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Представлены современные данные об артериовенозных аномалиях легких. Приведены сведения о распространенности и 
этиологии заболевания. Описана патоморфологическая картина данной патологии. Представлены клинические проявления 
артериовенозных аномалий легких и диагностические методы обследования пациентов. Показаны современные подходы 
к лечению больных с легочной артериовенозной мальформацией.
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An update on pulmonary arteriovenous malformations is presented. Information on the prevalence and etiology of the disease is given. 
The pathomorphological picture of this pathology is described. The clinical manifestations of pulmonary arteriovenous malforma-
tions and diagnostic studies are outlined. The current approaches to treating patients with pulmonary arteriovenous malformations 
are shown.
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Артериовенозные аномалии легочных сосудов про-

являются сообщением между легочными артерия-

ми и легочными венами и в большинстве случаев имеют 

врожденный генез. Впервые этот порок развития был 

описан в 1897 г. T. Churton как множественные аневриз-

мы легочной артерии, обнаруженные при морфологи-

ческом исследовании [1]. Артериовенозные аномалии 

сосудов легких обозначают различными терминами: 

легочные артериовенозные фистулы, артериовенозные 

аневризмы легких, гемангиомы легких, кавернозные 

ангиомы легких, легочные телеангиэктазии [2, 3].

Аномальные коммуникации между кровеносными 

сосудами легких могут обнаруживаться при различных 

приобретенных состояниях. Праволевый шунт между 

легочными артериями и венами выявляется при цирро-

зе печени (гепатопульмональный синдром), митраль-

ном стенозе, травме, актиномикозе, синдроме Фанко-

ни, метастатической карциноме щитовидной железы 

[4, 5]. Анастомозы между бронхиальными и легочными 

артериями с левоправым шунтированием могут разви-

ваться при хронических бронхолегочных заболеваниях, 

например при бронхоэктазах [6]. Основной причиной 

артериовенозных аномалий легких у детей является на-

следственная геморрагическая телеангиэктазия [7, 8].

Частота

Легочные артериовенозные аномалии представля-

ют редкую клиническую патологию. По данным ау-

топсии, они обнаруживаются в 3 из 15 000 проведен-

ных вскрытий [2]. В небольших клиниках в среднем 

наблюдают одного пациента в год.

Артериовенозные аномалии легких встречаются 

с одинаковой частотой у мальчиков и девочек, однако 

в периоде новорожденности данная патология чаще на-

блюдается у мальчиков [9]. Около 10% случаев заболе-

вания выявляется у новорожденных и детей. Примерно 

70% артериовенозных аномалий легких ассоциирова-

ны с наследственной геморрагической телеангиэктази-

ей (cм. таблицу). С другой стороны, 15—35% больных 

с наследственной геморрагической телеангиэктазией 

имеют артериовенозные аномалии легких [10].

Этиология и патогенез

Этиология легочных артериовенозных аномалий 

остается неизвестной. Современными молекулярно-

генетическими исследованиями определены, по край-

ней мере, три хромосомных локуса, ответственных за 

возникновение артериовенозных мальформаций [18, 

19]. Установлено, что генетической основой болезни 

во многих случаях является аномалия эндоглина эн-

дотелиальных клеток — основного белка, связыва-

ющего трансформирующий фактор роста — TGF-β 

(наследственная геморрагическая телеангиэктазия 

1-го типа) [18—21]. Выявлено не менее 16 мутаций 

в гене ENG, который кодирует эндоглин эндотели-

альных клеток и картирован на хромосоме 9q34.1 [20]. 
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В другом локусе — 12q — определен ген активина 

рецептороподобной киназы 1 (ALK-1) эндотелиаль-

ных клеток, мутации которого ведут к наследствен-

ной геморрагической телеангиэктазии 2-го типа [22, 

23]. В настоящее время изучается ассоциация мута-

ции в гене ALK-1 и сочетанного развития легочной 

гипертензии и наследственной геморрагической те-

леангиэктазии [24, 25]. Третий локус (ген рецептора 

TGF-β II) определен на хромосоме 3p22 [20].

В ряде исследований установлена корреляция фе-

нотипических проявлений наследственной геморра-

гической телеангиэктазии с генетическими данными 

[18, 26—29]. Так, J. Berg и соавт. показали высокую 

частоту легочных артериовенозных мальформаций 

при наследственной геморрагической телеангиэкта-

зии (29,2%), связанной с мутациями гена эндоглина 

[28]. Аналогичные данные приводят С. Shovlin и со-

авт., подтверждающие высокую частоту артериове-

нозных легочных мальформаций (41%) при наличии 

мутаций в гене эндоглина [27].

Патология указанных генов приводит к различ-

ным сосудистым феноменам: нарушению ангиогенеза, 

индукции митогенеза эндотелиальных клеток, нару-

шению взаимодействия клеток, матрикса и внешних 

факторов, предрасполагающих к сосудистому повреж-

дению [23]. K. McAllister и соавт. считают, что аномаль-

ный эндоглин повреждает эндотелиальные клетки, 

нарушает ремоделирование сосудов и способствует 

развитию артериовенозных мальформаций [20].

Некоторые исследователи полагают, что артерио-

венозные мальформации обусловлены нарушением 

формирования терминальных артериальных петель, 

что приводит к их дилатации и истончению стенок ка-

пиллярных мешочков [30]. Другие авторы высказывают 

мнение, что артериовенозные аномалии в легких воз-

никают из-за нарушенной сепарации сосудистых пере-

городок, которые разделяют артериальные и венозные 

плексусы, и в норме анастомозируют во внутриутроб-

ном периоде [31]. Возможно, что множественные мел-

кие артериовенозные коммуникации возникают в ре-

зультате нарушения развития капилляров в фетальном 

периоде [31]. M. Hales полагает, что мешотчатые арте-

риовенозные аномалии формируются путем прогрес-

сивной дилатации мелких плексусов [32]. Из-за воз-

никновения большого мешотчатого сплетения мелкие 

сплетения претерпевают обратное развитие, поскольку 

в них исчезает основной поток крови. В последующем 

тонкие стенки основного извитого сплетения (мешка) 

могут разрываться, что приводит к образованию еди-

ной мешотчатой артериовенозной фистулы.

Патоморфология

Примерно 63—70% легочных артериовенозных фи-

стул обнаруживаются в нижних долях легких [2, 33]. 

В крупном исследовании, основанном на патоморфо-

логических данных 350 пациентов с артериовенозными 

фистулами, показано, что в 75% случаев было выявлено 

одностороннее поражение, 36% больных имели множе-

ственные мальформации сосудов, из них у половины 

было двустороннее поражение [33]. В 81% случаев арте-

риовенозные фистулы протекали с вовлечением плев-

ры, в 19% — находились полностью субплеврально. Раз-

мер артериовенозных аномалий колебался от 1 до 5 см 

в диаметре, но в ряде случаев достигал 10 см. Описаны 

артериовенозные аномалии, имеющие вид «головы ме-

дузы». Микроскопические артериовенозные аномалии 

обозначают как телеангиэктазы. От 7 до 10% больных 

имеют диффузные микроскопические аномалии в ком-

бинации с большими, видимыми рентгенологически 

артериовенозными мальформациями легких [14, 15]. 

M. Hales сообщил о случае заболевания, когда было об-

наружено несколько сотен плексиформных образова-

ний размером от 1 до 10 мм в диаметре, распространен-

ных диффузно по всему легкому [32].

В 80—90% случаев артериовенозные аномалии 

классифицируют как простые — когда одна питающая 

сегментарная артерия соединяется с одной дренирую-

щей веной [15, 34, 35]. Комплексными называют 

аномалии, когда имеются две или несколько питаю-

щих артерий или дренирующих вен [34]. Небольшие 

Таблица. Симптомы и признаки артериовенозных аномалий легочных сосудов, по данным разных авторов (в %)

Симптомы и признаки J. Moyer и 

соавт. [11] 

(n=21)

H. Sluiter-

Eringa и соавт. 

[12] (n=27)

D. Dines и 

соавт. [13] 

(n=63)

D. Dines и 

соавт. [14] 

(n=38)

R. White и 

соавт. [15] 

(n=76)

J. Jackson и 

соавт. [16] 

(n=16)

J. Puskas и 

соавт. [17] 

(n=21)

Носовое кровотечение 71 56 — 32 79 — 29

Одышка 62 40 32 47 71 63 67

Кровохарканье — 13 10 — 13 — 5

Телеангиэктазы 67 79 — 34 — — 48

Сосудистые шумы в легких — 67 59 29 — 25 29

Утолщение концевых фаланг 81 54 13 — — 69 33

Цианоз 76 25 16 — — 69 29

НГТ — 78 60 47 88 63 57

Примечание. n — число наблюдавшихся больных; — нет данных; НГТ — наследственная геморрагическая телеангиэктазия.
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теле ангиэктазы в большинстве случаев относятся 

к комп лексному типу [32]. Легочные артериовенозные 

аномалии в 95% случаев исходят из ветвей легочной ар-

терии и значительно реже из системных артерий [13]. 

Известны случаи, когда артериовенозные аномалии 

легких формировались из легочного и системного кро-

воснабжения [36]. Дренирование артериовенозного 

свища происходит обычно в левое предсердие, однако 

может наблюдаться аномальное дренирование в ни-

жнюю полую или безымянную вену [2, 31].

Легочные артериовенозные аномалии с точки зре-

ния патологической анатомии имеют следующие от-

личительные характеристики: 1) сосудистые каналы 

тонкостенные (типа папирусной бумаги) и выстланы 

тонким слоем эндотелия; 2) строма, состоящая из со-

единительной ткани, не связана с окружающей легоч-

ной тканью; 3) стенка артериовенозного образования 

уплотнена фибротической тканью и эластическими 

волокнами [2].

Выделяют три типичных варианта легочных арте-

риовенозных аномалий:

1) большой единый сосудистый мешок;

2) плексиформные массы с дилатированными кана-

лами;

3) дилатированные и часто извитые непосредствен-

ные коммуникации между артерией и веной [22, 

31, 33]. Редко могут наблюдаться тромбоз и каль-

цификация артериовенозной аномалии [2].

Клинические проявления

Следует отметить, что ранее описанная в литературе 

классическая триада симптомов легочных артериове-

нозных аномалий в виде одышки, цианоза и утолще-

ния концевых фаланг наблюдается только в 10% слу-

чаев [17]. Симптомы заболевания могут значительно 

варьировать. У ряда больных клинические признаки 

могут полностью отсутствовать. В тяжелых случаях бо-

лезнь проявляется выраженным цианозом, застойной 

сердечной недостаточностью и даже острой дыхатель-

ной недостаточностью [9, 37]. Основные клинические 

проявления легочных артериовенозных аномалий, по 

данным разных авторов, приведены в табл. 1.

Клинические проявления зависят от размера арте-

риовенозной аномалии [13]. Обычно единичные об-

разования менее 2 см в диаметре не сопровождаются 

какой-либо симптоматикой [13, 38]. Наиболее часто 

симптомы болезни отмечаются при множественных 

диффузных мальформациях [14].

Самым характерным признаком легочных арте-

риовенозных аномалий служит одышка. Одышка 

наиболее типична для больных с большими и мно-

жественными артериовенозными фистулами и почти 

у всех больных сочетается с утолщением концевых 

фаланг пальцев [39]. Ряд клиницистов отметили ха-

рактерное проявление, когда одышка незначительна, 

а цианоз и утолщение концевых фаланг пальцев до-

статочно выражены [40]. У некоторых больных име-

ет место платипноэ (улучшение дыхания при накло-

не вперед) [41]. Полагают, что этот феномен связан 

с уменьшением кровотока через артериовенозные 

шунты. Платипноэ может также наблюдаться при ге-

патопульмональном синдроме, эмболии легочной ар-

терии и после удаления части легкого [42].

Кровохарканье наблюдается довольно часто, но 

является не симптомом заболевания, а его осложне-

нием [12, 13, 38]. Даже обильное кровохарканье редко 

заканчивается фатально [43].

Артериовенозные аномалии при наследственной 

геморрагической телеангиэктазии могут проявлять-

ся носовыми кровотечениями, возникающими при 

незначительной травме слизистых носа. Важно от-

метить, что носовые кровотечения могут появлять-

ся значительно раньше, чем телеангиэктазии. Также 

могут наблюдаться кровотечения из телеангиэктазов 

кожи и желудочно-кишечного тракта. Обычно внеле-

гочные кровотечения сопровождаются анемией [28].

Могут наблюдаться такие симптомы, как боли в 

грудной клетке, кашель, мигренозная головная боль, 

звон в ушах, головокружение, диплопия, расстройст-

во речи, синкопе. Многие из этих симптомов связаны 

с гипоксемией, полицитемией и цереброваскулярны-

ми нарушениями.

При аускультации примерно у половины больных 

с артериовенозными аномалиями над легкими вы-

слушивается шум или гул в области локализации об-

разования. Шум лучше слышен во время вдоха [13], 

интенсивность его меняется в зависимости от поло-

жения тела больного. Так, при расположении анома-

лии в нижней правой доле легкого шум хорошо слы-

шен при положении больного лежа на правом боку.

Инструментальная диагностика

Легочные функциональные тесты у пациентов 

с артериовенозными аномалиями обычно не измене-

ны. Минутная вентиляция легких в покое, по данным 

спирометрии, умеренно увеличена [44, 45].

У большинства больных определяется гипоксе-

мия: парциальное напряжение кислорода в крови 

(p
a
O

2
) <80 мм рт.ст. или насыщение крови кислородом 

(SaO
2
) <97—98% [13, 14].

Рентгенография грудной клетки

Классическим проявлением артериовенозной 

аномалии легких на рентгенограмме грудной клетки 

является однородное образование овальной формы 

1—5 см в диаметре, обычно видимое в нижних долях 

легких (рис. 1) [46]. Такие образования обнаружива-

ются у 98% больных [12—14]. У пациентов с множест-

венными артериовенозными аномалиями, как прави-

ло, определяется от 2 до 8 образований, но может быть 

и значительно больше [10, 33]. На рис. 2 представле-

на рентгенограмма грудной клетки больного с мно-
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жественными артериовенозными мальформациями 

— 22 очага, 20 из которых в последующем были под-

вергнуты эмболизации [46]. У пациентов с микросо-

судистыми телеангиэктазами рентгенограмма легких 

обычно не изменена или может определяться усилен-

ный сосудистый рисунок [47].

На томограмме можно визуализировать питаю-

щую артерию, которая составляет 4—7 мм в диаметре 

и редко достигает 20 мм. Данная артерия отходит ра-

диально из области корня аорты. В ряде случаев видна 

дренирующая вена позади левого предсердия [13, 14]. 

Легочная гемодинамика

У больных с легочными артериовенозными анома-

лиями давление в малом круге кровообращения обычно 

нормальное [11—14, 45, 48]. Однако следует учитывать, 

что наследственная геморрагическая телеангиэкта-

зия может являться причиной развития легочной ги-

пертензии [49]. Артериальная легочная гипертензия 

при данной патологии нередко выявляется в раннем 

детском возрасте [50]. При наследственной геморра-

гической телеангиэктазии легочная гипертензия кли-

нически и гистологически идентична идиопатической 

легочной гипертензии. В сообщении J. Gossage, посвя-

щенном легочным сосудистым аномалиям, 8 из 84 па-

циентов имели легочную артериальную гипертензию. 

Среднее давление в легочной артерии у них составляло 

от 36 до 50 мм рт.ст., а легочная сосудистая резистент-

ность колебалась от 730 до 1160 дин•с•см–5 (при норме 

60—150 дин•с•см–5) [46].

Генез легочной гипертензии у пациентов с сосу-

дистыми аномалиями легких остается невыясненным 

и, вероятно, связан с хронической гипоксемией. При 

наследственной геморрагической телеангиэктазии 

развитие легочной гипертензии связано с мутацией 

в гене ALK-1.

Легочная гипертензия может также возникать 

у больных с артериовенозными аномалиями после ре-

зекции или эмболизации большого артериовенозного 

свища [45, 51—53].

Осложнения

Ниже перечислены различные осложнения, кото-

рые могут наблюдаться у пациентов с артериовеноз-

ными аномалиями легких:

• судороги;

• мигренозная головная боль;

• транзиторные нарушения мозгового кровооб-

ращения;

• цереброваскулярные инсульты;

• абсцесс мозга;

• гипоксемия;

• гемоторакс;

• легочное кровотечение;

• легочная гипертензия;

• застойная сердечная недостаточность;

• полицитемия;

• анемия;

• инфекционный эндокардит.

Наиболее частым (30%) осложнением артериове-

нозных мальформаций является поражение централь-

ной нервной системы. По данным R. White и соавт., 

поражение нервной системы проявляется инсульта-

ми (18%), транзиторными ишемическими атаками 

(37%), абсцессом мозга (9%), мигренозной головной 

болью (43%) и судорогами (8%) [15]. Основной при-

чиной цереброваскулярных осложнений является па-

радоксальная эмболия через артериовенозный шунт 

Рис. 1. Рентгенограмма нижней доли левого легкого паци-

ента с легочной артериовенозной аномалией.

Видно округлое двудольчатое образование однородной 

плотности (указано стрелкой).

Рис. 2. Рентгенограмма множественных артериовенозных 

аномалий в нижних и средних отделах обоих легких паци-

ента с тяжелой одышкой и гипоксемией.
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[10, 12—14, 17]. Тромбы также могут возникать in situ, 

чему способствует полицитемия. Инфекционная эм-

болия с развитием мозгового абсцесса возникает при 

наличии воспаления в артериовенозной фистуле. От-

мечено, что парадоксальная эмболия наблюдается, 

если диаметр питающей артерии превышает 3 мм [35].

К достаточно редким, но потенциально опасным 

осложнениям относят гемоторакс и легочное крово-

течение. Гемоторакс развивается из-за разрыва суб-

плевральной артериовенозной аномалии, в то время 

как легочное кровотечение происходит при разрыве 

артериовенозной аневризмы в просвет бронха или 

разрыве эндобронхиального телеангиэктаза.

Полицитемия и анемия наблюдаются в 25 и 17% 

случаев соответственно [11—14].

Измерение фракции шунта

Фракция шунта — величина сердечного выброса, 

которая шунтируется справа налево и в норме не пре-

вышает 5%. Измерение фракции шунта проводится 

по специальной методике, с определением p
a
O

2
 и SaO

2
 

через 15–20 мин после вдыхания 100% кислорода [40]. 

Фракция шунта значительно увеличена у пациентов 

с легочными артериовенозными мальформациями и 

колеблется от 9,5 до 42%, в среднем составляя 20% 

[12, 16, 45, 54].

Контрастная эхокардиография

Контрастная эхокардиография является высоко-

чувствительным методом в диагностике внутрилегоч-

ных шунтов и по информативности превышает метод 

определения фракции шунта. Исследование прово-

дится с помощью двухмерной эхокардиографии. При 

визуализации правого и левого предсердия в проек-

ции четырех камер в периферическую вену в качес-

тве контрастного вещества вводят струйно 5—10 мл 

физиологического раствора. В норме контраст быст-

ро поступает в правое предсердие и при отсутствии 

внутрисердечных шунтов исчезает. Если имеет место 

внутрисердечный шунт, контраст визуализируется за 

один сердечный цикл в левых отделах сердца и вновь 

в правом предсердии. При наличии артериовенозных 

шунтов в легких введенный контраст появляется в ле-

вом предсердии примерно через 3—8 сердечных ци-

клов (время, необходимое для того, чтобы контраст 

прошел через легочные сосуды) [47, 55—57].

Радионуклидная перфузионная сцинтиграфия

Радионуклидная перфузионная сцинтиграфия лег-

ких является вспомогательным методом диагностики 

артериовенозных мальформаций. Введенный контраст 

(обычно 99mTc) позволяет визуализировать капиллярное 

ложе легких. Однако, если шунт большой и имеет дила-

тированные капилляры, то в нем не происходит накоп-

ления контрастного материала. Последний накаплива-

ется в других органах, таких как мозг или почки.

Компьютерная томография

Компьютерная томография является высокочувст-

вительным методом диагностики артериовенозных 

мальформаций, поскольку позволяет оценить ангио-

архитектонику сосудов. По информативности метод 

сравним с ангиопульмонографией. Поскольку метод 

неинвазивный, его рекомендуют использовать для 

выявления легочных сосудистых аномалий у детей, 

а также как скринирующий метод диагностики при 

наследст венной геморрагической телеангиэктазии 

[58, 59].

Магнитно-резонансная томография

Информативность метода, основанного на маг-

нитном резонансе, до конца не изучена. По мнению 

большинства исследователей, метод является инфор-

мативным для обнаружения крупных аномалий, но 

малочувствителен при диагностике мелких артерио-

венозных поражений [60—62].

Ангиография легких

Несмотря на внедрение высокоинформативных 

технологий в клиническую практику, ангиография 

легких остается золотым стандартом в диагностике 

легочных артериовенозных аномалий. Этот метод 

особенно необходим в случаях, когда предполагается 

возможность эмболотерапии сосудистой аномалии 

[34, 35]. На рис. 3 приведен характерный пример ан-

гиографической диагностики артериовенозной ано-

малии, ранее заподозренной при рентгенографии 

грудной клетки (см. рис. 1).

Алгоритм диагностики артериовенозных 

аномалий легких

Артериовенозная мальформация легких должна 

быть заподозрена при наличии следующих признаков:

Рис. 3. Ангиограмма легких при артериовенозном свище.

Катетер (с) введен в питающую артерию (а), которая раз-

деляется на две ветви, впадающие в два мешковидных 

образования двудольчатой артериовенозной аномалии. 

Вена (v) исходит снизу от питающей артерии.

Белозеров Ю.М., Агапитов Л.И.  Артериовенозные аномалии сосудов легких
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1) один или несколько узелков при рентгенологи-

ческом обследовании;

2) слизистокожные телеангиэктазы;

3) необъяснимые причины возникновения 

одышки, кровохарканья, гипоксемии, полици-

темии, утолщения концевых фаланг, цианоза, 

эмболии мозговых сосудов, абсцесса мозга.

На рис. 4 приведен простой алгоритм выявления 

больных с легочными сосудистыми аномалиями. Дан-

ный алгоритм предложен J. Gossage и представлен в на-

шей модификации. При обнаружении подозрительных 

изменений на рентгенограмме грудной клетки у паци-

ентов с перечисленными выше жалобами мы считаем 

возможным проведение контрастной эхокардиографии 

без оценки фракции шунта. Это обусловлено тем, что 

в детском возрасте определение фракции шунта ме-

нее информативно, чем у взрослых пациентов. С дру-

гой стороны, контрастная эхокардиография позволяет 

исключить или подтвердить наличие внутрисердечных 

шунтов, которые значительно чаще наблюдаются у де-

тей и не диагностируются клинически. При положи-

тельных результатах контрастной эхокардиографии по-

казано проведение селективной ангиографии легких. 

По мнению J. Gossage, контрастная эхокардиография 

является наилучшим доступным и высокочувствитель-

ным скрининговым тестом в диагностике легочных 

артериовенозных мальформаций [63].

Лечение

Важно отметить, что легочные сосудистые анома-

лии прогрессируют с возрастом и при естественном 

течении порока прогноз заболевания обычно небла-

Рис. 4. Алгоритм диагностики легочных артериовенозных аномалий.
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гоприятный, особенно при сочетании с наследствен-

ной геморрагической телеангиэктазией [10, 13].

Основным методом лечения является хирургичес-

кая резекция сосудистой аномалии или ее эмболиза-

ция [64]. Оптимальным считается тромбоэмболиза-

ция питающего сосуда артериовенозной аномалии. 

Эмболотерапия сопровождается значительно мень-

шей частотой осложнений. В качестве эмболизиру-

ющего материала используют различного типа спи-

рали, Ivalon (поливинил), съемные баллончики. При 

больших артериовенозных свищах (более 7—10 мм) 

применяют комбинацию окклюзирующих материа-

лов (спираль+баллон) [35]. Осложнения от эмболоте-

рапии наблюдаются редко, в основном они связаны 

с парадоксальной эмболией при технически трудно-

выполнимой окклюзии сосуда.

Всем больным с артериовенозными мальформа-

циями легких показана антибактериальная профи-

лактика инфекционного эндокардита.

Таким образом, артериовенозные мальформации 

сосудов легких представляют важную проблему педиа-

трии. Своевременное выявление и коррекция аномалии 

позволят предотвратить грозные осложнения заболева-

ния, снизить инвалидизацию и смертность пациентов.
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