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Хірургічне поетапне лікування коарктації аорти у пацієнтки 
із синдромом Вільямса

Мета роботи: проаналізувати й охарактеризувати клінічний випадок із приводу хірургічного етапного лікування коарктації аорти 
в особи жіночої статі з синдромом Вільямса.
Матеріали і методи. Випадок успішного поетапного хірургічного лікування коарктації аорти у пацієнтки із синдромом Вільямса.
Результати. У роботі описано клінічний випадок хірургічного етапного лікування рідкісного генетичного захворювання, поєдна-
ного з коарктацією аорти і гіпоплазією дуги аорти. На першому етапі виконано резекцію стенозованого сегмента коарктації аорти 
з формуванням первинного анастомозу, а згодом балонну ангіопластику цього анастомозу через більш ніж півроку – на другому 
етапі з загалом добрим кінцевим результатом.
Висновки. Результат балонної ангіопластики визнано задовільним як за результатами візуального контролю, так і клінічно.
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Постановка проблеми й аналіз останніх до­
сліджень та публікацій. Синдром Вільямса є рід-
кісним генетичним захворюванням з частотою по-
ширеності 1:10 000 [1]. Актуальною проблемою 
для серцево-судинної хірургії вважається еласти-
нова артеріопатія, що присутня у 75–80 % пацієн-
тів із цим синдромом. Найчастішими її варіантами 
є надклапанний стеноз аорти, стенози інших сег-
ментів аорти, периферичні стенози легеневої арте-
рії, стеноз коронарних, сонних, мозкових, нир
кових артерій. Характерно, що при синдромі 
Вільямса частота раптової смерті у 25–100 разів 
перевищує популяційну і складає 1:1000 пацієнтів 
[2, 3]. Одним із типових проявів судинного ура-
ження при синдромі Вільямса є коарктація аорти, 
яка трапляється у 6,5 % серед усіх вроджених вад 
серця і поєднується з гіпоплазією дуги аорти у 
32 % випадків [4]. При цьому до дорослого віку 
доживають хворі з легкими або помірно вираже-
ними формами. Головними причинами смерті за 
таких обставин є ускладнення артеріальної гіпер-
тензії – інсульти, нерідко повторні. Також виника-
ють аневризми аорти, що без операційного втру-
чання зазнають розшарування та розриву [5]. 
Водночас периопераційна летальність у хворих 
дорослого віку, за різними даними, становить при-
близно 4,5 % [6]. 

Мета роботи: проаналізувати й охарактеризу-
вати клінічний випадок із приводу хірургічного 

етапного лікування коарктації аорти в особи жіно-
чої статі з синдромом Вільямса.

Матеріали і методи. У дослідженні описано 
випадок із практики успішного поетапного хірур-
гічного лікування коарктації аорти в пацієнтки із 
синдромом Вільямса. 

Результати. Опис клінічного випадку. В квітні 
2025 р. у кардіохірургічне відділення з трансплан-
тологією, анестезіологічною групою КНП «Тер-
нопільська обласна клінічна лікарня» Тернопіль-
ської обласної ради звернулася пацієнтка 2002 р. 
народження за спеціалізованою кардіохірургіч-
ною допомогою. Основною скаргою у неї була 
злоякісна артеріальна гіпертензія, що не піддава-
лася, або тяжко піддавалася медикаментозній ко-
рекції, та турбує протягом багатьох років. З анам-
незу стало відомо, що ще у трирічному віці 
випадково їй діагностували коарктацію аорти. 
Саме через це хвора зверталася за допомогою в 
спеціалізовані медичні заклади, однак до хіругіч-
ної корекції вади на той період готовою не була, 
продовжувала спорадичне кардіологічне лікуван-
ня. Незважаючи на адекватно підібрану медика-
ментозну корекцію, цільового артеріального тиску 
не досягали. Перед останнім зверненням до 
кардіохірурга мали місце декілька гіпертонічних 
кризів, що змусило ще раз оглянути пацієнтку і 
порекомендувати їй та рідним про можливе хірур-
гічне лікування.
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Цікавою особливістю даної пацієнтки є наяв-
ність у неї рідкісного генетичного захворювання 
– синдрому Вільямса, про що відомо з народження 
дитини.

Після госпіталізації та всебічного повного до-
обстеження виставлено клінічний діагноз: син-
дром Вільямса. Вроджена вада серця. Коарктація 
аорти з гіпоплазією дуги аорти. Вторинна артері-
альна гіпертензія 2–3 ст. СН ІІ А ст, ІІ–ІІІ ФК 
(NYHA). Правобічний грудний сколіоз (рис. 1).

Після відповідної передопераційної підготов-
ки хворій вирішено і виконано операційне втру-
чання: усунення коарктації аорти, розширену 
аортопластику «кінець в кінець». Операцію про-
ведено за класичним доступом – лівобічна тора-
котомія із застосуванням роздільної інтубації 
трахеї. Це дозволило максимально візуалізувати 
операційне поле і мобілізувати проблемну ділян-
ку (рис. 2).

З особливостей виконаного операційного втру-
чання, стенозований сегмент було висічено (рис. 3). 
Проксимальний і дистальний сегменти зшили «кі-
нець в кінець» із накладанням двох безперервних 
напівкільцеподібних однорядних швів, зв’язаних 
по медіальній і латеральній поверхнях. Саме така 
техніка профілактувала «кисетування» і рестеноз 
анастомозу. Можливість росту ділянки анастомо-
зу, а також технічна можливість балонної ангіо
пластики – в майбутньому за потреби.

Обговорення. Операція пройшла успішно. 
Ускладнень не було. Післяопераційний період пе-
ребігав гладко. Хвору в задовільному стані випи-
сали на 7 добу.

Однак, незважаючи на добрі безпосередні ре-
зультати хірургічного лікування, пацієнтку все ж 
продовжувала турбувати артеріальна гіпертензія. 
Але показники були не такими значними як в до
операційному періоді. Саме це змусило звернути-
ся за медичною допомогою повторно через 9 міся-
ців після операції.

При повторному дообстеженні виявили за да-
ним КТ-ангіографії органів грудної клітки невід-
повідність діаметра анастомозу приблизно на 40–
50 % відповідно проксимальної і дистальної 
частин аорти. Тому було вирішено виконати рент-
ген-балонну ангіопластику зі стентуванням стено-
зованого сегмента аорти (рис. 4).

Висновки. Результат балонної ангіопластики 
визнано задовільним як за результатами візуаль-
ного контролю, так і клінічно. Після спостережен-
ня за пацієнткою упродовж року після другого 
операційного втручання артеріальний тиск унор-
мувався, а епізодів гіпертонічних кризів більше не 
було.

Рис. 1. КТ-аортографія з внутрішньовенним кон-
трастуванням: коарктація аорти з гіпоплазією дуги та 
довгого низхідного її сегмента.

Рис. 2. Мобілізований сегмент коарктації аорти.

Рис. 3. Висічений сегмент коарктованої аорти.
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Рис. 4. Балонна ангіопластика зі стентуванням низхідної аорти.
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Surgical staged treatment of coarctation of the aorta in a patient with Williams syndrome

The aim of the work:  to analyze and characterize a clinical case of surgical staged treatment of coarctation of the aorta in a female patient 
with Williams syndrome.
Materials and Methods. A case of successful staged surgical treatment of coarctation of the aorta in a patient with Williams syndrome.
Results. The paper describes a clinical case of the surgical stage of treatment of a rare genetic disease associated with coarctation of the 
aorta and hypoplasia of the aortic arch. In which, at the first stage, resection of the stenosed segment of coarctation of the aorta with the 
formation of a primary anastomosis was performed, and subsequently balloon angioplasty of this anastomosis was performed after more 
than six months - at the second stage with a generally good final result.
Conclusions. The result of balloon angioplasty was considered satisfactory both according to the results of visual observance and clinically.

Key words: staged surgical treatment; Williams syndrome; coarctation of the aorta.
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