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РЕЗЮМЕ

Одна из причин хронической гипоксемии  — это легочные артериовенозные маль-
формации, патофизиологической основой которых является шунтирование венозной 
крови в артериальный кровоток без этапа насыщения кислородом. Данная патология 
редко диагностируется в детском возрасте в  связи с поздним дебютом клинических 
симптомов, а  также отсутствием настороженности врачей педиатрического профиля 
в  отношении этой редкой патологии. В  настоящей статье представлен клинический 
случай пациентки 16 лет, подтверждающий важность тщательного физикального ос-
мотра, сложность дифференциальной диагностики артериовенозных мальформаций 
и необходимость междисциплинарного подхода в лечении данной группы пациентов. 
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ABSTRACT

One of the causes of chronic hypoxemia is pulmonary arteriovenous malformations, the 
pathophysiological basis of which is the shunting of venous blood into the arterial blood flow 
without the stage of oxygen saturation. This pathology is rarely diagnosed in childhood due to 
the late onset of clinical symptoms, as well as the lack of alertness of pediatricians in the field 
of this rare pathology. This article presents a clinical case of a 16-year-old patient, confirming 
the importance of a thorough physical examination, the complexity of differential diagnosis 
of arteriovenous malformations with other diseases and the need for an interdisciplinary 
approach to the treatment of this group of patients.
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Список сокращений: АВМ — артериовенозные 
мальформации, МСКТ — мультиспиральная ком-
пьютерная томография, ОЖЭС  — одиночная же-
лудочковая экстрасистолия, ЭхоКГ  — эхокардио
грамма.

ВВЕДЕНИЕ

Артериовенозные мальформации (АВМ) пред-
ставляют собой аномальные сообщения между 
артериями и  венами с  отсутствием капиллярного 
русла между ними. 

АВМ могут возникать спорадически или как 
одно из проявлений полисиндромных поражений. 
Диагностика и лечение АВМ различаются в зави-
симости от  локализации поражения и  связанных 
с ним клинических симптомов, что усложняет их 
лечение [1]. 

В общей популяции легочные АВМ встречают-
ся относительно редко. В  крупном исследовании, 
включающем более 21 000 результатов мультиспи-
ральной компьютерной томографии (МСКТ) груд-
ной клетки, распространенность легочных АВМ 
составила примерно 1 на 2600 [2]. У женщин дан-
ные мальформации встречаются чаще, на их долю 
приходится от 59,7 % до 87,5% всех случаев [2, 3]. 

В 97 % легочные АМВ  — унилатеральные, 
в 90 % — одиночные [3].

Согласно модифицированной классификации, 
предложенной White R. и  соавторами, различают 

четыре основных типа и  два подтипа легочных 
АВМ (рис. 1).

Простые легочные АВМ получают кровоснабже-
ние от  одной сегментарной артерии. В  зависимости 
от ангиоархитектоники они могут представлять собой 
либо прямое соединение между сегментарной артери-
ей и дренирующей веной, которая, как правило, анев-
ризматически расширена (рис. 1а), либо формиро-
ваться за счет нескольких субсегментарных артерий, 
которые сливаются в  сосудистый клубок и  отводят 
кровь в одну (рис. 1б) или несколько вен (рис. 1в).

Сложные легочные АВМ питаются кровью из 
двух и более сегментарных артерий (рис. 1г). Вы-
деляют два их подтипа: диффузный, при котором 
наблюдается обширное вовлечение легочной па-
ренхимы с  множественными измененными сосу-
дами примерно одинакового диаметра (рис. 1д), 
и телеангиэктатический, поражающий лишь часть 
доли легкого (рис. 1е) [7]. 

Наличие легочных АВМ, как правило, диагно-
стируется поздно. Это связано с тем, что у 73–84 % 
пациентов такие характерные клинические сим-
птомы, как одышка, кровохарканье, цианоз, изме-
нение пальцев в  виде барабанных палочек, появ-
ляются на четвертом-шестом десятилетиях жизни 
[4–6]. Средний возраст на момент постановки диа-
гноза 48 ± 18 лет [3]. В остальных случаях заболе-
вание протекает бессимптомно. 

Все клинические проявления АМВ связаны 
с  гипоксией, обусловленной шунтированием кро-

Рис. 1. Модифицированная классификация легочных артериовенозных 
мальформаций по White R., еt al. (пояснение в тексте)

Figure 1. Modified classification of pulmonary arteriovenous malformations according  
to White R, et al. (explanation in the text)
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ви (рис. 2) из легочной артерии в легочные вены. 
Кровоток не  проходит через систему капилляров 
и альвеол в легких и не обогащается кислородом. 
Далее в ответ на хроническую гипоксию возникает 
полицитемия из-за повышенного эритропоэза и ге-
матокрита [8]. 

Наиболее доступным исследованием для вы-
явления легочных АВМ является компьютерная 
томография, а  диагностическими критериями: 
круглый или овальный узел/масса однородной 
плотности, четко обозначенные гладкие границы, 
от  0,5 до  5 см в  диаметре, но  иногда более 10 см 

Figure 2. Hemodynamic diagram in the presence of pulmonary AVMs: abnormal 
communication (purple arrow) between the pulmonary artery and pulmonary veins

Note: AVM is an arteriovenous malformation, LV is the left ventricle, LA is the left atrium, RV is the right ventricle, 
and RA is the right atrium.

Рис. 2. Схема гемодинамики при наличии легочных АВМ: аномальное сообщение 
(фиолетовая стрелка) между легочной артерией и легочными венами

Примечание: АВМ — артериовенозная мальформация, ЛЖ — левый желудочек, ЛП — левое предсердие, 
ПЖ — правый желудочек, ПП — правое предсердие.
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в  диаметре, видимые питающие сосуды (артерия 
отходит от ветвей легочной артерии, а вена ведет 
к левому предсердию). 

Однако золотым стандартом остается ангио-
графия: она помогает в определении анатомии ле-
гочных мальформаций, которые выявлены ранее 
на МСКТ и считаются потенциально подходящими 
для эмболизации. Но  иногда ангиография выпол-
няется исключительно в целях окончательной ди-
агностики [8]. 

Точных данных о  распространенности АВМ 
в  педиатрической популяции в  настоящее время 
нет, и во многом это связано с более редкой выяв-
ляемостью патологии, которая часто бывает слу-
чайной находкой, а также с отсутствием насторо-
женности врачей-педиатров в  отношении этого 
заболевания. Как и в представленном нами клини-
ческом случае.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Девочка У. 16 лет впервые обратилась в  ФГБУ 
«НМИЦ им. В. А. Алмазова» Минздрава России 
в  2024 году с  целью плановой консультации ам-
булаторного детского кардиолога. Активных жа-
лоб на  момент осмотра нет. Физическую нагрузку, 
со слов, переносит хорошо. Занимается карате в те-
чение 8 лет по 5 тренировок в неделю по 2 часа. Из 
анамнеза заболевания известно, что девочка наблю-
дается с 2021 года с одиночной желудочковой экстра-
систолией (ОЖЭС), редкой, выявленной при обсле-
довании для допуска к спорту, и неспецифическими 
изменениями процессов реполяризации (отрицатель-
ные/слабоположительные Т в нижних и левых груд-
ных отведениях с улучшением на фоне физической 
нагрузки). По результатам холтеровского монитори-
рования электрокардиограммы (ХМЭКГ) динамика 
ОЖЭС 588-929-2214-1081-2961 шт/сут (преимуще-
ственно дневной тип, полное подавление желудочко-
вой экстрасистолии на фоне физической нагрузки). 
По результатам эхокардиографии (ЭхоКГ) данных за 
врожденный порок сердца нет, размеры камер серд-
ца не увеличены, толщина миокарда в норме, сокра-
тительная способность миокарда сохранена, клапан-
ный аппарат без особенностей.

В 2021 и 2023 годах пациентка проходила обсле-
дование на базах детских городских стационаров. 
В 2021 году в клиническом анализе крови отмеча-
лась полицитемия (гемоглобин 170 г/л, эритроциты 
5,7 х 10*12/л, гематокрит 50 %), в 2023-м — уровень 
гемоглобина повышен до 190 г/л (с последующим 
снижением показателя в динамике до 167 г/л), эри-
троцитоз (5,6 х 10*12/л). Однако дообследование 
у  профильных специалистов не  проходила. Во 

время последней госпитализации, с целью поиска 
этиологии желудочковых нарушений ритма сердца 
(очаги фиброза, хронический миокардит, кардио-
миопатии), была выполнена магнитно-резонансная 
томография сердца с контрастированием (патоло-
гии не выявлено). 

По последним результатам амбулаторного ин-
струментального обследования — без отрицатель-
ной динамики. Однако при амбулаторном осмотре 
обращает на  себя внимание деформация ногте-
вых пластин в  виде часовых стекол. Показатели 
гемодинамики стабильные: тоны сердца ясные, 
ритмичные, шум не  выслушивается, частота сер-
дечных сокращений 77 уд/мин, артериальное дав-
ление 112/70 мм рт. ст. При измерении сатурации: 
91–93 % на всех конечностях, после 20 приседаний 
десатурация до 83–88 %. После осмотра проведен 
более активный расспрос жалоб, тогда девочка со-
общила, что отмечает посинение губ с возраста 7 
лет, прохладные нижние конечности. Пациентке 
повторно выполнена ЭхоКГ для исключения по-
роков сердца, аномальных сбросов крови, однако 
патологии не выявлено. 

В дифференциальный ряд вышеописанных из-
менений были включены сосудистые мальформа-
ции, патология легких (фиброз) и крови (мутация 
тирозинкиназы JAK2). Девочка направлена к про-
фильным специалистам (пульмонолог и гематолог). 

С целью подтверждения или исключения сосу-
дистых мальформаций выполнена МСКТ сердца 
и ангиография его магистральных сосудов (рис. 3, 
4). По результатам выявлены множественные сосу-
дистые мальформации легких, наибольшая — в S4 
правого легкого.

Пациентка обсуждена совместно с  эндоваску-
лярным хирургом, рекомендована ангиопульмоно-
графия с эндоваскулярным закрытием сосудистых 
мальформаций. 

Девочка поступила на  отделение детской сер-
дечно-сосудистой хирургии ФГБУ «НМИЦ им.  
В. А. Алмазова» Минздрава России. Выполнена 
ангиопульмонография (рис. 5). Визуализированы 
артериовенозные мальформации в А9, А10 справа, 
эмболизированы спиралями IMWCE 3х5, IMWCE 
5х5 и IMWCE 5х5 соответственно. До левой легоч-
ной артерии проведен диагностический катетер. 
Выполнена ангиопульмонография. Визуализирует-
ся АВМ в А9. Принято решение выполнить эмболи-
зацию АВМ спиралью IMWCE 5х5. Ангиографиче-
ский результат удовлетворительный. 

Осложнений не было. В палате сатурация на ко-
нечностях 96 %. 

С целью поиска артериовенозных мальформа-
ций других локализаций выполнена МСКТ сосу-
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дов головного мозга с контрастированием. Данных 
за патологию не обнаружено.

Пациентка выписана на  3-и сутки после опе-
рации с  рекомендациями, а  также запланирована 
повторная госпитализация через 6 мес. для кон-
трольного обследования, включая МСКТ сердца 
и ангиографию магистральных сосудов. 

ОБСУЖДЕНИЕ

Учитывая позднее появление жалоб у  пациен-
тов, неспецифичность симптомов, обнаружение 
сосудистых мальформаций часто становится слу-
чайной находкой. Так, в  ретроспективном иссле-
довании 77 больных с  АВМ легких средний воз-

Рис. 4. МСКТ-ангиография сердца, трехмерная реконструкция, сосудистые 
мальформации легких указаны стрелками, для наглядности увеличены в размере 
и вынесены в окружности

Figure 4. MSCT angiography of the heart, three-dimensional reconstruction, vascular 
malformations of the lungs are indicated by arrows, enlarged in size and placed in circles 
for clarity

Рис. 3. МСКТ-ангиография сердца, сосудистые мальформации легких указаны 
стрелками

Figure 3. MSCT angiography of the heart, vascular malformations of the lungs are 
indicated by arrows
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раст на момент постановки диагноза 48 лет, самый 
младший — 30 лет [3]. Нашей пациентке диагноз 
установлен в 16 лет, что предположительно может 
быть также связано с размерами мальформаций, их 
количеством и, как следствие, большим сбросом 
крови и более выраженной гипоксией.

Общеизвестно, что сосудистые мальформации 
могут локализоваться не только в легких, но и в го-
ловном мозге, внутренних органах, верхних и ниж-
них конечностях [10–15]. Принимая во внимание ри-
ски интракраниального кровоизлияния, необходимо 
направлять пациентов с выявленными сосудистыми 
мальформациями любой области на МСКТ головно-
го мозга и шеи с контрастированием для исключения 
сосудистых мальформаций головного мозга. В дан-
ном клиническом случае — патологии не выявлено. 

В литературе также подчеркивается важность 
оценки результатов эмболизации АВМ в  динами-
ке. Так, в  результате наблюдения 148 пациентов 
после эмболизации легочных АВМ в  последую-
щие 3–7 лет инволюция легочных АВМ отмеча-
лась в  97 % случаев, оставшиеся 3 % составляют 
пациенты с реканализацией мальформаций в связи 

с  наличием дополнительной питающей артерии, 
легочными или бронхиальными коллатеральными 
сосудами. Рекомендуемое последующее наблюде-
ние включало клиническую оценку, спиральную 
компьютерную томографию и  физиологическую 
оценку в течение 1 года, а затем каждые 5 лет [16]. 
Так и  нашей пациентке рекомендована плановая 
госпитализация через 6 мес. от операции с целью 
контрольного обследования. 

Принимая во внимание тот факт, что сосуди-
стые мальформации могут иметь множественные 
локализации, а также являться одним из признаков 
некоторых генетических заболеваний (таких как 
наследственная геморрагическая телеангиэкта-
зия) [17], необходим междисциплинарный подход 
с привлечением гематолога, пульмонолога, невро-
лога, нейрохирурга, кардиолога, генетика. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Данный клинический случай еще раз под-
тверждает важность активного расспроса пациен-
та, внимательного и  комплексного физикального 

Рис. 5. Ангиопульмонография легочной АВМ (выделено окружностью): 
а — два изображения диагностической ангиопульмонографии, эмболизация, 
контроль; б — процесс эмболизации легочной АВМ спиралью IMWCE

Figure 5. Pulmonary AVM angiopulmonography (circled): a — two images of diagnostic 
angiopulmonography, embolization, control; b — the process of pulmonary AVM 
embolization with an IMWCE spiral

а б
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осмотра, несмотря на предшествующее многократ-
ное обследование. 

В стандартный протокол осмотра детского кар-
диолога не  входит пульсоксиметрия, но  именно 
это исследование стало началом пути к постанов-
ке диагноза у данной пациентки. Пульсоксиметрия 
не  занимает много времени, однако такой скри-
нинговый формат позволяет выявлять гипоксемию 
еще до появления симптомов. 

При неоднократном выявлении патологических 
изменений лабораторных данных (в описываемом 
случае  — полицитемия, эритроцитоз), не  соотно-
сящихся с клинической картиной, требуется дооб-
следование для выяснения причины (в нашем слу-
чае — гипоксемия). 

Иногда за отсутствием жалоб на самочувствие 
стоят адаптационные возможности организма, осо-
бенно — детского. После лечения и устранения ги-
поксии пациенты наблюдают улучшение качества 
жизни, выносливости и замечают, что раньше фи-
зические нагрузки давались тяжелее. 

Некоторые симптомы не  являются специфиче-
скими — например, холодные конечности, которые 
часто встречаются у пациентов подросткового воз-
раста с  вегетативной дисфункцией. Однако, если 
неспецифических симптомов несколько, а  также 
присутствуют не до конца объясненные изменения 
лабораторных, инструментальных данных — сле-
дует проявить настороженность и  использовать 
мультидисциплинарный подход. Возможно, эти 
симптомы что-то объединяет. 
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