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У больных с  синдромом Марфана осложнения 
со  стороны сердечно-сосудистой системы  — основ-
ная причина смертности и заболеваемости. В частно-
сти, важную роль играет расширение корня и других 
сегментов грудной аорты [1]. При отсутствии лечения 
данные осложнения могут привести к жизнеугрожа-
ющим состояниям, включая аортальную недостаточ-
ность, застойную сердечную недостаточность и  раз-
рыв аорты. Основная причина заболевания аорты 
включает нарушение синтеза, секреции и депониро-

вания белка фибриллина-1 в  результате различных 
генных мутаций FBN1. Корень аорты в  наибольшей 
степени склонен к дилатации и расслоению. 

По некоторым оценкам около 80% взрослых 
пациентов с  синдромом Марфана имеют расшире-
ние корня аорты. До появления техники замещения 
корня аорты и аортального клапана (АоК) по мето-
дике Bentall DeBono в 1968г, средняя продолжитель-
ность жизни большинства пациентов с  синдромом 
Марфана не  превышала 40 лет [2]. В  последующем 
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Цель. Показать очевидные преимущества клапаносохраняющих операций 
аортального клапана (АоК) при синдромах дисплазии соединительной ткани.
Материал и методы. Был выполнен одноцентровой ретроспективный анализ 
результатов клапаносохраняющих операций на корне аорты. В исследование 
были включены все пациенты с  синдромом Марфана, которым выполнялась 
клапаносохраняющая операция на АоК в период с 2007 по 2015гг. В качестве 
клапаносохраняющей операции считалась операция David, операция реим-
плантации корня аорты в протез и супракоронарное протезирование восходя-
щего отдела аорты.
Результаты. Девятилетняя свобода от  аортальной недостаточности более 
2  ст. в  отдаленном периоде составила 64%. Причиной развития аортальной 
недостаточности послужили прогрессирующие дегенеративные изменения 
АоК. Случаев кровотечений и эндокардита зарегистрировано не было. Ожида-
емая девятилетняя кумулятивная выживаемость составила 63%.
Заключение. Клапаносохраняющие операции применимы у  пациентов 
с синдромом дисплазии соединительной ткани. Однако целесообразность 
применения клапаносохраняющих операций у  пациентов с  синдромом 
Марфана остается под вопросом. Учитывая имеющиеся данные, необхо-
димы исследования с  большим количеством пациентов и  отдаленным 
наблюдением.
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LONG-TERM RESULTS OF THE VALVE-SAVING SURGERY IN MARFAN SYNDROME PATIENTS

Khvan D. S., Chernyavskiy A. M., Sirota D. A., Alsov S. A., Lyashenko М. М.

The main causes of mortality and morbidity in Marfan syndrome patients are 
cardiovascular complications. The Bentall DeBono operation for long time has been 
a gold standard treatment for this pathology. 
Aim. To present the obvious benefits of valve-saving surgery stimulating for saving 
of aorta valve (AoV) in dysplasia of connective tissue.
Material and methods. A single-center retrospective analysis was done, of the 
results of valve-saving operations on the aorta root. All Marfan syndrome patients 
were included, who had undergone valve-saving operation on AoV in 2007-2015 y. 
As the valve-saving operation the David method was used, operation of reimplanting 
of aorta root into prosthesis and supracoronary prosthesing of ascending aorta. 
Results. Nine-year freedom from aortic regurgitation more 2 grade in long-term 
follow-up was 64%. As the a causes for development of aortic valve insufficiency 
were progressing degenerations of AoV. There were no cases of bleedings and 
endocarditis. Expected cumulative survival was 63%.

Conclusion. Valve-saving operations are applicable in patients with the syndrome 
of connective tissue dysplasia. However, the worth of valve-saving operations in 
Marfan syndrome is questionable. Taken the known data, the studies demanded, 
with more number of patients and longer follow-up.
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было предложено множество техник, в  том числе 
клапаносохраняющие методики Feindel, Yacoub 
и  David [3-5]. Основной целью было стремление 
избежать назначения антикоагулянтов, обязатель-
ных после протезирования АоК с  использованием 
механического клапана [2, 4, 6, 7]. Однако вероят-
ность дисфункции клапана и необходимость реопе-
рации были неизвестны. Несмотря на многие успеш-
ные одноцентровые исследования, в среднесрочной 
перспективе после клапаносохраняющих операций 
долговечность нативного клапана остается неиз-
вестной из-за недостаточного размера выборки. 
Недавно проведенный мета-анализ Benedetto U, et 
al. показал, что пациенты с  синдромом Марфана 
имели значительно больший риск повторной опера-
ции после сохранения АоК, чем после операции 
Bentall DeBono [8]. Однако преимущества клапано-
сохраняющих операций настолько очевидны, что 
попытки сохранить АоК при синдромах дисплазии 
соединительной ткани продолжаются вместе с  раз-
витием новых технологий [9].

Материал и методы
Был выполнен одноцентровой ретроспективный 

анализ результатов клапаносохраняющих операций 
на корне аорты. В исследование были включены все 
пациенты с  синдромом Марфана, которым выпол-
нялась клапаносохраняющая операция на  АоК 
в  период с  2007 по  2015гг. Клапаносохраняющей 
операцией считались операция David, операция 
реимплантации корня аорты в  протез и  супракоро-
нарное протезирование восходящего отдела аорты. 
Отдаленными точками клинической эффективно-
сти выбраны свобода от  аортальной недостаточно-
сти более 2+ ст. и выживаемость. Все дооперацион-
ные данные собирались ретроспективно, а  данные 
по выживаемости и свободе от аортальной недоста-
точности  — проспективно. Предоперационная 
характеристика пациентов представлена в таблице 1. 
Диагностика синдрома Марфана основывалась 
на международных рекомендациях — Гентских кри-
териях (Ghent nosology, 1996; 2010).

АоК оценивалась при трансторакальной или транс
эзофагеальной эхокардиографии (ЭхоКГ) по  града-
циям: отсутствие аортальной недостаточности, 
незначительная, умеренная или выраженная. У боль-
шинства пациентов (91%) до  операции аортальная 
недостаточность была умеренная или выраженная. 
У всех пациентов АоК был трехстворчатым.

Все операции выполнялись в  плановом порядке, 
по  стандартному протоколу и  со  стандартным обес-
печением, принятым в  клинике. Интраоперацион-
ные данные представлены в  таблице 2. Клапаносох-
раняющие вмешательства выполнялись как изолиро-
ванно, так и в сочетании с другими вмешательствами 
на сердце.

Статистическая обработка. Статистическая обра-
ботка материала проводилась на п/о MS Office Exсel 
и Statistica 10.0.

Для составления представления о  выборке были 
использованы методы описательной статистики. Для 
непрерывных данных использовалось среднее значе-
ние ±δ, категориальные и дискретные данные пред-

Таблица 1
Предоперационная характеристика пациентов

Клиническая характеристика пациентов n=16

Возраст, лет, (М±δ) 36±15

Мужчин, n (%) 11 (69%)

Расслоение аорты типа А, n (%) 15 (94%)

АГ, ст.

1 0 (0%)

2 3 (19%)

3 3 (19%)

ФК по NYHA

I 6 (38%)

II 8 (50%)

III 2 (13%)

IV 0 (0%)

Выраженная митральная недостаточность, n (%) 3 (19%) 

ЭхоКГ параметры (М±δ)

Диаметр кольца АоК, мм 28±3

Диаметр синусов Вальсальвы, мм 50±10

Диаметр СТГ, мм 50±14

Диаметр восходящего отдела аорты, мм 52±14

Аортальная регургитация

Незначительная/отсутствует 5 (3%)

Умеренная 5 (41%)

Выраженная 6 (50%)

ФВ ЛЖ, % 65±7

КДО ЛЖ, мл 152±31

Сокращения: КДО ЛЖ — конечно-диастолический объем левого желудочка, 
СТГ — синотубулярный гребень, ФВ ЛЖ — фракция выброса левого желудоч-
ка, ФК — функциональный класс.

Таблица 2 
Интраоперационные данные

Параметр n=16

Методика сохранения клапана

David 7

Florida Sleeve 2

DeBakey 7

Сопутствующие вмешательства

Вмешательство на дуге, n (%) 7 (44%)

Пластика митрального клапана, n (%) 3 (19%)

Радиочастотная аблация, n (%) 1 (6%)

Время:

Искусственное кровообращение, мин (М±δ) 196±56

Окклюзия аорты, мин (М±δ) 138±40

Циркуляторный арест, мин (М±δ) n=7 46±18

Кровопотеря, ml (М±δ) 354±189
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ставлены в виде процентов. Достоверность различий 
между сравниваемыми группами (р) для непрерыв-
ных данных в  зависимых группах рассчитывалась 
с  использованием непараметрических критериев 
Уилкоксона, для категориальных данных с помощью 
таблиц сопряжения с  применением двустороннего 
точного теста Фишера. Уровень значимости между 
сравниваемыми группами считался достоверным при 
р<0,05, что соответствует критериям, принятым 
в медико-биологических исследованиях. 

Кривые выживаемости построены на  основании 
метода Каплан-Майер. Недостаточное количество 
неблагоприятных событий в отдаленном послеопера-
ционном периоде не позволило выполнить регресси-
онный анализ предикторов развития аортальной 
недостаточности и  летального исхода в  отдаленном 
периоде наблюдения.

Хирургическая техника. В  качестве стандартного 
хирургического доступа использовалась срединная 
стернотомия. Искусственное кровообращение 
выполнялось по  схеме: правое предсердие-восходя-
щий отдел аорты. В  случае вмешательства на  дуге 
аорты, правое предсердие-правая подключичная 
артерия с  антеградной перфузией головного мозга 
в  условиях умеренной гипотермии 25° С во  время 
циркуляторного ареста. Дренирование левых отделов 
сердца осуществлялось через правую верхнюю легоч-
ную вену. После начала искусственного кровообра-
щения выполнялась окклюзия аорты. Восходящий 
отдел аорты пересекался на 1 сантиметр выше сино-
тубулярного гребня. Стандартным раствором для 
селективной антеградной кардиоплегии в устья коро-
нарных артерий был “Кустодиол” (20 мл/кг).

После ревизии и визуальной оценки корня аорты 
и  АоК принималось решение о  возможности клапа-
носохраняющей операции. Сохранение клапана 
выполнялось методом реимплантации корня аорты 

в  протез  — модифицированная методика “Florida 
Sleeve” [10, 11], либо по  методике T. David  — реим-
плантация АоК в  модификации David I [11, 12]. 
Основным отличием реимплантации корня аорты 
в  протез от  оригинальной методики “Florida Sleeve” 
является отсутствие необходимости в  выделении 
корня аорты под коронарными артериями и  восста-
новлении целостности протеза под ними. Пластика 
створок в  нашем исследовании не  выполнялась 
ни  в  одном случае. Последним этапом выполнялся 
дистальный анастомоз между синотубулярным греб-
нем и протезом восходящего отдела аорты либо непо-
средственно с восходящим отделом аорты. Операция 
заканчивалась по стандартному протоколу, использу-
емому в клинике. 

Контроль эффективности хирургической коррек-
ции аортальной недостаточности и  функции АоК 
выполнялся всем пациентам с помощью интраопера-
ционной чреспищеводной ЭхоКГ. Ни  одного случая 
конверсии на протезирование АоК не было.

Результаты
Общая 30-дневная госпитальная летальность 

составила 6,3% — один летальный случай. 52-летнему 
мужчине была выполнена операция David. В раннем 
послеоперационном периоде у  пациента развилась 
острая сердечно-сосудистая недостаточность, потре-
бовавшая установки баллона для внутриаортальной 
баллонной контрпульсации, а в последующем ЭКМО. 
По  данным коронароангиографии патологии коро-
нарного русла не выявлено. Пациент умер на 37 сутки 
после операции на фоне прогрессирующей сердечно-
сосудистой и  полиорганной недостаточности. 
На  аутопсии диагностирован периоперационный 
инфаркт миокарда.

В отдаленном периоде наблюдения зарегистриро-
вано два летальных случая. Поздняя летальность 

Рис.  1. 9-летняя кумулятивная выживаемость пациентов с  синдромом 
Марфана после клапаносохраняющих операций.

Рис. 2. Свобода от аортальной недостаточности более 2 степени у пациентов 
с синдромом Марфана после клапаносохраняющих операций.
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составила 12,5% через 18 и 54 месяца после операции. 
Причиной смерти в  обоих случаях явилось острое 
нарушение мозгового кровообращения по ишемиче-
скому типу. Во-втором случае причиной смерти яви-
лась прогрессирующая сердечная недостаточность 
в  результате аортальной недостаточности и  постин-
фарктной кардиомиопатии. 

На основании полученных результатов при дина-
мическом наблюдении построена кривая выживае-
мости. Ожидаемая девятилетняя кумулятивная выжи-
ваемость составила 63% (рис. 1).

Одним из  важнейших критериев эффективности 
клапаносохраняющей операции в отдаленном периоде 
является свобода от аортальной недостаточности более 
2+ ст. Динамическое наблюдение за  пациентами 
и  контрольные обследования позволяют конт
ролировать изменения, возникающие на АоК, и оце-
нивать их степень. Всем пациентам с аортальной недо-
статочностью более 2+ степени выполнялось протези-
рование АоК. Протезирование АоК потребовалось 
одному пациенту через 19 месяцев и  один пациент 
не дожил до трансплантации сердца. У пациента, под-
вергшегося реоперации, при визуальном осмотре 
отмечалось утолщение и  пролабирование створок 
АоК. При гистологическом исследовании удаленных 
створок отмечались явления фиброза, склероза кру-
глоклеточной инфильтрации и миксоматозной дегене-
рации тканей створок. Девятилетняя свобода от  аор-
тальной недостаточности более 2 ст. в  отдаленном 
периоде составила 64% (рис. 2). Случаев кровотечений 
и эндокардита зарегистрировано не было.

Обсуждение
Данное исследование является обобщенным опы-

том ННИИПК за  8 лет, оценивающим результаты 

клапаносохраняющих операций у  пациентов с  син-
дромом Марфана. Поскольку это исследование нача-
лось в  2007г, за  последние годы были разработаны 
новые методы сохранения АоК. Была внедрена в прак
тику методика реимплантации корня аорты в протез 
(Florida Sleeve), которая демонстрирует многообеща-
ющие результаты [13]. 

Вывод недавнего мета-анализа Benedetto U, et al. 
на  основании 11 ретроспективных исследований 
по сравнению клапаноассоциированных осложнений 
(т. е. в сочетании с повторным вмешательством, тром-
боэмболических событий и  эндокардита) и  других 
осложнений после протезирования АоК или клапа-
носохраняющих операций с  синдромом Марфана 
обнаружили, что  нет разницы в  результатах. Паци-
енты с  протезированием имели большую частоту 
тромбоза и  тромбоэмболических осложнений. 
Однако частота реопераций была выше у  пациентов 
после клапаносохраняющих операций [8]. Распро-
страненность структурных и  неструктурных повре-
ждений клапана в  исследовании Coselli и  Benedetto 
ставит под сомнение долговечность нативного АоК 
у пациентов с синдромом Марфана [8, 9]. 

Заключение
Наши данные также демонстрируют свободу 

от  аортальной недостаточности более 2 степени 
на уровне 64% в течение 9 лет. Однако выживаемость 
соответствует уровню, опубликованному Birks для 
данной группы пациентов 64-94% в течение 10 лет [7]. 
Связано  ли это с  клапаносохраняющей методикой, 
с  течением заболевания или естественной смертью, 
остается вопросом. Учитывая имеющиеся данные, 
необходимы исследования с  большим количеством 
пациентов и отдаленным наблюдением.
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