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Цель исследования — проанализировать особенности хирургических вмешательств, технику коррекции, непосредственные и от-
даленные результаты лечения редкого морфологического типа субаортального стеноза — куполообразной мембраны, с учетом диф-
ференциальной диагностики с другими врожденными аномалиями, вызывающими обструкцию выводного отдела левого желудочка.

Материалы и методы. Анализ выполнен на примере двух клинических случаев лечения больного 20 лет и больной 4 лет, которые 
были прооперированы на базе 1-го кардиохирургического отделения Специализированной кардиохирургической клинической больни-
цы Н. Новгорода. Операции проводились по стандартной методике, с использованием трансстернального срединного доступа. У обоих 
пациентов применяли нормотермическую перфузию с окклюзией аорты в условиях фармако-холодовой кардиоплегии.

Результаты. Установлено, что наиболее информативным методом диагностики любого анатомического варианта субаортального 
стеноза является эхокардиографическое исследование, позволяющее установить диагноз и уточнить морфологический тип обструк-
ции на пути «левый желудочек–восходящая аорта». При определении показаний к хирургической коррекции анализируемого порока 
следует обязательно проводить дифференциальную диагностику куполообразного морфологического типа субаортальной мембраны 
с характерной деформацией передней створки митрального клапана как одной из причин субаортальной обструкции. Техника опера-
ций при куполообразной мембране заключается в циркулярной резекции фиброзного образования, стенозирующего выводной отдел 
левого желудочка.
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The Diagnostic and Treatment Characteristics  
of a Rare Morphological Type of subaortal stenosis —  
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The aim of the investigation was to analyze the features of surgical interventions, correction technique, immediate and long-term results of 
the treatment of a rare morphological type of subaortal stenosis — dome-shaped membrane taking into consideration differential diagnosis with 
other congenital anomalies causing left ventricular outflow obstruction.

Materials and Methods. Two medical cases were under study: a 20-year-old male patient and a 4-year-old girl operated in Nizhny Novgorod 
Specialized Cardiological Clinical Hospital. The operations were performed according to standard practice using transsternal median approach. 
Both patients underwent normothermic perfusion with aortic occlusion under pharmaco-hypothermic cardioplegia.

Results. Echocardiography was found to be the most informative diagnostic technique of any anatomical variant of subaortal stenosis, since 
it enables to make a diagnosis and determine a morphological obstruction type on the way “left ventricle-ascending aorta”. When determining 
the indications for a surgical correction of the studied anomaly, one should carry out a differential diagnosis of a dome-shaped morphological 
type of subaortal membrane with characteristic deformity of the anterior mitral leaflet as one of the causes of subaortal obstruction. The surgery 
technique for a dome-shaped membrane consists in circular resection of fibrous mass obstructing the left ventricular outflow.
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Субаортальный врожденный стеноз характеризуется 
большим разнообразием анатомических вариантов, ко-
торые различаются по анатомическому субстрату, про-
тяженности, вовлеченности митрального и аортального 
клапанов [1–4]. Эти варианты представлены четырьмя 
основными морфологическими типами: фиброзный, 
фиброзно-мышечный, мышечный, куполообразная 
мембрана. Наиболее редко встречается дискретный суб-
аортальный стеноз, представленный куполообразной 
мембраной (3,7% случаев от всех субаортальных сте-
нозов), а наиболее часто — субаортальная обструкция 
в виде короткого сегмента, протяженность которого со-
ставляет менее трети диаметра аорты [5]. Самые боль-
шие трудности вызывает лечение таких редких форм 
субаортальной обструкции, как патология подклапан-
ного аппарата митрального клапана, выражающаяся в 
наличии добавочных структур или аномалии крепления 
хорд и папиллярных мышц в выводном отделе левого 
желудочка (куполообразная деформация митрального 
клапана) [6–8]. Очень часто такие формы подклапанно-
го стеноза аорты сочетаются с другими внутрисердеч-
ными пороками и нередко маскируются ими [9–11].

Цель исследования — проанализировать особен-
ности хирургических вмешательств, технику коррек-
ции, непосредственные и отдаленные результаты ле-
чения редкого морфологического типа субаортального 
стеноза — куполообразной мембраны, с учетом диф-
ференциальной диагностики с другими врожденными 
аномалиями, вызывающими обструкцию выводного 
отдела левого желудочка.

Материалы и методы. На базе 1-го кардиохирурги-
ческого отделения Специализированной кардиохирур-
гической клинической больницы (СККБ) за последние 
10 лет выполнены 2 операции по поводу врожденного 
субаортального стеноза, обусловленного редким типом 
куполообразной мембраны (2005 и 2009 гг.), — больно-
му Л. 20 лет и больной Т. 4 лет. Обоим больным наряду 
с клиническим обследованием проводили электрокар-
диографию, рентгенографию грудной клетки и трансто-
ракальную эхокардиографию. Операции выполняли по 
стандартной методике, с использованием трансстер-
нального срединного доступа. Применяли нормотерми-
ческую перфузию с окклюзией аорты в условиях фар-
мако-холодовой кардиоплегии. Доступ к аортальному 
клапану и подклапанным структурам осуществляли 
через поперечную аортотомию. Пациенты были обсле-
дованы в отдаленные сроки после операции (через 6 
лет — больной Л. и через 2 года — больная Т.).

Анамнез заболевания. Больной Л. 20 лет опериро-
ван по поводу коарктации аорты в 1991 г. в 7-летнем 
возрасте. Была выполнена непрямая истиопластика 
аорты. При обследовании в 2002 г. выявлен субаор-
тальный стеноз с умеренными нарушениями гемодина-
мики. В дальнейшем отмечено прогрессирование суб-
аортального стеноза. В 2005 г. поступил на плановое 
оперативное лечение.

У больной Т. 4 лет врожденный порок сердца впер-
вые был установлен в роддоме. Декомпенсации кро-
вообращения не было. В декабре 2006 г. обследована 
в СККБ, поставлен диагноз «субаортальный стеноз, 

двустворчатый аортальный клапан». Оперативное ле-
чение не предлагалось ввиду умеренных гемодинами-
ческих нарушений. В дальнейшем отмечено прогресси-
рование субаортального стеноза. В 2009 г. поступила 
на плановое оперативное лечение.

Анамнез жизни. Больной Л. Наследственность не 
отягощена. Перенесенные заболевания: грипп, вет-
ряная оспа. Вирусный гепатит, туберкулез, инфекци-
онные заболевания отрицает. Аллергии на лекарст-
венные препараты не отмечено. Гемотрансфузии не 
проводились.

Больная Т. Наследственность не отягощена. Ребенок 
от первой физиологически протекавшей беременности, 
срочных родов, родоразрешение произошло путем «ке-
сарева сечения» (родовая слабость). Масса при рожде-
нии — 3190 г. Искусственное вскармливание. Росла 
и развивалась по возрасту. В год масса составляла 
9000 г. Перенесенные заболевания: острые респира-
торные заболевания. Вирусного гепатита, туберкулеза, 
инфекционных заболеваний не было. Аллергии на ле-
карственные препараты не отмечено. Гемотрансфузии 
не проводились.

Объективный статус. Больной Л. Состояние удов-
летворительное. Сознание ясное, положение актив-
ное. Кожа и видимые слизистые оболочки — физио-
логической окраски. Периферические лимфоузлы не 
увеличены. В легких везикулярное дыхание, хрипов 
нет. Частота дыхания — 17 в минуту. Тоны сердца 
ритмичные, частота сердечных сокращений (ЧСС) — 
82 в минуту. АД — 110/70 мм рт. ст. Выслушивается 
систолический шум над аортой. Живот мягкий, без-
болезненный. Печень не увеличена. Отеков нет. 
Мочеиспускание, стул — в норме. Пульсация на ногах 
отчетливая.

Больная Т. Состояние удовлетворительное. Сознание 
ясное, положение активное. Кожа и видимые слизистые 
оболочки — физиологической окраски. Периферические 
лимфоузлы не увеличены. В легких везикулярное ды-
хание, хрипов нет. Частота дыхания — 25 в минуту. 
Тоны сердца ритмичные, ЧСС — 120 в минуту. Границы 
сердца не расширены. Выслушивается систолический 
шум, эпицентр — во втором межреберье справа от гру-
дины. Живот мягкий, безболезненный. Печень не уве-
личена. Отеков нет. Мочеиспускание, стул — в норме. 
Пульсация на бедренных артериях отчетливая.

Данные клинических методов исследования. 
Больной Л. Электрокардиография: дыхательная арит-
мия, ЧСС — 55–73 в минуту. Левограмма. Гипертрофия 
левого желудочка с систолической перегрузкой. 
Неполная блокада передней ветви левой ножки пучка 
Гиса. Рентгенография грудной клетки: легочные поля 
прозрачные, легочный рисунок — усилен сосудистый 
компонент, кардиоторакальный коэффициент (КТК) — 
50%, индекс Мура — 25%. Эхокардиоскопия: отмеча-
ется концентрическая гипертрофия левого желудочка. 
Диаметр кольца аортального клапана — 21 мм, кла-
пан двустворчатый, с выраженным фиброзом створок. 
Эксцентрическая подклапанная мембрана округлой 
формы с градиентом систолического давления (ГД) 
66 мм рт. ст.
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Больная Т. Электрокардиография: синусо-
вый ритм, ЧСС — 96 в минуту. Нормограмма. 
Гипертрофия левого желудочка. Рентгено-
графия грудной клетки: тень сердца уме-
ренно расширена в поперечнике, контуры 
четкие, удлинена дуга легочной артерии, 
расширена дуга левого желудочка, аорталь-
ная конфигурация тени сердца, КТК — 57%, 
индекс Мура — 37%. Равномерно расширен 
сосудистый пучок, преимущественно за счет 
тени вилочковой железы. Видимые легочные 
поля воздушные, рисунок прослеживается, 
умеренно расширен сосудистый компонент. 
Эхокардиоскопия: концентрическая гипер-
трофия левого желудочка в его выводном 
отделе, на 4 мм ниже некоронарной створки 
лоцируется дополнительное образование 
округлой формы, подвижное, пролабирую-
щее в систолу через аортальное отверстие, 
создающее турбулентный поток. ГД — 66 мм 
рт. ст. Фиброз створок аортального клапана, 
клапан трехстворчатый. Регургитация в вы-
водной отдел ЛЖ не определяется.

Показания к операции. Показанием 
к операции в обоих случаях стало нали-
чие субаортальной обструкции с ГД «ле-
вый желудочек–восходящая аорта» более 
50 мм рт. ст.

Техника оперативного вмешательст-
ва. Обе операции выполнялись в условиях 
искусственного кровообращения, фарма-
кохолодовой кардиоплегии. Доступ к серд-
цу — через срединную стернотомию. Доступ 
к аортальному клапану и подклапанным 
структурам — через поперечную аортото-
мию (рис. 1).

Технически хирургическое вмешательст-
во заключалось в циркулярном иссечении 
субаортальной мембраны, которая в данных 
случаях была представлена истонченным 
фиброзным образованием, не связанным 
со створками аортального клапана и пред-
ставляющим собой куполообразное выпя-
чивание, напоминающее деформированную 
переднюю створку митрального клапана (рис. 2). Это 
обусловливало интраоперационную четкую дифферен-
циацию клапанных структур и фиброзной мембраны, 
которую было необходимо иссекать. Время пережатия 
аорты составило 74 мин в первом случае и 42 мин — во 
втором.

Результаты и обсуждение. В целом послеопе-
рационный период в обоих случаях протекал гладко. 
У обоих пациентов отмечались явления умеренно вы-
раженной сердечно-сосудистой недостаточности, ку-
пированные в течение двух послеоперационных дней. 
Пациенты были экстубированы на 2-е сутки после опе-
рации и на 3-и сутки переведены в палату. По резуль-
татам контрольного эхокардиографического обследо-
вания на момент выписки резидуальный ГД на выходе 
из левого желудочка составил 10 мм рт. ст. у больного 

Л. и 5 мм рт. ст. у больной Т. Недостаточность аорталь-
ного клапана отсутствовала. У пациента Л. на 7-е пос-
леоперационные сутки отмечались умеренные явления 
экссудативного перикардита, расцененные как прояв-
ления посткардиотомного синдрома. На фоне лечения 
нестероидными противовоспалительными и мочегон-
ными препаратами явления перикардита купированы к 
10-м послеоперационным суткам. Пациенты выписаны 
в удовлетворительном состоянии под амбулаторное 
наблюдение кардиолога по месту жительства на 11-е и 
9-е сутки соответственно.

Отдаленные результаты были изучены в сроки 
6 лет у больного Л. и 2 года — у больной Т. Возраст 
наблюдаемых пациентов на момент последнего об-
следования в июле 2011 г. составил 26 и 6 лет со-
ответственно. Результат операции в обоих случаях  

Рис. 1. Куполообразная мембрана

Рис. 2. Иссеченная мембрана
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расценен как хороший. Явлений сердечно-сосудистой 
недостаточности при физикальном осмотре не выяв-
лено. Субъективно пациенты не предъявляли жалоб, 
хорошо переносили умеренную физическую нагрузку. 
При стандартных методах обследования в 2011 г. обна-
ружилась положительная динамика в виде уменьшения 
гипертрофии левого желудочка (см. таблицу).

Градиент систолического давления на пути «левый 
желудочек–аорта» у пациента Л. составил 21 мм рт. ст., 
у пациентки Т. — 14 мм рт. ст. Аортальная недостаточ-
ность не отмечалась.

Подводя итоги, следует отметить, что выполнение 
оперативных вмешательств по поводу врожденно-
го субаортального стеноза, обусловленного редким 
типом куполообразной мембраны, связано с рядом 
дополнительных технических трудностей, заключаю-
щихся в необходимости четкого дифференцирования 
мембраны с характерной «куполообразной» дефор-
мацией митрального клапана, которая дает схожую 
клиническую картину субаортальной обструкции, но 
требует принципиально иного хирургического подхо-
да к коррекции.

Заключение. При диагностике и определении пока-
заний к хирургической коррекции редкого субаорталь-
ного стеноза — куполообразной мембраны — необхо-
димо проводить его дифференциальную диагностику с 
характерной деформацией передней створки митраль-

Динамика показателей толщины стенок  
левого желудочка, систолическая/диастолическая, мм

Пациенты

Задняя стенка  
левого желудочка, мм

Межжелудочковая  
перегородка, мм

до  
операции

после  
операции

до  
операции

после  
операции

Пациент Л. 22/13 18/13 23/15 19/14

Пациентка Т. 10/7 9/6 11/8 10/7

ного клапана как одной из причин обструкции вывод-
ного отдела левого желудочка. Техника операций при 
куполообразной мембране заключается в циркулярной 
резекции фиброзного образования, стенозирующего 
выводной отдел левого желудочка.
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