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Артериовенозные аномалии лёгочных сосудов обозна-
чают различными терминами: «лёгочные артериовенозные 
фистулы», «артериовенозные аневризмы лёгких», «геман-
гиомы лёгких», «кавернозные ангиомы лёгких», «лёгочные 
телеангиэктазии». В настоящее время общепринятым 
термином принято считать «лёгочные артериовенозные маль-
формации» (ЛАВМ), рulmonary аrteriovenous мalformations 
(PAVM) [2, 4, 10, 13, 31]. ЛАВМ проявляются сообщением 
между лёгочными артериями и лёгочными венами, в боль-
шинстве случаев имеют врожденный генез [4, 9, 10, 21, 38]. 
Первое описание артериовенозной мальформации головы 
сделал Guido Guidi (1500–1559), личный хирург императора 
Франциска I; в 1897 г. T. Churton описал множественные 
аневризмы лёгочной артерии, обнаруженные при морфоло-
гическом исследовании [9]. Наиболее часто (в 80 % случаев) 
встречаются первичные ЛАВМ. 47–80 % ЛАВМ — это про-
явление болезни Рандю — Ослера — Вебера (НТАЭ) [10, 15, 
20, 32, 33, 35].

Патоморфология. Примерно 63–70 % лёгочных арте-
риовенозных фистул обнаруживают в нижних долях лёгких. 
В одном из недавно опубликованных обзоров [35] отмечено, 
что в 75 % описанных в иностранной литературе случаев 
было выявлено одностороннее поражение, у 36 % больных 
имелись множественные мальформации сосудов, из них 
у половины было двустороннее поражение. В 81 % случаев 
артериовенозные фистулы протекали с вовлечением плев-
ры, в 19 % — находились полностью субплеврально [1, 4, 9, 
12, 37].

Размер артериовенозных аномалий колебался от 1 до 
5 см в диаметре, но в ряде случаев достигал 10 см. Описаны 
артериовенозные аномалии, проявляющиеся в виде голо-
вы медузы. Микроскопические артериовенозные аномалии 

называют телеангиэктазиями. Соустья между артериями 
и венами могут формироваться на уровне сегментарных, суб-
сегментарных лёгочных сосудов, артериол и прекапилляров 
[2, 4, 8, 9, 11, 28, 33, 37, 41].

Сообщение сосудов среднего и крупного калибра клас-
сифицируется как артериовенозный свищ, аномалии более 
мелких сосудов, образующих мешотчатые расширения, при-
нято относить к артериовенозным аневризмам.

От 7 до 10 % больных имеют диффузные микроско-
пические аномалии в комбинации с большими, видимыми 
рентгенологически ЛАВМ. R. Yazdi и соавт. [49] описали слу-
чай заболевания, когда были обнаружены несколько сотен 
плексиформных образований диаметром от 1 до 10 мм, рас-
пространённых диффузно по всему легкому.

Лёгочные артериовенозные аномалии в 95 % случаев 
исходят из ветвей лёгочной артерии и значительно реже — из 
системных артерий. Описаны случаи, когда ЛАВМ фор-
мировались из лёгочного и системного кровоснабжения. 
Дренирование артериовенозного свища происходит обычно 
в левое предсердие, однако может наблюдаться аномальное 
дренирование в нижнюю полую или безымянную вену [1, 3, 
7, 19, 30, 33].

Лёгочные артериовенозные мальформации, с точки 
зрения патологической анатомии, имеют следующие отличи-
тельные характеристики: 1) сосудистые каналы тонкостенные 
(типа папиросной бумаги) и выстланы тонким слоем эндо-
телия; 2) строма, состоящая из соединительной ткани, не 
связана с окружающей лёгочной тканью; 3) стенка арте-
риовенозного образования уплотнена фиброзной тканью 
и эластическими волокнами. По форме артериовенозные 
аневризмы лёгких могут быть округлыми, овальными, гру-
шевидными или гроздьевидными, состоящими из нескольких 
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полостей различного размера (от 1 до 10 см). Лёгочные арте-
риовенозные мальформации классифицируют как простые, 
когда одна питающая сегментарная артерия соединяется 
с одной дренирующей веной (80–90 %); комплексные, когда 
имеются две или несколько питающих артерий или дрени-
рующих вен. Небольшие телеангиэктазии — комплексный 
тип [1–4, 6, 10, 12, 27].

Выделяют три типичных варианта ЛАВМ: 1) большой 
единый сосудистый мешок; 2) плексиформные массы с дила-
тированными каналами; 3) дилатированные и часто извитые 
непосредственные коммуникации между артерией и веной. 
Редко могут наблюдаться тромбоз и кальцификация артерио-
венозной аномалии [3, 4, 6, 12, 24, 28, 35, 37].

Инструментальные исследования. Исследова-
ние функции внешнего дыхания. Результаты лёгочных 
функ циональных тестов у пациентов с ЛАВМ обычно не 
изменены. Минутная вентиляция лёгких в покое, по дан-
ным спирометрии, умеренно увеличена. У большинства 
больных определяется гипоксемия (рaO2<80 мм рт. ст. или 
SaO2 < 97…98 %) [1, 6].

Определение шунта: традиционно для расчёта фракции 
шунта (Qs/Qt) используют содержание кислорода в арте-
риальной (СаО2), смешанной венозной (СvО2) и лёгочной 
капиллярной крови (CcO2). Уравнение шунта:

Qs/Qt = CcO2 – CaO2 / (CcО2 – CvO2)

СcО2 непосредственно измерить невозможно, рекомен-
дуют дышать чистым кислородом в течение 30 мин, чтобы 
полностью насытить им гемоглобин крови лёгочных капил-
ляров (CcO2 = 100 %) [10].

Рентгенография органов грудной полости. Классиче-
ским проявлением ЛАВМ является однородное образование 
овальной формы диаметром 1–5 см, обычно в нижних долях 
лёгких. У пациентов с множественными аномалиями опре-
деляются, как правило, от 2 до 8 образований и более. 
Подобное поражение может локализоваться по протяжен-
ности от сегмента до всего лёгкого и даже обоих лёгких. 
Характерным признаком является связь дополнительной 
тени с корнем лёгкого. У пациентов с микрососудистыми 
телеангиэктазиями рентгенограмма лёгких обычно не изме-
нена или определяется обогащение лёгочного рисунка за счёт 
сосудистого компонента [1, 2, 8, 9, 10, 32, 37].

Радиография органов грудной полости. Классическими 
аномалиями, выявляемыми у больных с ЛАВМ, являются 
овальные или округлые области повышенного накопле ния 
радио фармпрепарата (РФП), иногда они локализуются 
в од ной доле лёгкого, чаще нижней. При радиографическом 
иссле довании груди можно выявить изменения, не выяв-
ляемые при рентгенографическом исследовании, например 
питающий телеангиэктазию сосуд, артерии, радиально распо-
ложенные по отношению к области накопления РФП, а также 
вены, впадающие в левое предсердие [4, 7, 9, 12, 23, 33].

Перфузионная сцинтиграфия лёгких (ПСЛ) позволяет 
определить наличие «право-левого» шунта с возможностью 
его количественной оценки. Принцип методики ПСЛ основан 
на временной эмболизации капиллярного русла частица-
ми РФП. Диаметр прекапиллярных артериол 20–25 мкм, 
лёгочных капилляров 8 мкм, размер частиц РФП макро-
агрегата альбумина сыворотки крови (МАА), меченных 
99Tc, — 10–50 мкм. Эмболизация незначительного объ ёма 
лёгочных капилляров не влияет на функцию лёгких и жизне-
деятельность организма.

Расчёт фракции шунта производится по формуле:

Shunt = 10 MAAk/(10 MAAk + MAAL) (%)

где МААk — активность макроагрегата альбумина 
в почке, Бк; МААL — активность макроагрегата альбумина 
в лёгких, Бк; 10 — коэффициент (кровоток в почке сос-
тавляет 10 % сердечного выброса).

Патологическим считается шунт более 5 %, однако кли-
ническая картина, как правило, развивается при шунте более 
20 %. Радиологические признаки шунтирования — нако-
пление РФП в органах и тканях организма за пределами 
лёгких, в норме концентрация РФП вне лёгких практически 
не определяется. ПСЛ не специфична для внутрилёгочного 
шунтирования крови, подобные изменения характерны для 
«право-левого» шунта. Специфичность метода позволяет 
выявить целый спектр изменений у 98 % больных [7, 10, 39].

Компьютерная томография органов грудной полости (КТ 
ОГП) имеет решающее значение в диагностике ЛАВМ. Муль-
тиспиральная КТ ОГП позволяет выполнить КТ-ангиографию 
с очень высоким пространственным разрешением. Нали-
чие шунта приводит к ускорению лёгочного кровотока. 
В этом случае для получения качественного изображения 
полуавтоматическое отслеживание болюса контрастирую-
щего вещества в интересующей области, в правом желудочке, 
является очень надёжным методом [1–4, 9, 10, 37].

Согласно анатомической классификации I. N. Anabtawi 
и соавт., 1965 г. [13], ЛАВМ с «право-левым» шунтом под-
разделяются следующим образом:

•  тип (диффузный) — множественные мелкие ЛАВМ 
без формирования аневризм — специфические измене-
ния ЛАВМ при КТ ОГП и КТ-ангиопульмонографии 
(КТ АПГ) отсутствуют, что не даёт возможности иденти-
фикации [34]; отмечается усиление сосудистого рисунка 
по периферии, нарушение фазности кровотока, о I типе 
ЛАВМ можно с уверенностью говорить лишь после 
исключения «право-левого» шунта другой локализа-
ции [4];

•  II тип (дискретный) — большие периферические арте-
риовенозные аневризмы — определяются питающие 
артерии и пути оттока; при II типе определяется одна 
артерия из системы лёгочной артерии, питающая нераз-
деленный аневризматический сегмент (простой тип), либо 
несколько питающих артерий, питающих разделенные 
аневризматические сегменты (сложный тип) [4]; отходя-
щие вены дренируются, как правило, в систему лёгочных 
вен; в ряде случаев часть сосудов, питающих ЛАВМ, 
могут иметь системное артериальное происхождение 
[10], что является важной анатомической особенностью, 
влияющей на дальнейшую тактику [4, 6, 10];

•  III тип (центральный) характеризуется прямым сообще-
нием между лёгочной артерией и левым предсердием, 
традиционно рассматривается как врожденный порок 
сердца (ВПС); локализацию очага при этом удаётся 
выявить в 90 % случаев [4, 10, 37].
Эхокардиография с контрастированием (КЭхоКГ) — 

метод, позволяющий точно верифицировать диагноз. 
В основе методики лежит способность микрочастиц (пузырь-
ки газа) давать эхоусиливающий эффект путём рассеивания 
энергии ультразвука в разных направлениях [19]. После 
внутривенного введения эхоконтрастирующего препарата 
(ЭКП — «вспененный физиологический раствор», глюкоза) 
отмечается появление «облачка пузырьков» в правом предсер-
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дии, далее, при наличии шунта, с задержкой на 3–8 сердечных 
циклов (2–5 c) воздушные пузырьки визуализируются в левом 
предсердии после появления в правом предсердии [10]. 
Несмотря на высокую специфичность, КЭхоКГ не получила 
широкого распространения вследствие сложности методики, 
подразумевающей приготовление «вспененного физиологи-
ческого раствора» и его быстрого внутривенного ведения, 
а также неустойчивости микропузырьков газа. Преимуще-
ство метода — возможность дифференцировать лёгочный 
шунт от других аномалий с «право-левым» сбросом крови, 
возможность применения метода как скрининга ЛАВМ. 
К недостаткам метода относится невозможность рассчитать 
фракцию шунта. КЭхоКГ, в том числе чреспищеводная 
ЭхоКГ, имеет чувствительность почти 100 % для выявления 
значимых лёгочных артериовенозных шунтов [6, 10, 11, 19, 
22, 25, 28, 30].

Магниторезонансная томография. Метод исследова-
ния является высокоинформативным в диагностике ЛАВМ, 
однако имеет ограниченные возможности для выявления 
небольших лёгочных сосудистых мальформаций. Быстро-
протекающая кровь представлена на МРТ-изображении 
зоной отсутствия МРТ-сигнала при сканировании или мини-
мального МРТ-сигнала. Лучшие результаты для выявления 
ЛАВМ дает фазово-контрастная МРТ. Проведение МРТ 
с контрастированием сосудов позволяет со значительно 
большей вероятностью выявить лёгочные мальформации 
и вынести суждение об ангиоархитектонике и анатомии 
ЛАВМ. Недостаточный объём исследований в настоящее 
время не позволяет говорить о рутинном применении МРТ 
для диагностики ЛАВМ, поскольку для оценки эффектив-
ности данного метода необходим больший материал [1, 2, 8, 
10, 29].

Селективная ангиопульмонография (САПГ): несмотря 
на наличие неинвазивных методов диагностики ЛАВМ, ангио-
графия лёгких является стандартом для обследования данных 
больных, и её проведение заложено в критерии диагноза, 
рекомендуется проводить ангиографическое исследование 
всех долей лёгких на предмет обнаружения «незапланиро-
ванной» ЛАВМ [2, 6, 10, 16]. Ангиографические критерии 
АВМЛ складываются из ряда специфических признаков: 
расширение лёгочной артерии и её ветвей, идущих к месту 
артериовенозных соустий, картина депонирования контра-
стирующего вещества в области поражения, лёгочная вена 
на стороне поражения быстрее заполняется контрастирую-
щим веществом, чем на противоположной стороне, при 
этом она может быть расширена, извита, аневризматически 
изменена. Одновременно контрастируются лёгочная артерия, 
место артериовенозного соустья, лёгочная вена, левое пред-
сердие с резко обедненным артериальным руслом здоровых 
отделов лёгких [1, 2, 6, 10, 16, 22]. АПГ считается «золотым» 
стандартом в диагностике ЛАВМ и, как правило, необхо-
дима до выполнения резекции или рентгенэндоваскулярной 
окклюзии (РЭО). АПГ имеет чувствительность 100 % для 
выявления лёгочных артериовенозных шунтов. При РЭО 
выполняется также селективная ангиография сегментарных 
артерий (САПГ), дающая подробное представление об анато-
мии мальформации [6, 10, 22, 33, 35].

Алгоритм диагностики артериовенозных аномалий 
лёгких. ЛАВМ должна быть заподозрена при следующих 
признаках: 1) выявление одного или нескольких узелков при 
рентгенологическом исследовании; 2) наличие слизисто-
кожных телеангиэктазий; 3) необъяснимые причины 

возникновения одышки, кровохарканья, гипоксемии, поли-
цитемии, утолщения дистальных фаланг пальцев, цианоза, 
эмболии мозговых сосудов, абсцесса головного мозга [1, 8, 
10, 11, 15, 16, 21].

Несмотря на большой арсенал лучевых методов, ни 
один из них не может быть использован самостоятельно 
в диагностике ЛАВМ, что приводит к частому отрицанию 
предполагаемого диагноза. Для верификации патологическо-
го состояния J. R. Gossage и G. Kan [26] предложили алгоритм 
обследования пациентов с подозрением на ЛАВМ. Одна-
ко данный алгоритм имеет ряд технических сложностей. 
С одной стороны, инвазивное определение фракции шунта — 
трудоемкий метод, а получаемый результат сильно зависит 
от точности выполнения методики. С другой стороны, метод 
КЭхоКГ редко применяется в нашей стране.

В последнее десятилетие в России широкое распростра-
нение получили методы ПСЛ, КТ и КТ АПГ, что послужило 
причиной модернизации алгоритма [10]. В предложенном 
автором алгоритме всем пациентам с подозрением на ЛАВМ 
после рентгенографии органов грудной полости производит-
ся перфузионная сцинтиграфия лёгких (схема).

При оценке шунта более 5 % выполняется КТ ОГК и КТ 
АПГ, позволяющая диагностировать дискретные ЛАВМ, 
исключить ВПС с «право-левым» шунтом внесердечной 
локализации. Диагноз «диффузный тип ЛАВМ» ставят мето-
дом исключения. САПГ не вошла в предложенный алгоритм, 
так как изображения, получаемые неинвазивно при КТ и КТ 
АПГ, сопоставимы, а также часто превосходят САПГ по 
своей информативности. Однако при выполнении РЭО, при 
планировании резекции поражённой доли или в сомнитель-
ных случаях показано выполнение традиционной САПГ.

Лечение. Важно отметить, что лёгочные сосудистые 
аномалии прогрессируют с возрастом, и при естественном 
течении порока прогноз заболевания обычно неблагопри-
ятный, особенно в сочетании с НТАЭ [4, 10, 15, 20, 32, 33]. 
Не вызывает сомнения тот факт, что больных с ЛАВМ 
необходимо оперировать. В настоящее время хирургиче-
ское вмешательство у больных с ЛАВМ включает в себя 
открытые операции путем торакотомии, открытые опера-
ции с применением мини-доступа и видеоассистированной 
торакоскопии (ВАТС), торакоскопические резекции лёгко-
го полностью через порты (ТРЛ), рентгеноэндоваскуляные 
эмболизации (РЭЭ), комбинированные и гибридные операции 
и, наконец, трансплантацию лёгких (ТЛ) [2, 10, 14, 16, 22, 27, 
34, 43, 45, 46].

С распространением метода рентгеноэндоваскулярной 
эмболизации (интервенционной чрескожной катетерной 
эмболотерапии) зачастую он становится методом выбора 
хирургического лечения пациентов с ЛАВМ, при первичной 
РЭЭ возникает необходимость постановки от 1 до 7 спира-
лей и от 2 до 10 обтураторов. [2, 10, 20, 43, 44, 47]. Однако 
РЭЭ не является радикальным пособием, частота рецидивов 
распределяется следующим образом: на 3, 6, 12 и 24 мес ре -
канализация соответственно в 8, 27, 36 и 49 % случаев [14, 17, 
34, 40, 47, 48]. M. Shimohira и соавт. [47] при повторных РЭЭ 
по поводу реканализации шунта рекомендуют использо-
вать триаксиальную систему для повторной эмболизации, 
с большей эффективностью, чем повторное применение 
окклюдеров типа Cera Vascular Plug System и Flipper.

Оценка эффективности ликвидации право-левого 
сосудистого шунта, в зависимости от того или иного спо-
соба хирургической коррекции, с точки зрения принципов 
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доказательной медицины, затруднительна вследствие недо-
статочного количества клинических наблюдений РЭЭ 
(таблица).

Сложности хирургического лечения ЛАВМ проведением 
РЭЭ заключаются в частом рецидивировании право-левого 
шунта, особенно при диаметре приводящей артерии 1–1,2 см 
и активности шунта более 20 %.

Рентгеноэндоваскулярная эмболизация ЛАВМ является 
мини-инвазивным и эффективным вмешательством, которое 
при необходимости легко повторить в различные сроки, 
однако этот метод не является общедоступным [1, 6, 10, 12, 
22, 42, 48].

Открытая операция показана при больших центрально 
расположенных очагах с короткими приводящими артериями, 
при субплеврально расположенных ЛАВМ, которые могут 
разорваться, а также при продолжающемся массивном лёгоч-
ном кровотечении. Кроме того, операцию производят при 
противопоказаниях к рентгеноэндоваскулярным вмешатель-
ствам или при их низкой эффективности. После открытой 
операции вероятность рецидива заболевания низка. Большая 
часть авторов, занимающихся проблемой лечения ЛАВМ, 
рекомендуют комбинированный подход, первичную РЭЭ 
с последующим динамическим наблюдением за пациентом, 
а при возникновении рецидива и непосредственной близости 
ЛАВМ к плащу лёгкого показана резекционная операция 
лобэктомии в виде ВАТС, ТРЛ, либо открытой торакотомии 
[2, 5, 6, 10, 22, 26, 45, 46].

После лечения все пациенты, особенно после РЭЭ 
ЛАВМ, подлежат динамическому наблюдению в течение 
ближайших нескольких лет. Своевременная диагностика 
рецидива ЛАВМ даёт возможность с успехом повторить РЭЭ 
либо использовать комбинированную методику [10, 22, 36, 
42, 48].
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