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Резюме
Артериовенозная мальформация легких (АВМЛ) – это эмбриональное нарушение формирования сосудов 
легкого, при котором возникает сообщение между артериальными и венозными сосудами. Патология 
встречается у 2–3 человек на 100 тыс. населения. В 60–70% наблюдений АВМЛ могут быть единичными, 
в 30–40% – множественными, в 75% – односторонними. Известно, что действие онкогенов, тератогенов, 
ионизирующей радиации на 7–12-й неделях эмбриогенеза является предпосылкой к образованию сосу-
дистых аномалий. Однако основная роль принадлежит генетическим факторам, принимающим участие 
в ангиогенезе, генам воспалительных цитокинов, а также генам, кодирующим факторы, которые вовле-
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чены в ремоделирование сосудистой стенки. Представлено клиническое наблюдение АВМЛ в сегментах 
S4, S5 левого легкого, диагностированной при мультиспиральной компьютерной томографии с контра-
стированием. Патология обнаружена у пациента 43 лет, предъявлявшего жалобы на непродуктивный 
кашель, одышку инспираторного характера при незначительных физических нагрузках, головные боли, 
выраженную общую слабость, которые появились после левосторонней пневмонии, перенесенной за 
1 мес до поступления в стационар. Выполнена левосторонняя видеоассистированная торакоскопиче-
ская операция с сегментэктомией S4, S5 левого легкого. При гистологическом исследовании выявлены 
артериовенозные анастомозы. 
Ключевые слова: артериовенозная мальформация; компьютерная томография; патологическая анатомия; 
клинический случай.
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Abstract
Pulmonary arteriovenous malformation (PAVM) is an embryonic disorder of pulmonary vessels characterized 
by a communication between arterial and venous vessels. It occurs in 2–3 cases per 100 thousand 
population. In 60–70% of cases, PAVM can be single, in 30–40% of cases they are multiple, in 75% of 
cases – unilateral. It is known that the effect of oncogenes, teratogens, and ionizing radiation in the 7–12th 
weeks of embryogenesis is a prerequisite for the formation of vascular anomalies. However, the main role 
belongs to genetic factors involved in angiogenesis, inflammatory cytokine genes and genes encoding 
factors involved in vascular wall remodeling. The article presents a clinical case of PAVM in S4, S5 of the 
left lung diagnosed by contrast-enhanced multislice computed tomography. The pathology was detected 
in a 43-year-old male patient who complained of non-productive cough, inspiratory dyspnea with minor 
physical exertion, headaches, severe general weakness, which appeared after left-sided pneumonia suffered 
a month before admission to the hospital. Left-sided video-assisted thoracic surgery was performed with 
segmentectomy of S4, S5 left lung segments. Histological examination revealed arteriovenous anastomoses.
Keywords: arteriovenous malformation; computed tomography; pathological anatomy; case report.
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Введение / Introduction

Артериовенозная мальформация легких 
(АВМЛ) – это нарушение развития сосудов лег-
кого, возникающее на эмбриональном этапе раз-
вития, при котором формируется локальная сеть 
анастомозов между артериальными и венозными 
сосудами. На практике данная патология отмеча-
ется у 2–3 человек на 100 тыс. населения [1]. Од-
нако лишь в 10% случаев клинические проявления 
наблюдаются в детском возрасте, а у 90% паци-
ентов АВМЛ диагностируется во втором-четвер-
том десятилетиях жизни. У мужчин и женщин она 
встречается с одинаковой частотой [2, 3].

Этиология АВМЛ, как и прочих пороков раз-
вития легких, связана с различными пренаталь-
ными нежелательными факторами: радиационное, 
электромагнитное, химическое, биологическое 
воздействие на плод, токсикозы и заболевания 
беременных [4]. В первую очередь, влияние на ан-
гиогенез и процессы ремоделирования сосуди-
стой стенки оказывают генетические факторы [5]. 
Патология сосудов проявляется поражением лю-
бого из слоев их стенки [6].

АВМЛ представлены как самостоятельными 
аномалиями, так и частью врожденных синдромов. 
В 60–70% случаев АВМЛ могут быть единичными, 
в 30–40% – множественными, при этом у 75% па-
циентов наблюдается одностороннее поражение. 
Для систематизации сосудистых патологий ис-
пользуют классификацию Международного обще-
ства изучения сосудистых аномалий (International 
Society for the Study of Vascular Anomalies, ISSVA) 
1996 г., которая постоянно обновляется [7–9]. Эта 
система основана на исследованиях гемодина-

мики, проведенных J.B. Mulliken и J. Glowacki 
в 1982 г. [10]. Сосудистые аномалии подразделя-
ются на опухоли (гемангиомы) и мальформации. 
Сосудистая мальформация – это врожденный де-
фект строения сосудов, возникший в результате 
нарушения эмбрионального ангиогенеза.

Среди сосудистых мальформаций различа-
ют [9]:

– мальформации с медленным кровотоком, 
среди которых несколько подтипов капиллярных, 
венозных и лимфатических мальформаций;

– мальформации с быстрым кровотоком, ко-
торые, в свою очередь, делятся на артериальные, 
артериовенозные фистулы и артериовенозные 
мальформации;

– комбинированные сложные сосудистые 
мальформации.

Артериовенозные анастомозы могут возни-
кать на уровне сегментарного, субсегментарно-
го и более мелкого деления сосудов легких [11]. 
АВМЛ небольших размеров протекают бессим-
птомно и часто становятся случайной находкой 
при компьютерной визуализации легких с контра-
стированием сосудов. Клиническими проявления-
ми и осложнениями сосудистой мальформации 
легких могут быть легочные кровотечения, гемо-
торакс, инфаркт и абсцесс легкого [1].

Основными методами диагностики АВМЛ яв-
ляются ангиопульмонография и мультиспираль-
ная компьютерная томография (МСКТ) – ангио-
графия с контрастированием легочных сосудов, 
реже перфузионная сцинтиграфия легких. Рент-
геноконтрастные исследования обеспечивают  
визуализацию питающего и дренирующего со-
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судов [4]. Дифференциальная диагностика чаще 
проводится с лобарной эмфиземой, туберкуломой 
и солитарными воздушными кистами легких.

Представляем собственное клиническое на-
блюдение АВМЛ в S4, S5 левого легкого, диа-
гностированной при МСКТ с контрастированием 
у взрослого мужчины. От пациента получено пись-
менное информированное добровольное согласие 
на публикацию его изображений с научной целью 
(дата подписания 15.02.2025).

Описание случая / Case report

Мужчина 43 лет поступил с жалобами на не-
продуктивный кашель, одышку инспираторного 
характера при незначительных физических нагруз-
ках, головные боли, выраженную общую слабость.

Из анамнеза известно, что пациент в возрас-
те 22 лет впервые отметил одышку при умеренной 
физической нагрузке, в связи с чем обратился за 
медицинской помощью. Была выполнена МСКТ ор-
ганов грудной клетки, при которой выявлена арте-
риовенозная мальформация верхней доли левого 
легкого. Пациенту было рекомендовано динами-
ческое наблюдение. С периодичностью в 5 лет 
проводились рентгенологические исследования, 
увеличения мальформации в динамике не отмеча-
лось. В течение последнего года пациент дважды 
перенес левостороннюю верхнедолевую пневмо-
нию, после второго эпизода отметил ухудшение 
состояния в виде нарастания одышки, снижения 
толерантности к физическим нагрузкам. Также его 
стала беспокоить головная боль – после осмотра 
невролога установлен диагноз «мигрень без ауры». 
В связи с ухудшением состояния больной обратил-
ся к торакальному хирургу, был планово госпитали-
зирован в отделение торакальной хирургии.

При поступлении общее состояние пациен-
та было расценено как средней степени тяжести. 
При физикальном осмотре отмечался диффузный 
цианоз, изменение ногтевых пластин по типу ча-
совых стекол (рис. 1). Температура тела 36,6 °С, 
частота дыхательных движений 21 в минуту. Сату-
рация крови кислородом (SpO2) на воздухе в покое 
87%, при ходьбе по палате десатурация до 85%, 
на фоне инсуффляции увлажненным кислородом 
4–5 л/мин – 89–91%. По данным теста 6-минутной 
ходьбы: до нагрузки SpO2 86%, пульс 79 уд/мин, 
одышка по шкале Борга 3 балла; на 6-й минуте – 
84%, 107 уд/мин, 5 баллов соответственно. Паци-
ент прошел 408 м, что составило 58% от должного. 
Восстановление после нагрузки произошло через 
1 мин. По данным бодиплетизмографии и спиро-
метрии объемные и скоростные показатели в пре-
делах нормы. При проведении пробы с бронхоли-
тиком данных за бронхоспазм не получено.

Диффузионная способность легких по моно-
оксиду углерода (diffusion capacity of the lungs for 

carbon monoxide, DLCO) была умеренно снижена 
(81% от должного до коррекции по гемоглобину, 
77% от должного после нее; гемоглобин 165 г/л). 
Альвеолярный объем (АО) в пределах нормы 
(7,91 л – 115% от должного). Отношение DLCO к АО 
после коррекции по гемоглобину снижено (66% от 
должного). Жизненная емкость легких в пределах 
нормы (5,95 л – 115% от должного). Легочный га-
зообмен умеренно снижен. При исследовании га-
зового состава артериальной крови: водородный 
показатель (pH) 7,43, парциальное давление угле-
кислого ваза (PaCO2) 30 мм рт. ст., парциальное 
давление кислорода (PaO2) 56,1 мм рт. ст., SpO2 
89%, уровень лактата 0,8 ммоль/л, дефицит ос-
нований (cBase) 3,7 ммоль/л, содержание бикар-
боната (HCO3

–) 22 ммоль/л, что свидетельствует 
о гипоксемии средней степени тяжести и гипокап-
нии, обусловленной явлениями гипервентиляции.

По данным фибробронхоскопии выявлена кар-
тина диффузного двустороннего бронхита, кисты 
правой валекулы. При МСКТ органов грудной 
клетки в сегментах S4 и S5 левого легкого обна-
ружены субплеврально расположенные клубки из-
витых сосудов общей протяженностью до 46 мм, 
сообщающиеся с расширенными до 6,9 мм че-
тырьмя и пятью сегментарными ветвями легоч-
ной артерии и расширенными до 8,4 мм ветвями 
левой верхней легочной вены (рис. 2). С помощью 
3D-реконструкции, выполненной при исследова-
нии в артериальную фазу контрастирования, ви
зуализированы расширенные анастомозирующие 
ветви легочных артерии и вены (рис. 3). Таким об-
разом, МСКТ-картина соответствовала крупной 
артериовенозной мальформации язычковых сег-
ментов левого легкого.

Выполнена видеоассистированная торако-
скопия (ВАТС) левого легкого. При ревизии: лег-
кое повышенной воздушности, в области S4, S5 
субплеврально пальпируются АВМЛ до 30 мм и до 
15 мм. Во время оперативного вмешательства при 
проведении однолегочной вентиляции до момен-

Рис. 1. Фотография пальцев рук пациента. Изменение циа-
нотичных ногтевых фаланг по типу часовых стекол

Fig. 1. Рatient fingers рhotograph. Cyanotic nail phalanges 
exhibit a watch-glass appearance
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та пересечения основной артерии язычковых сег-
ментов фракция кислорода во вдыхаемой смеси 
(FiO2) составляла 100%, PaO2 артериальной кро-
ви – 56,1 мм рт. ст., SpO2 – 89%. После пересечения 
приносящего сосуда FiO2 была снижена до 50%, 
на фоне чего РаO2 составило 102 мм рт. ст., SpO2 – 
97,7%. Проведена анатомическая сегментэктомия 
S4, S5 левого легкого. Участок легкого с измене-
ниями направлен на плановое гистологическое ис-

Рис. 2. Результаты мультиспиральной компьютерной томографии (МСКТ) органов грудной клетки. Проекция максимальной 
интенсивности, аксиальный план, артериальная фаза контрастирования: 
а – мягкотканное окно; b – легочное окно

Fig. 2. Chest multispiral computed tomography (MSCT). Maximum intensity projection, axial plane, arterial contrast phase:
a – soft tissue window; b – lung window

a b

Рис. 3. Результаты МСКТ органов грудной клетки (а–с). 3D-ре-
конструкция, артериальная фаза контрастирования. Белыми 
стрелками указана расширенная ветвь легочной артерии, се-
рыми – расширенная ветвь легочной вены

Fig. 3. Chest MSCT (а–с). 3D-reconstraction, arterial contrast 
phase. White arrows denote dilatated pulmonary artery branch, 
grаy arrows show dilatated pulmonary vein branch

a

c

b
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следование. Время операции составило 70 мин, 
время нахождения пациента в отделении интен-
сивной терапии – 1 сут. В раннем послеопераци-
онном периоде SpO2 составила 96–98% на воздухе 
в покое, обращало на себя внимание уменьшение 
выраженности цианоза, а таже ощущение паци-
ентом одышки. Срок госпитализации после опе-
ративного вмешательства – 4 сут.

При макроскопической оценке фрагмента 
ткани легкого размеры составили 13×8×4 см, вис-
церальная плевра с поверхности серовато-ро-
зовая, гладкая, на разрезе параллельно сегмен-
тарному бронху диаметром 0,8 см расположена 
вена диаметром 1,5 см, которая заканчивалась 
субплеврально в красно-черных многокамерных 
образованиях диаметром от 1,5 до 3 см, располо-
женных на расстоянии до 1 см друг от друга, за-
полненных кровяными сгустками.

При гистологическом исследовании об-
наружена расширенная вена и артериовеноз-
ный анастомоз (рис. 4), заканчивающиеся мно-
жественными близко прилежащими друг к другу 
полнокровными тонкостенными сосудами, обра-
зующими целую сеть (рис. 5). Здесь же имели ме-
сто расширенные сосуды, местами напоминаю-
щие артериовенозные анастомозы, значительная 
часть лимфатических сосудов также была резко 
расширена, встречались единичные сосудистые 
плексусы, в просветах части окружающих альве-
ол выявлены скопления эритроцитов. При окра-
ске пикрофуксином по Ван-Гизону практически 
все сосуды, как и расширенная вена, имели одну 
эластическую мембрану, местами наблюдался фи-
броэластоз интимы. В одном из участков виден 
переход вены в артерию (см. рис. 4).

На основании полученных данных сформулиро-
ван клинический диагноз: «Основное заболевание: 
Q27.3. Артериовенозная мальформация средней 
доли левого легкого. Осложнение основного забо-

левания: хроническая гипоксемическая дыхатель-
ная недостаточность средней степени тяжести».

Обсуждение / Discussion

Поражение нижних долей легких при АВМЛ 
описано в 63–70% случаев [12]. В 75% наблюдений 
повреждено одно легкое [13, 14], множественные 
мальформации встречаются в 36%, среди которых 
в половине наблюдений имеет место двусторон-
нее нарушение. У 81% пациентов в процесс вовле
чена висцеральная плевра [15].

В представленном наблюдении поражение 
было односторонним в S4, S5 левого легкого, при 
этом гемангиоматоз имел место в висцераль-
ной плевре и под ней. Следует отметить, что пе-
ред оперативным вмешательством при пульсок-
симетрии значение SpO2 составило 86% и было 
практически неизменным при тесте 6-минутной 
ходьбы (снижение до 84%), что обусловлено на-
личием внутрилегочного шунтирования крови при 
артериовенозной мальформации. Пациент был 
адаптирован к гипоксемии, что обусловлено ее 
длительным существованием. Профессия боль-
ного не связана с физическим трудом, он является 
офисным работником. Также, с его слов, в семье 
не известно о родственниках с диагностированной 
АВМЛ, сам он имеет двух здоровых детей. Дважды 
перенесенные эпизоды внебольничной пневмонии 
привели к снижению респираторной функции, что 
заставило пациента обратиться за медицинской 
помощью. Важно обратить внимание на локали-
зацию воспалительных изменений в легких, кото-
рые соответствовали расположению АВМЛ, что 
обусловлено локальным нарушением вентиляции 
и перфузии окружающей легочной ткани и может 
явиться одной из причин развития инфекционного 
процесса. Нечасто в литературе описаны голов-
ные боли, обусловленные АВМЛ и шунтированием 
крови. Нашему пациенту устанавливался диагноз 

Рис. 4. Результаты гистологического исследования (окраска 
пикрофуксином по Ван-Гизону, увеличение ×1,2). Расши-
ренная вена и артериовенозный анастомоз

Fig. 4. Results of histological examination (рicrofuxin stain-
ing, magnification ×1,2). Dilatated vein and arteriovenous 
anastomosis

Рис. 5. Результаты гистологического исследования (окраска 
гематоксилином и эозином, увеличение ×1,7). Ветвистая 
гемангиома, заполненная скоплениями эритроцитов

Fig. 5. Results of histological examination (hematoxylin and 
eosin staining, magnification ×1,7). Multivessel hemangioma 
filled with red blood cells aggregates
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Литература

мигрени без ауры, назначались анальгетические 
препараты различных групп, однако после опера-
ции он отметил отсутствие необходимости в прие-
ме лекарственных средств, что свидетельствует об 
улучшении качества жизни.

Гистологически АВМЛ имеют ряд отличитель-
ных особенностей [12]:

– тонкостенные сосудистые каналы (по типу 
папиросной бумаги), выстланные тонким слоем 
эндотелия;

– строма состоит из соединительной ткани и не 
связана с прилежащей легочной тканью;

– стенка артериовенозного образования 
уплотнена за счет разрастаний фиброзной ткани 
и эластических волокон.

По форме АВМЛ могут быть округлыми, оваль-
ными, грушевидными или гроздьевидными, со-
стоящими из нескольких полостей размерами от 
1 до 10 см. По строению различают простой тип 
мальформаций (80–90%), когда одна питающая 
сегментарная артерия соединяется с одной дре-
нирующей веной, и сложный (комплексный), когда 
мальформация образована двумя и более питаю-
щими артериями и дренирующими венами [14]. 
В нашем наблюдении имелась одна дренирующая 
вена диаметром 1,5 см, по периферии сформиро-
валось гемангиоматозное сосудистое сплетение.

МСКТ является наиболее информативным ме-
тодом диагностики артериовенозных мальформа-
ций с очень высоким пространственным разрешени-
ем [15]. В представленном случае выявление АВМЛ 
при МСКТ с контрастированием и подтверждение 
полученных результатов с помощью 3D-реконструк-
ции способствовали правильной диагностике и по-
зволили выбрать наиболее щадящий метод лечения.

Рентгеноэндоваскулярная эмболизация 
АВМЛ – наименее инвазивное и достаточно эф-
фективное вмешательство, которое при необ-
ходимости легко повторить в различные сроки, 
однако этот метод не является общедоступным 
[16]. Открытая торакотомия, как правило, показа-
на при больших центрально расположенных оча-
гах с короткими приводящими артериями, при 
субплеврально расположенных мальформациях, 
а также при наличии противопоказаний к рент-
геноэндоваскулярным вмешательствам и при их 
низкой эффективности. После открытой торако-
томии вероятность рецидива заболевания низка. 
Все чаще, особенно при небольших мальформа-
циях, рекомендуется резекционная ВАТС в виде 
лобэктомии либо удаления одного или несколь-
ких сегментов легкого [17], как и было выполне-
но в нашем наблюдении. Все пациенты подлежат 
динамическому наблюдению, особенно в первый 
год после процедуры [18].

Заключение / Conclusion

АВМЛ в двух сегментах левого легкого – край-
не редкая патология у взрослых. В описанном кли-
ническом случае она выявлена у пациента 43 лет 
с помощью МСКТ с контрастированием, которая 
позволила оценить риск оперативного вмешатель-
ства. Успешно проведена ВАТС с анатомической 
резекцией двух сегментов левого легкого, после-
операционный период протекал без осложнений. 
Вероятнее всего, данное нарушение у взрослого 
человека носило врожденный характер. Радикаль-
ное лечение привело к нормализации показателей 
респираторной функции и значительному улучше-
нию качества жизни пациента.
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