ÖÄÊ) âîêðóã òðàõåè è ïèùåâîäà (áåðåìåííîñòü 22 íåä); á – ñîñóäèñòîå êîëüöî 
(â ðåæèìå ýíåðãåòè÷åñêîé àíãèîäîïïëåðîãðàôèè) âîêðóã òðàõåè è ïèùåâîäà

à) á)

Ðèñ. 9. Ïðàâîñòîðîííÿÿ äóãà àîðòû ñ ÀËÏÀ â ñî÷åòàíèè ñ òåòðàäîé Ôàëëî: à – ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà íà óðîâíå áèôóðêàöèè
ëåãî÷íîé àðòåðèè: ÐÀ – ñóæåííàÿ ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ; Ao – ðàñøèðåííàÿ è ñìåùåííàÿ ÏÄÀ; 
VCS – âåðõíÿÿ ïîëàÿ âåíà; á – ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ, ìåæäó ÏÄÀ è ëåãî÷íîé àðòåðèåé îïðåäåëÿåòñÿ òðàõåÿ

à) á)

Ðèñ. 10. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: òåòðàäà Ôàëëî 
â ñî÷åòàíèè ñ ÏÄÀ â (ðåæèìå ÖÄÊ): Àî – ðàñøèðåííàÿ
àîðòà; ÐÀ – óçêàÿ ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ
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случаях по средней линии и только в 3 (5,5%) случаях нор;
мальное расположение грудного отдела аорты. Из 21 случая
сочетание ПДА с ВПС в 13 (61,9%) случаях отмечалось го;
ризонтальное смещение оси сердца, вследствие аномалий
конотрункуса. В 3 случаях (14,2%) при синдромах гетеротак;
сии наблюдалась мезокардия и почти вертикальная ось серд;
ца. В оставшихся 5 (23,8%) случаях не отмечалось отклоне;
ний оси сердца от нормативных значений.

В 34 случаях ПДА являлась изолированной аномалией, в
21 сочеталась с другими ВПС (13 изолированные, 5 случаев
ВПС в составе МВПР, 3 при синдроме гетеротаксии). Чаще
всего встречались: тетрада Фалло (10), (рис. 9 а, б, 10) атрио;
вентрикулярный канал (5), двойной выход из правого желу;
дочка (2), частичный аномальный дренаж легочных вен (2).
транспозиция магистральных сосудов (1) и гипоплазия левых
отделов сердца (1) (в двух наблюдениях аномальный дренаж
легочных вен сочетался с другими ВПС). Один из 2 случаев
ПДА с зеркальным разветвлением сочетался с тетрадой Фалло. 

В 4 наблюдениях ПДА сочеталась с другими отдельными
ВПР: гастросхиз (1), гидроцефалия (1), шейная цистогигро;
ма (1), омфалоцеле (1). 

В составе МВПР ПДА встречалась в 5 наблюдениях (в од;
ном случае – порок Денди–Уокера, расщелина верхней губы
и твердого нёба, дисплазия почечной ткани; сочетание омфа;
лоцеле с АВ;каналом – 1 случай; сочетание омфалоцеле с тет;
радой Фалло – 1 случай; двойной выход магистральных сосу;
дов из правого желудочка в сочетании с обструкцией 12 п.к. –
1 случай; в 1 случае ПДА сочеталась с атриовентрикулярным
каналом и входила в состав CHARGE;ассоциации [21].

В 3 случаях ПДА была обнаружена при синдроме гетеро;
таксии (2 случая правостороннего и 1 случай левосторонне;
го изомеризма).

В 2 наблюдениях ПДА была обнаружена у одного из плодов
при многоплодии. В первом случае ПДА при диамниотической,
монохориальной двойне, которая сочеталась с тетрадой Фалло.
Во втором случае ПДА в сочетании с гидроцефалией и УЗ;про;
явлениями фетофетального трансфузионного синдрома.

Пренатальное кариотипирование проведено в 16 случаях
с последующей дифференциальной G – окраской хромосом,
ни в одном из них не было обнаружено количественных и
структурных аномалий, в том числе делеции 22q11.2.

Прерывание беременности состоялось в 15 случаях
(27,3%), как правило, при сочетании ПДА с другими ВПС и
ВПР. В 2 случаях из них было самопроизвольное прерыва;
ние беременности (один из них при монохориальной диам;
ниотической двойне).

Беременность закончилась родами в 36 случаях (64,3%).
В 5 наблюдениях беременность продолжается. Среди родив;
шихся детей с ПДА – 1 с зеркальным разветвлением (без со;
путствующих ВПС), 34 ребенка с АЛПА и 1 с ДДА. Роди;
лось 6 детей с ВПС – тетрада Фалло (4) и предсердно;желу;
дочковый канал (2), диагноз которых был установлен прена;
тально и подтвержден в неонатальный период. Ребенок с
CHARGE;ассоциацией умер на 16;е сутки. При аутопсии от;
мечена двусторонняя полная костная атрезия хоан, ряд дру;
гих характерных фенотипических проявлений и подтвер;
ждена пренатально обнаруженная ПДА с АЛПА в сочетании
с атриовентрикулярным каналом (рис. 11 а, б).

После УЗИ новорожденных и детей 1;го года жизни у 12
из них дополнительно выявлены следующие ВПС, которые
не были обнаружены пренатально: ДМПП – 4, мелкие
ДМЖП – 3, или не могли быть выявлены пренатально: КоАо
– 2 ( в том числе у 1 ребенка с ДДА), ОАП – 3 и функциони;
рующее овальное окно – 1 (у одного из них).

Ðèñ. 11. Ñðåç ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ: à – U-îáðàçíàÿ êîíôèãóðàöèÿ ãëàâíûõ àðòåðèé ïðè ÏÄÀ è ëåâîé àáåððàíòíîé
ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèåé (â ðåæèìå ÖÄÊ) ó ïëîäà ñ CHARGE-àññîöèàöèåé; á – àóòîïñèÿ, ìàêðîïðåïàðàò ñåðäöà ðåáåíêà ñ
CHARGE-àññîöèàöèåé: 1 – ÏÄÀ; 2 – òðàõåÿ; 3 – ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ; 4 – çîíä, ââåäåííûé èç ëåâîãî â ïðàâûé æåëóäî÷åê
÷åðåç ïðåäñåðäíî-æåëóäî÷êîâûé êàíàë (àîðòà, ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ è æåëóäî÷êè ñåðäöà ðàññå÷åíû) 

à) á)

Ðèñ. 12. Ýõîãðàììû ïîñëåäîâàòåëüíûõ ñðåçîâ äâîéíîé äóãè àîðòû íà óðîâíå ñå÷åíèÿ ÷åðåç 3 ñîñóäà è òðàõåþ (â ðåæèìå
ýíåðãåòè÷åñêîé àíãèîäîïïëåðîãðàôèè): à – êëåøíåîáðàçíàÿ êîíôèãóðàöèÿ ñîñóäèñòîãî êîëüöà ñôîðìèðîâàííîãî ëåâîé è ïðàâîé
äóãàìè àîðòû; á – ïåðåâåðíóòàÿ Y-îáðàçíàÿ êîíôèãóðàöèÿ ñîñóäèñòîãî êîëüöà ÄÄÀ; â – "ëÿìáäà" ïðèçíàê äâîéíîé äóãè àîðòû 

à) á) â)
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Таким образом у 33 (58,9%) плодов и детей с аномалия;
ми дуги аорты имелись ВПС.

Сосудистые кольца, сформированные дивертикулом
Коммереля, имеют 33 ребенка (не считая 1 случай ДДА). Из
них 11 в изолированном виде, остальные – в составе других
ВПС. Ни у одного из обследованных детей, в том числе с со;
четанными ВПС при постнатальной эхокардиографии не
было выявлено УЗ;проявлений ПДА, сосудистых колец или
связок. У 1 ребенка с ДДА (рис. 12 а, б, в) и КоАо имелась
также аберрантная правая подключичная артерия, диагноз
подтвержден при проведении спиральной мультисрезовой
КТ и МРТ (рис. 13) [53] .

По данным анкетирования 28 матерей и сведений, пред;
ставленных детским кардиологом, 6 детей с ПДА и сосудис;
тыми кольцами имели следующие жалобы и клинические
проявления: осиплость голоса – 4, периодический кашель –
6, одышку – 6, цианоз – 5, стридор при приеме жидкой пищи
– 5, нарушение глотания твердой пищи – 3, ноющая боль за
грудиной – 5, аритмии – 4.

Шесть детей, у которых пренатально не было обнаруже;
но сосудистое кольцо, но после рождения выявлены мелкие
ДМЖП – 2, ДМПП – 1, отмечали осиплость голоса, кашель,
одышку, цианоз в 3 случаях, стридор – 4, нарушения глота;
ния – 2, ноющая боль за грудиной – 4, аритмии – 5 (возмож;
но, у них имелась сосудистая связка вследствие правосто;
роннего артериального протока не манифестирующая пре;
натально). Таким образом, у 13 (46,4%) из 28 анкетирован;
ных детей с аномалиями дуги аорты имелись респираторные
и гастроэзофагальные проявления компрессии трахеи и пи;
щевода. У одного ребенка с ДДА отмечен аутизм. В 8 случа;
ях не удалось получить данные катамнеза. 

Из 17 детей, имеющих указанные аномалии дуги аорты и
сопутствующий ВПС, было прооперировано 8 (47%) детей
по причине: ДМПП – 1, ОАП – 2, КоАо – 1, тетрада Фалло
– 2, АВ;канал – 1, ДДА в сочетании с КоАо – 1.

По статистическим данным регионального регистра
ВПР за 10 лет в г. Кривом Роге было зарегистрировано 235
случаев различных ВПС среди новорожденных, при этом
ПДА составила 7,4%.

Аномалии дуги аорты делятся на две разные категории.
Первая включает обструктивные аномалии, такие, как ко;
арктация, тубулярная гипоплазия и перерыв дуги аорты,
вторая категория представляет собой аномалии положения
(латерализации) и разветвления дуги аорты.

Эти аномалии дуги аорты в свою очередь делятся на 3 ка;
тегории: 

1) с сосудистым кольцом или кольцами; 
2) с сосудистой связкой; 
3) без сосудистого кольца или связки (табл. 1) [23, 69].
Гипотетическая модель ДДА была впервые предложена в

1948 г патологом J.E. Edward [5, 70]. Варианты ДДА: а) обе
дуги функционирующие; б) одна из дуг гипоплазирована,
обе функционируют; в) сегмент одной из дуг атрезирован.
Эта модель позволяет понять формирование нормальной ду;
ги аорты и ее аномалий на ранних стадиях эмбриогенеза.

J. Stewart [71] выделяет три типа формирования ПДА:
1) с зеркальным расположением отходящих ветвей;
2) с АЛПА;
3) с изолированной от дуги левой подключичной арте;

рии.
Правая дуга Ао характеризуется прохождением восходя;

щей Ао и дуги впереди правого главного бронха. Затем дуга
проходит над бронхом с правой стороны трахеи и пищевода
и переходит в нисходящую аорту, которая может распола;
гаться справа от средней линии или переходя позади пище;
вода на левую сторону, нисходить слева. Аномальный рег;
ресс дистальной части левой подключичной артерии ведет к

формированию ПДА с зеркальным расположением ветвей
дуги аорты – левый плечеголовной ствол, правая общая сон;
ная артерия и правая подключичная артерия (при этом типе
ПДА обычно персистирует правосторонний артериальный
проток, а левый подвергается регрессу). Аномальный рег;
ресс левой дуги аорты между отхождением левой общей сон;
ной артерии и левой подключичной артерией или прокси;
мальнее левой общей сонной артерии ведет к формированию
ПДА с АЛПА или левой безымянной артерией, при этом
аберрантная артерия имеет ретроэзофагальное направление.

L. Knight [72] в зависимости от расположения дисталь;
ного отдела ПДА и нисходящей аорты (слева и справа) по;
дразделяет эти аномалии на два варианта – с ретроэзофа;
гальным сегментом и без него.

При наличии левостороннего артериального протока
(что более типично, правый обычно регрессирует) между
аберрантной подключичной артерией и левой ветвью легоч;
ной артерии формируется полное сосудистое кольцо (кото;
рое включает восходящую аорту, ПДА, нисходящую аорту,
АЛПА или безымянную артерию, левый артериальный про;
ток, левую ветвь легочной артерии и легочной ствол).

При наличии персистирующего правостороннего арте;
риального протока – кольцо неполное и вокруг трахеи и пи;
щевода формируется сосудистая связка. (см. табл. 1).

ПДА под острым углом косо вниз к кзади переходит в
контралатерально расположенную слева нисходящую аорту
от верхней части, которой к ПДА, поднимается АЛПА, явля;
ясь при этом не первым, как обычно, а последним ответвле;
нием дуги.

Если АЛПА поднимается непосредственно от нисходя;
щей аорты формируется кондуит, имеющий название «ди;
вертикул Коммереля» (хотя исторически первоначально
этот эпоним употреблялся в отношении правосторонней
подключичной артерии). В 1936 г. B. Kommerell впервые
описал правую аберрантную подключичную артерию, в мес;
те отхождения которой от дистальной части левой дуги аор;
ты сформировался дивертикул [73]. Впоследствии анало;
гичное прикрепление АЛПА к ПДА также стали именовать
его именем.

Еще одним частным обособленным вариантом ПДА яв;
ляется ее врожденное удлинение, при этом дуга аорты распо;
лагается выше уровня ключицы, что называется «шейная ду;
га аорты», или «высокорасположенная дуга аорты», нередко
осложняющаяся коарктацией, или аневризмой, или же со;

Ðèñ. 13. Ñïèðàëüíàÿ ìóëüòèñðåçîâàÿ êîìïüþòåðíàÿ
òîìîãðàôèÿ ÄÄÀ ó ðåáåíêà â 7 ìåñ
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провождающаяся перегибом («кинкинг дуги аорты», «бан;
кинг дуги аорты») [12, 23].

В развитии деформации удлиненной аномальной ПДА
основную роль играет компенсаторное удлинение и переги;
бы аорты вследствие фиксации восходящего сегмента дуги
нередуцированным вовремя правым каротидным протоком.
При ПДА правый каротидный проток вызывает удлинение
более дистального сегмента дуги аорты – между левой об;
щей сонной и левой подключичной артериями. Наиболее ча;
сто аномалия локализуется в этом сегменте дуги как при ле;
восторонней, так и при правостороннем ее расположении.
Реже встречаются перегибы между плечеголовным стволом
и левой общей сонной артерией, еще реже – в области более
дистальных сегментов.

Несвоевременная редукция облитерированного левого
каротидного протока не позволяет начальным сегментам
четвертой жаберной дуги «следовать» за сердцем при его ка;
удальном смещении. При этом и создается типичный пере;
гиб аорты, а клинически – «шейная дуга». Вследствие дест;
руктивных изменений во всех слоях стенки аорты, со време;
нем под воздействием турбулентного кровотока формиру;
ются вторичные аневризмы, стенозы, атеросклероз [23]. Бо;
лее детальное изложение этой редкой врожденной аномалии
заслуживает отдельного рассмотрения.

Ультразвуковая пренатальная диагностика ПДА и ДДА
стала возможной после того как S. Yagel в 2002 г. предложил
в качестве отдельного стандартного сечения при проведении
фетальной эхокардиографии дополнительный поперечный
срез в верхнем средостении плода через 3 сосуда и трахею
[74, 75], чему предшествовала предложенная за 5 лет до это;
го S.J. Yoo оценка поперечного сечения через 3 сосуда [75].

В дальнейшем в 2003 г. он же опубликовал фундамен;
тальную статью, в которой на основе модифицированной мо;
дели Edwards были детально изложены эмбриоморфогенез и
особенности пренатальной эхокартины различных аномалий
дуги аорты [76]. Спустя 5 лет Ph. Jeanty и R. Chaoui предло;
жили свои рисунки (широко известные во всем мире и среди
отечественных врачей УЗД в соавторстве с М.В. Медведе;
вым) для простоты и облегчения восприятия и распознания
этой патологии при проведении УЗИ [77–78].

При тщательной оценке 4;камерного сечения сердца
плода можно заподозрить аномалии латерализации дуги
аорты (ПДА и ДДА) при этом нисходящая аорта располага;
ется более центрально, кпереди от позвоночного столба. В
нашей выборке это наблюдалось в 45,5% случаев, а в 50,9%
отмечено правостороннее расположение грудного отдела
аорты. 

Однако пренатальная детекция аномалий дуги аорты и
идентификация ее типа основывается на оценке поперечно;
го среза через три сосуда и трахею. Ключом к диагностике
является ориентация и форма конфигурации соединения
главных артерий (легочной артерии и аорты) относительно
трахеи и пищевода [10, 50, 69, 77–79].

При ПДА с зеркальным разветвлением, трахея и пище;
вод располагаются не справа, как обычно, а слева – от остро;
го угла V;образной конфигурации, которую образуют дуга
аорты и артериальный проток, являющийся продолжением
ствола легочной артерии.

При ПДА с АЛПА детектируется характерная U;образ;
ная конфигурация, ветви которой (дуга аорты и артериаль;
ный проток) открыты спереди, а вершина петли расположе;
на позади трахеи и пищевода (т.е. трахея и пищевод находят;
ся между указанными сосудами). Использование доппле;
ровских режимов облегчает визуализацию и делает нагляд;
ней эту аномалию. Применение 3D/4D;технологий делает
эхокартину еще более демонстративной [80].

Предшествующее указанному выше (по уровню более

каудально расположенное) сечение через 3 сосуда, хотя ме;
нее информативно, позволяет обнаружить еще один допол;
нительный эхо;признак ПДА с АЛПА – просвет или щель
между поперечными срезами ствола легочной артерии и вос;
ходящей аорты, что в норме не наблюдается [79].

При ПДА первый сосуд отходящий от дуги – плечего;
ловная артерия, которая разветвляется на левую подклю;
чичную артерию и левую общую сонную артерию. При от;
сутствии бифуркации первого сосуда следует искать АЛПА,
исходящую от нисходящей грудной аорты, а в редких случа;
ях от легочной артерии, и проходящую позади трахеи и пи;
щевода, что можно обнаружить при УЗИ [58]. 

Среди всех перечисленных 5 форм сосудистых колец
(см. табл. 1) только ДДА формирует кольцо исключительно
за счет сосудов, в остальных вариантах сосудистое кольцо
замыкается сердцем и поэтому при сканировании визуали;
зируется не кольцо, а сосудистая петля, открытая спереди.
Огибающая ретроэзофагальная дуга аорты при ПДА с
АЛПА формирует полное сосудистое кольцо. При эхокар;
диографии сосудистое кольцо и артериальный проток созда;
ют конфигурацию, напоминающую цифру 6 или 9 (в зависи;
мости от направленности артериального протока к нисходя;
щей аорте или иными словами – от расположения позвоноч;
ного столба спереди или сзади), что также лучше всего визу;
ализируется с применением допплеровских технологий
(рис. 14). 

Визуализация сосудистого кольца возможна и в ранние
сроки беременности при проведении УЗИ в 11–14 нед [79,
81], пренатально нам удалось визуализировать 34 сосудис;
тых кольца, 1 из них в I триместре.

ДДА имеет характерную конфигурацию, напоминаю;
щую при сканировании греческую букву лямбда (л) [79]. В
большинстве случаев правая аортальная дуга преобладает
над левой. Значительно реже одна из аортальных дуг атрези;
рована, в такой ситуации невозможно отличить (при УЗИ)
ДДА от односторонней (унилатеральной) дуги [68].

Согласно различным литературным источникам, в пер;
вую очередь авторитетных руководств по фетальной эхокар;
диографии, опубликованных в последние 5 лет [69, 79] на ос;
новании данных многочисленных исследований обобщены
характерные различия основных анатомических вариантов
ПДА, которые мы представили в табл. 2.

Мы также проанализировали 11 статей, опубликованных
с 2002 по 2014 г. в которых представлен клинический мате;
риал проспективных и ретроспективных исследований за 16
лет (1997–2013), результатом которых явилась пренаталь;

Ðèñ. 14. Ñîñóäèñòîå êîëüöî â âèäå öèôðû 6 âîêðóã
òðàõåè è ïèùåâîäà, ñôîðìèðîâàííîå ÏÄÀ ñ
ëåâîñòîðîííåé àáåððàíòíîé ïîäêëþ÷è÷íîé àðòåðèåé 
è àðòåðèàëüíûì ïðîòîêîì (áåðåìåííîñòü 31 íåä)
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ная диагностика от 3 до 98 случаев аномалий дуги аорты все;
го 411 наблюдений (467 включая наши данные) (табл. 3).
Наибольшее число случав ПДА было обнаружено при ретро;
спективних исследованиях и при сочетании обоих подходов.
В одной из последних публикаций российских авторов по
этой теме [68], в которой анализируют 40 случаев ПДА, об;
наруженных в 16 учреждениях в различных регионах, не
указывается характер исследования (проспективный/ретро;
спективный) и объем выборки.

Характерной особенностью явилось то, что среди всех слу;
чаев ПДА, как и в нашей серии наблюдений, абсолютно преоб;
ладали варианты ПДА и АЛПА, в то время, как ПДА с зеркаль;
ным разветвлением упоминалась лишь в четырех сериях на;
блюдений, включая нашу. Соотношение выявленных ПДА с
АЛПА к ПДА с зеркальным разветвлением составило 5,2:1, хо;
тя считается, что ПДА с зеркальным разветвлением пренаталь;
но выявляется всего в 2–3 раза реже, чем с ПДА с АЛПА, а пос;
ле рождения, наоборот, встречается даже чаще за счет сочета;
ния с другими ВПС в большинстве случаев [12, 13, 15].

На наш взгляд, возможным объяснением этого факта яв;
ляется не истинно низкая частота встречаемости этой анома;
лии, а скорее недостаточная пренатальная выявляемость
этой патологии, вследствие того, что врачи УЗД, отмечая
нормальную V;образную конфигурацию главных артерий
при оценке среза через 3 сосуда и трахею при рутинном УЗ;
скрининге, по;видимому, не всегда обращают внимание на
сторону направленности острого угла указанной V;конфигу;
рации (т.е. иными словами попросту не замечают контрлате;
ральное расположение V;конфигурации при ПДА с зеркаль;
ным разветвлением, особенно если плод не располагается в
головном предлежании).

Хотя принято считать, что сочетание с другими ВПС ча;
ще наблюдается при ПДА с зеркальным разветвлением и зна;
чительно реже при ПДА с АЛПА, которая обычно является
изолированной аномалией, в представленной нами серии на;
блюдений, сочетание этого типа ПДА с другими ВПС прена;
тально отмечалось в 39,6%, а с учетом ВПС дополнительно
выявленных среди новорожденных в 62,3%. Аналогичные
данные представлены в исследованиях V. Zidere [55], S. Li
[63], J.A. Miranda [66], в которых сочетание ПДА и АЛПА с
ВПС составило от 48% до 72% (в других сериях наблюдений
[10, 56, 59–61, 63, 68] ассоциация с ВПС отмечалась от 0%
до18%), что, на наш взгляд, заслуживает внимания, так как
нацеливает врачей УЗД на более тщательную оценку сердца
плода и новорожденного. Как и в большинстве других иссле;
дований, в нашей серии среди ВПС преобладала тетрада
Фалло. В вышеупомянутой статье [68] российских авторов
приведены случаи изолировавшей ПДА и сочетанные ВПС, в

Схема 1.
Àëãîðèòì ïðå- è ïîñòíàòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ

ïëîäà/íîâîðîæäåííîãî ïðè óëüòðàçâóêîâîé äåòåêöèè
àíîìàëèé ëàòåðàëèçàöèè äóãè àîðòû 

ДДА 

Полное 
сосудистое 

кольцо

норма ПДА с АЛПА ПДА с зеркальным 
разветвлением 

Рутинный пренатальный УЗ - скрининг (11-14нед.; 18-22 нед.) 
5 стандартных сечений сердца и сосудов по короткой оси  

Гипо/аплазия 
тимуса 

Сочетанный 
ВПС  

Экстра 
кардиальные 

ВПР 

Пренатальное 
кариотипированиеЛетальные  и 

инвалидизирующие 

Рутинное УЗИ 
(30-34 нед.) 

Экспертная фетальная 
эхокардиография (30-34 нед.) 

Элиминация 

Аутопсия с участием 
генетика 

Комплексное  обследование новорожденного: 
консультация кардиохирурга, генетика  

(УЗИ, Rö, КТ, МРТ) 

да нет 

да нет 

да нет да нет 

нормаХА 

Экспертная 
Эхо-КГ 

Лев. 
арт.пр. 

Прав. 
арт.пр. 

Лев. 
арт.пр. 

Прав. 
арт.пр. 

Неполное 
сосудистое 

кольцо 

Нет 
сосудистого 

кольца

АПрПА 

Стандартное ведение 
новорожденного 

Оценка среза через 3  сосуда и трахею  
(конфигурация главных артерий относительно трахеи) 

Таблица 1
Àíîìàëèè äóãè àîðòû ñ íàëè÷èåì è îòñóòñòâèåì ñîñóäèñòîãî êîëüöà èëè ñîñóäèñòîé ñâÿçêè

С сосудистым кольцом

1. Двойная дуга аорты

2. Правосторонняя дуга аорты с аберрантной левой подключичной или безымянной артерией и левым артериальным протоком

3. Правосторонняя дуга аорты с зеркальным разветвлением и левым артериальным протоком между левой ветвью
легочной артерии и правосторонне расположенной нисходящей аортой

4. Левосторонняя дуга аорты с аберрантной правой подключичной или безымянной артерией

5. Циркулярная ретроэзофагальная дуга аорты (кольцевидная)

С сосудистой связкой

1. Левосторонняя дуга аорты с аберрантной правой подключичной или безымянной артерией и левым артериальным протоком

2. Правостороння дуга аорты с аберрантной левой подключичной или безымянной артерией и правым артериальным протоком

3. Кольцевидная ретроэзофагальная дуга аорты

Без сосудистого кольца и связки

1. Правосторонняя дуга аорты с зеркальным разветвлением и правосторонним артериальным протоком

ДДА – двойная дуга аорты; ПДА с АЛПА – правосторонняя дуга аорты 
с аберрантной левой подключичной артерией; ПДА с зеркальным
разветвлением – ПДА с зеркальным разветвлением;
АПрПА – аберрантная правосторонняя подключичная артерия; Лев.арт.пр.
– левый артериальный проток; Прав.арт.пр. – правый артериальный
проток;
ВПР – врожденный порок развития; ВПС – врожденный порок сердца;
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составе которых отдельно указывается также левая аберрант;
ная подключичная артерия как самостоятельный порок, хотя
само по себе указание на наличие этой структуры подразуме;
вает один из компонентов, описанных вариантов ПДА, а не
какой;либо обособленный ВПС.

Сочетание ПДА с другими экстракардиальными ВПР в
нашей серии отмечено в 16,3%, хотя согласно проанализиро;
ванным публикациям сочетание ПДА с прочими ВПР нети;
пично и обычно является случайной находкой. [68, 78]. В
трех случаях нашей серии ПДА отмечалась при синдромах
гетеротаксии. Наибольшее количество случаев гетеротаксии
– 19 было обнаружено в исследовании C. Berg [56], но при
этом авторами не был указан тип ПДА.

Как было отмечено выше, при сочетании с ХА ПДА чаще
всего ассоциирует с делецией 22q11, которая при изолирован;
ной ПДА пренатально обнаруживается в 8% наблюдений, а
при сочетаниях с другими ВПС в 46% случаев [55]. Постна;
тально при изолированной ПДА делеция 22q11 выявляется в
20–25%, а при сочетании с другими ВПС более чем в 50% слу;

чаев [17–19]. При наличии конотрункальных аномалий в соче;
тании с аберрантной подключичной артерией делеция 22q11
выявляется в 75% наблюдений. Чаще всего эта микроделеция
выявляется при изолированной подключичной артерии, а так;
же в сочетании с прерыванием дуги аорты [17, 18]. Учитывая,
что одним из проявлений делеции 22.11 при синдроме Ди
Джорджи является гипоплазия или аплазия вилочковой желе;
зы мы считаем целесообразным при оценке сечения через 3 со;
суда и трахею учитывать наличие и размеры вилочковой желе;
зы. Ни в одном из наших наблюдений у плодов с ПДА не было
обнаружено гипо/аплазии вилочковой железы при проведе;
нии УЗИ, а также при последующем ретроспективном анали;
зе эхограмм. Описаны немногочисленные случаи сочетания
ПДА с трисомиями 21;й и 13;й хромосом [20, 55, 56, 59]. В 6 из
представленных в табл. 3 исследований [55–57, 59, 61, 66] бы;
ли выявлены ХА у плодов с ПДА, преимущественно случаи с
микроделецией 22q11. В нашей серии не было обнаружено ХА
среди пренатально кариотипированных плодов. Не было отме;
чено патогномоничных клинических проявлений каких;либо

Таблица 2
Ñðàâíèòåëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà ðàñïðîñòðàíåííûõ âàðèàíòîâ ÏÄÀ

Таблица 3
Cåðèÿ íàáëþäåíèé ïðåíàòàëüíîé äèàãíîñòèêè ÏÄÀ, îïóáëèêîâàííûõ â 2002–2014 ãã.

Автор

(год)
Период Подход Выборка

Количество

наблюдений

Сосу�

дистое

кольцо

ПДА,

АЛПА/

ВПС

ПДА

зеркальная

/ВПС

ДДАо ХА

Achiron R.
(2002)

1997B
1999

Проспективный 
с ретроспективным

анализом видео
18347 19 19 18/0 B 1/B B

Zidere V.
(2006)

1998B
2005

Проспективный 
с ретроспективным

анализом видео

75 (55 просп.
+20 pетро)

71/50 B 4/B 23

Berg C.
(2006)

1998B
2005

Ретроспективный
анализ

13000 71 26/4 23/23 2/B 9

Patel C.R.
(2006)

B Проспективный 6 6 4/2 B 2/1 1

Tuo G.
(2009)

2002B
2007

Проспективный 
и ретроспективный

6 11 6/B B 5/1 3

Turan S
(2009)

2009 Проспективный 3420 4 4 3/B B 1/B

Galindo A.
(2009)

2000B
2007

Проспективный 
и ретроспективный

B 48 18 15/2 30/29 3/B 5

Hsu K.C.
(2011)

2004B
2009

Проспективный и
ретроспективный

3 3 3/3

Li S. (2011)
2005B
2009

Проспективный и
ретроспективный

94321 41 41 41/B

Miranda
J.A. (2014)

2004B
2012

Ретроспективный 98 12 18/13 6/B 15

Медведев
М.В. (2014)

B B 40 38/7 2/B

ВеропотB
велян Н.П.

(2014)

2004B
2014 (III)

Проспективный 91051 56 34
53/21
(33)*

2/1 1/1

Особенности
С аберрантной левой

подключичной артерией
С зеркальным отображением ветвей

Встречаемость Наиболее часто В 2B3 раза реже

Сердце (положение, размеры) Без особенностей Позиция часто изменена, может быть увеличено

Сосудистое кольцо Присутствует Нет

Респираторные 
и эзофагальные симптомы

Возможны Нет

Сочетание с другими ВПС 5–70% 90–98%

Примечание: 33* – количество всех случаев ВПС, обнаруженных пренатально – 21 и дополнительно 12 постнатально.



150 ЗДОРОВЬЕ ЖЕНЩИНЫ №3 (99)/2015
ISSN 1992;5921

Ï Å Ð È Í À Ò Î Ë Î Ã È ß  È  Í Å Î Í À Ò Î Ë Î Ã È ß

ХА, в том числе CATCH 22 (синдромов Ди Джорджи, Шприн;
зеля, Такао) и среди родившихся детей с ПДА за все время их
последующего постнатального наблюдения, включая консуль;
тации генетика (однако, абсолютная достоверность этого ут;
верждения требует применения методов молекулярной цито;
генетики – FISH или сравнительной геномной гибридизации).

Учитывая, что рутинное кариотипирование, как прави;
ло, малоэффективно, регулярные трисомии представляют
случайные находки и, как уже было отмечено выше, при
ПДА чаще встречается микроделеция 22q11, при решении
вопроса необходимости применения FISH или CGH следует
обязательно приводить эхографическую оценку вилочковой
железы, для чего можно использовать тимоторакальный ин;
декс, значение которого <0,44 свидетельствует о гипоплазии
вилочковой железы [82].

По результатам статистического анализа наших данных
удельный вес ПДА в структуре как пренатально выявлен;
ных, так и постнатально диагностированных ВПС, составил
7,4%, что в два раза выше данных других исследований –
1–3,8% [83–86]. На наш взгляд, это объясняется большими
разрешающими возможности современных методов диагно;
стики, по сравнению с теми, которые использовались в
30–60;е годы прошлого века.

В большинстве из проанализированных нами публика;
ций по пренатальной диагностике ПДА не было представле;
но сведений по долгосрочному катамнестическому наблюде;
нию детей с этой патологией. В отдельных наблюдениях у но;
ворожденных были отмечены различные симптомы трахео;
эзофагальной компрессии, а в одном случае проявившееся на
3;й день после рождения критический стеноз АЛПА потребо;
вал проведения стентирования с помощью транслюминаль;
ной ангиопластики [58]. В нашей выборке при долгосрочном
катамнестическом наблюдении практически половина детей,
по данным 28 анкетированных матерей, имели умеренные и
гастроэзофагальные нарушения, не требующие проведения
оперативного лечения, однако это не отменяет необходимос;
ти их дальнейшего диспансерного наблюдения cемейным
врачом или, возможно, узкопрофильным специалистом, а
также остальных детей с ПДА, учитывая возможность позд;
ней манифестации трахеоэзофагальной компрессии.

ВЫВОДЫ

Таким образом, исходя из результатов собственных ис;
следований и обзора многочисленных данных литературы,
можно подытожить, что:

– современные возможности ультразвуковых технологий
позволяют выявлять указанные аномалии латерализации ду;
ги аорты пренатально как в серошкальном режиме, так и с по;
мощью цветового допплеровского картирования кровотока,
которые лучше всего детектируются при ультразвуковой
оценке поперечных сечений магистральных сосудов сердца в
верхнем средостении плода, и могут быть заподозрены при
рутинном исследовании при анализе положения нисходящей
грудной аорты при оценке 4;камерного среза сердца; 

– варианты ПДА, формирующие сосудистое кольцо не;
обходимо дифференцировать с ДДА и между собой: при
формировании сосудистого кольца, когда артериальная
связка прикрепляется не к самой нисходящей Ао, а к ее ди;
вертикулу, который может располагаться ретроэзофагально
и иметь различные размеры и форму, степень компрессии
при этом типе ПДАо не уступает ДДА. Тогда как вариант со;
судистого кольца, при котором артериальный проток соеди;
няет левую легочную артерию с основанием левой подклю;
чичной артерии, а АЛПА выходит из аорты четвертой вет;
вью, является наиболее распространенным и обычно менее
узким, чем в предыдущем типе. При этом типе сосудистого
кольца реже встречаются сопутствующие ВПС. 

Как уже было отмечено выше, постнатальная эхокардио;
графия не позволяет выявить правостороннюю дугу аорты,
сосудистые кольца или связки, что требует применения дру;
гих методов лучевой диагностики – МРТ, КТ, рентгенокон;
трастной ангиографии.

Аномалии латерализации дуги аорты имеют три основ;
ных клинических приложения:

– сочетание с другими ВПС;
– ассоциация с хромосомными аномалиями; 
– механическая компрессия дыхательных путей и пище;

вода сосудистым кольцом или сосудистой связкой.
Эти особенности обязательно необходимо учитывать как

на этапе установления диагноза, так и последующей тактики
ведения в перинатальный и постнатальный период (схема 1),
что предполагает проведение экспертной фетальной эхокар;
диографии, пренатального кариотипирования, консультацию
детского кардиохирурга и других профильных специалистов со
всем необходимым объемом инструментального обследования.

Ультразвукова пренатальна діагностика 
правобічної і подвійної дуги аорти 
(аналіз 56 спостережень)
Н.П. Веропотвелян, А.А. Бондаренко

Проведено аналіз частоти основних ультразвукових проявів,
поєднаних аномалій, наслідків і постнатальних клінічних проявів,
пренатально виявлених випадків правобічної і подвійної дуги аор;
ти (ПбДА, ПДА). З 2004 по 9 міс 2014 р. проведено проспективне
дослідження пренатальної детекції ПбДА і ПДА при ультразвуко;
вому безвибірковому скринінгу рандомізованої групи 60 090
вагітних і 30 961 вагітної групи високого перинатального ризику.
Виявлено 1 випадок ПДА та 55 випадків ПбДА, з них 53 випадки
з аберантною лівою підключичною артерією і 2 випадки з дзер;
кальним розгалуженням. У 34 плодів детектувалося судинне
кільце. У 21 випадку ПбДА поєднувалася з іншими вродженими
вадами серця (ВВС) (у тому числі 5 у складі МВПР і 3 при синд;
ромі гетеротаксії), в 4 випадках – з іншими екстракардіальними
аномаліями. Каріотиповано 16 плодів (переважно з поєднаними
аномаліями), в жодному випадку не виявлено хромосомної пато;
логії. Вагітність була перервана в 15 випадках, у 36 закінчилася
пологами, у 5 випадках триває. 
У 12 з народжених дітей додатково були виявлені переважно малі
аномалії серця. У 28 з народжених дітей простежений катамнез від
1 міс до 10 років, у 13 з них відзначені клінічні прояви компресії
трахеї і стравоходу, зумовлені судинним кільцем. З 17 дітей із за;
значеними аномаліями дуги аорти і супутніми ВВС 8 були проопе;
ровані. ПбДА може виявлятися при фетальній ехокардіографії по;
чинаючи з 11 тиж вагітності. Ізольована ПбДА має низький ризик
хромосомних аномалій та позитивний прогноз, у половини дітей
відсутня клінічна симптоматика, зумовлена судинним кільцем.
Прогноз ПбДА при поєднаних ВВС залежить від тяжкості цих
ВВС, а також від характеру екстракардіальних аномалій розвитку. 
Ключові слова: правобічна дуга аорти, подвійна дуга аорти, су�
динне кільце, пренатальна ультразвукова діагностика.

Prenatal ultrasound diagnosis 
of right�sided and double aortic arch 
(analisis of 56 cases) 
N.P. Veropotvelyan, A.A. Bondarenko 

To analyse the rate,main echo;characteriscs, associated conditions,
outcome and postnatal clinical implications of right aortic arch(RAA)
and double aortic arch (DAA) detected in fetal life. Between 2004 and
9 mon. 2014, 60090 low risk pregnant women and 30961 high peri;
nathal risk pregnant were scanned in the our tertiary centre. All cases
RAA and DAA were prospectively diagnosed. DAA was found in 1
case, RAA was identified in 55 fetuses: 53 of them with the abernant
left subclavint artery and 2;with mirror image branching. 34 fetuses
have a vascular rings. 21 case of RAA were associated with other con;
genital heart diseases (5 of them with the multiple anomalies and
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3with heterotaxy syndrome) and 4 with the extracardic anomalies. 16
fetuses with RAA (previously with associationted anomalies) were
prenataly kariotyped – all without chromosomal anomalies. The preg;
nancy was terminated in 15 cases, 36 – delivered at term, 5 are con;
tinue. At 12 infants small cardiac defects were additionally detected
after delivery. 28 children were follow;up from 1mnth to 10 years, 13
of them have a clinical signs of the trachea and esophageal compres;
sion caused by vascular ring. 8 of 17 children with aortic arch anom;
alies and associated heart abnormalities were operated. The diagnosis

of a right;sided aortic arch can be made by fetal echocardiography,
from as early as 11 weeks’ gestation.Isolated RAA has a good progno;
sis, and in the half of the children it is an asymptomatic vascular vari;
ant with a relatively low risk for chromosomal anomaly. The progno;
sis of RAA with CHD depends on the complexity of the CHD and/or
the associated extracardiac anomalies.

Key words: right�sided aortic arch, double aortic arch, vascular ring,
prenatal ultrasound.
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