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Резюме
Наследственная геморрагическая телеангиэктазия (НГТ) – редкое заболевание, наследуемое по аутосомно-доминантному типу, харак-
теризуемое различными сосудистыми дефектами, включая носовые кровотечения, расширение кровеносных сосудов (телеангиэктазии) 
и артериовенозные мальформации (АВМ) в легких и других внутренних органах. Легочные АВМ наблюдаются у 15–50 % больных НГТ. 
Заболевание манифестирует в детском возрасте и нарастает при тяжелых клинических проявлениях в течение всей жизни больного. 
Эпонимичное название болезни Рандю–Ослера–Вебера происходит от фамилий врачей, впервые ее описавших в середине XIX века. 
Несмотря на определенные успехи в изучении этиологии и патогенеза этого заболевания, тактика лечения до сих пор остается недоста-
точно определенной. Целью обзора является систематизация сведений об этиологии, диагностике и лечении НГТ. В статье представле-
ны современное состояние проблемы, основные диагностические исследования и принципы медикаментозного и хирургического 
лечения. Заключение. При полиорганном поражении при НГТ требуется междисциплинарный подход к ведению таких пациентов как 
в детском, так и взрослом возрасте. С открытием генетических основ этиологии заболевания перспективным направлением в лечении 
является применение патогенетической терапии с использованием гуманизированных моноклональных антител. Однако данный вид 
терапии требует дальнейших исследований.
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Abstract
Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT) is a rare autosomal-dominantly inherited disease characterized by various vascular defects, including 
nosebleeds, dilation of blood vessels (telangiectasias), and arteriovenous malformations (AVMs) in the lungs and other internal organs. Pulmonary 
AVMs are observed in 15 – 50% of patients with HHT. The disease manifests in childhood, with the severity of clinical manifestations increasing 
throughout the patient’s life. The eponymous name of Randu – Osler – Weber disease comes from the surnames of the physicians who first described 
it in the mid-19th century. Despite some progress in understanding its etiology and pathogenesis, treatment tactics remains incomplete. The aim of 
this review is to systematize information on the etiology, diagnosis, and treatment of HHT. This review presents the current status of the problem, 
lists the main diagnostic tests and the principles of pharmacological and surgical treatment. Conclusion. The polyorganic lesions in HHT require an 
interdisciplinary approach to the management of these patients both in childhood and in adulthood. With the discovery of the genetic basis of the 
disease, pathogenetic therapy with humanized monoclonal antibodies seems promising. However, this therapy requires further research.
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Болезнь Рандю–Ослера–Вебера (БРОВ), также из-
вестная как наследственная геморрагическая телеан-
гиэктазия (НГТ), является аутосомно-доминантным 
заболеванием с фенотипическими проявлениями, 
которые включают в себя телеангиэктазии на коже 
и слизистых оболочках (СО), а также легочные, спин-
номозговые, печеночные и другие висцеральные ар-
териовенозные мальформации (АВМ).

Целью данного обзора является систематизация 
сведений об этиологии, диагностике и лечении НГТ. 
В статье представлены современное состояние про-
блемы, основные диагностические исследования 
и принципы медикаментозного и хирургического 
лечения.

История

Синдром, описанный Рандю (Париж, 1896), Ослером 
(Балтимор, 1901) и Вебером (Лондон, 1907), пред-
ставляет собой семейные случаи рецидивирующих 
носовых кровотечений (НК) и телангиэктазий на коже 
лица, был переименован Хейнсом (1909) в НГТ. Си-
нонимы заболевания – геморрагический семейный 
ангиоматоз, семейная геморрагическая телеангиэкта-
зия, генерализованный ангиоматоз и др. Общеприня-
той классификации наследственной телеангиэктазии 
до настоящего времени нет.

Эпидемиология

HГT представляет собой редкое наследственное сосу-
дистое заболевание, частота которого составляет око-
ло 1 случая на 5 000–10 000 населения [1, 2]. Болезнь 
встречается во всех расовых и этнических группах 
и с одинаковой частотой поражает как мужчин, так 
и женщин.

Этиология и патогенез

Основу формирования HГT составляют мутации 
в сигнальном пути трансформирующего фактора ро-

ста (TGF-β), который контролирует пролиферацию, 
дифференцировку и апоптоз клеток. В случае мутаций 
нарушаются регуляции и аномальный ангиогенез [3]. 
В настоящее время известны и хорошо изучены 3 ос-
новные мутации, каждая со своим специфическим 
фенотипом (рис. 1). Первый вариант (1-й тип наслед-
ственной телеангиэктазии (НГТ-1)) связан с мутацией 
гена эндоглина (ENG) – человеческого двухмерного 
мембранного гликопротеина, который экспресси-
руется на эндотелиальных клетках сосудов и имеет 
тенденцию к формированию большого числа АВМ 
легких и центральной нервной системы (ЦНС) [4, 
5]. Мутация гена ACVRL1, характерная для второго 
варианта наследственной телеангиэктазии (НГТ-2), 
как правило, приводит к формированию АВМ пече-
ни [6]. Оба варианта поровну обусловливают наиболь-
шее число случаев заболевания НГТ. Третий фенотип 
мутации гена SMAD4 обнаруживается у пациентов 
с НГТ с частотой ≤ 1–2 % и представляет собой соче-
тание ювенильного полипоза, обычно толстой кишки, 
и классический вариант HГT [7].

По данным литературы, в 2013 г. выявлена мута-
ция гена GDF2, кодирующего морфогенетический бе-
лок-9 (BMP9), лиганд семейства TGF-β [9]. Мутации 
в GDF2, эндоглине, ACVRL1 или MADH4, кодирую-
щий ген SMAD4, приводят к нарушению регуляции 
клеток, структуры эластического и мышечного слоя 
сосудов и аномальному ангиогенезу. Генетические 
дефекты приводят к множественным васкулопатиям, 
особенно капиллярных сосудов и сосудов паренхима-
тозных органов. Чрезмерная ранимость сосудистой 
стенки, повышение фибринолитической активности 
крови приводят к кровоточивости из патологиче-
ских сосудов (аневризм, телеангиэктазий, артерио-
венозных шунтов), образование которых возможно 
на протяжении всей жизни больного. При гистоло-
гическом исследовании обнаруживается неправиль-
ной формы синусообразные расширения сосудов, 
истонченные стенки которых образованы эндоте-
лиальными клетками и рыхлой соединительной  
тканью [10].

Рис. 1. Мутации, приводящие к развитию наследственной геморрагической телеангиэктазии [8]
Figure 1. Mutations leading to the development of hereditary hemorrhagic telangiectasia [8]
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В настоящее время в зависимости от мутации 
выделяются множество молекулярно-генетических 
вариантов заболевания. В базе данных ARUP (http://
arup.utah.edu/database/hht/) зарегистрировано около 
550 различных патогенных мутаций ACVRL1 и 490 па-
тогенных мутаций ENG [11].

Клиническая картина

Несмотря на тот факт, что заболевание начинает ма-
нифестировать в любом возрасте, основные клиниче-
ские проявления наблюдаются позднее.

Носовые кровотечения. НК являются наиболее 
распространенным проявлением заболевания и обна-
руживаются у 95 % пациентов. НК чаще всего носят 
рецидивирующий характер, возникают спонтан-
но и могут приводить к хронической анемии, при 
этом неизбежно ухудшается качество жизни паци-
ентов [12]. Рецидивирующие НК являются распро-
страненным симптомом у взрослых с HГT, у детей 
они возникают реже [13]. Кровотечение, связанное 
с HГT, отличается от доброкачественного детского 
НК тем, что его источником являются назальные 
телеангиэктазии, которые морфологически отлича-
ются от удлиненных поверхностных сосудов, которые 
обычно можно обнаружить у детей с НК. По данным 
Folz B.J. et al., у детей рецидивирующее НК как сим-
птом отмечался не более чем в 40 % случаев, тогда 
как у 30 % больных НГТ информация о НК не пред-
ставлена [14].

Телеангиэктазии. Патогномоничным признаком 
принято считать многочисленные мелкие АВМ – 
телеангиэктазии, которые чаще всего локализуют-
ся на коже и СО в виде «паутинок» или «сосудистых 
звездочек» от ярко-красного до темно-фиолетового 
цвета. Размер типичной телеангиэктазии составля-
ет < 5 мм, при надавливании бледнеет. На лице те-
леангиэктазии локализуются в периоральной зоне, 
периорбитально и на красной кайме губ; при осмо-
тре полости рта наиболее часто можно обнаружить 
множество мелких телеангиэктазий на СО и деснах. 
На конечностях большее количество телеангиэктазий 
отмечается на акральных участках – кистях и стопах. 
Для них характерна симметричность высыпаний. Те-
леангиэктазии кожи и СО полости рта встречаются 
у 20–30 % пациентов [14]. Отмечено, что изменения 
на коже развиваются несколько позже, чем на слизи-
стой полости носа [15, 16]. Самое раннее начало теле-
ангиэктазий описано у маленькой девочки в возрасте 
1 года [17]. Возникновение телеангиэктазий в столь 
раннем возрасте можно рассматривать как довольно 
редкое явление.

При вовлечении в патологический процесс внут-
ренних органов и ЦНС БРОВ может протекать бес-
симптомно до появления первых осложнений. Ча-
стота поражения внутренних органов увеличивается 
с возрастом.

Церебральные артериовенозные мальформации. 
По данным T.Morgan et al. показано, что АВМ ЦНС 
являются наиболее часто описываемыми сосуди-
стыми поражениями у детей и подростков с HГT 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томограмма головного мозга: А – 
в сагиттальной проекции с внутривенным контрастированием 
(очаги усиления сигнала в задней теменной и лобных долях); 
в аксиальной проекции до (B) и после (C) внутривенного контра-
стирования. Артериовенозные мальформации в правой лобной 
доле [8]
Figure 2. Magnetic resonance imaging of the brain: A – sagittal view 
with intravenous contrast enhancement (foci of signal amplification in 
the posterior parietal and frontal lobes); axial view before (B) and after 
(C) intravenous contrast. Arteriovenous malformations in the right 
frontal lobe [8]

и в случае развития внутричерепного кровоизлия-
ния являются основной причиной смерти у детей 
с НГТ. В случае положительного исхода в течение 
дальнейшей жизни такие дети страдают от значи-
тельных неврологических нарушений [18]. В связи 
с этим прогностически значимо проведение скри-
нинга головного мозга у каждого младенца, родив-
шегося у родителей с HГT. Классические АВМ го-
ловного мозга, также известные как пиальные АВМ, 
представляют собой аномальные соединения между 
пиальными артериями и венами с очагом, распо-
ложенным в самой паренхиме мозга, что приводит 
к развитию артериовенозного шунта. Примерно 2 % 
церебральных АВМ связаны с HГT, при этом це-
ребральные АВМ отмечаются у 5–10 % пациентов 
с HГT [19]. Также специфическими признаками 
АВМ у пациентов с HГT являются кортикальное 
расположение и множественность (рис. 2).

Симптомами АВМ ЦНС могут быть головные 
боли, умеренный неврологический дефицит, судоро-
ги, гемипарез, гемианопсия, мозжечковые симптомы, 
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спастичность и дисфункция мочевого пузыря [18]. 
Однако неврологические симптомы также могут быть 
вызваны парадоксальными эмболами от АВМ лег-
ких [20]. Для отображения внутренней ангиоархитек-
туры поражения «золотым стандартом» диагностики 
АВМ благодаря своему высокому разрешению и вы-
сокой частоте кадров остается цифровая субтракци-
онная ангиография [21]. Спинальные АВМ являются 
наиболее редкими клиническими проявлениями HГT, 
но у некоторых детей также могут быть первым про-
явлением заболевания [22].

На 2-м месте по распространенности остаются со-
судистые пороки развития легких. У 15–50 % больных 
при НГТ-1 наиболее часто наблюдаются легочные 
АВМ, в то время как наличие артериовенозных шун-
тов в легких в 80–90 % случаев является проявлением 
БРОВ [23]. Клинические признаки обычно появляют-
ся в более старшем возрасте (после 40 лет), в детстве 
клинические проявления отмечаются только у 15 % 
пациентов [24]. В целом выраженность клинической 
симптоматики напрямую зависит от величины артерио-
венозного шунта [25]. У 60 % пациентов сосудистые 

Рис. 3. Компьютерная томограмма органов грудной полости с внутривенным контрастированием пациента с наследственной геморра-
гической телеангиэктазией. Наличие артериовенозных шунтов в S I, VI слева и S VII справа (из архива отдела хронических воспалитель-
ных и аллергических заболеваний легких Обособленного структурного подразделения «Научно-исследовательский клинический ин-
ститут педиатрии и детской хирургии имени академика Ю.Е.Вельтищева» Федерального государственного автономного образователь-
ного учреждения высшего образования «Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И.Пирогова» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации, Москва)
Figure 3. Computed tomography of the chest organs with intravenous contrast in a patient with hereditary hemorrhagic telangiectasia. The presence 
of arteriovenous shunts in S I, VI on the left and S VII on the right. (From the archive of the Department of Chronic Inflammatory and Allergic 
Lung Diseases, Veltischev Research and Clinical Institute for Pediatrics and Pediatric Surgery of the Pirogov Russian National Research Medical 
University, Moscow)
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мальформации протекают бессимптомно на момент 
постановки диагноза [26], однако они могут быть 
причиной сброса крови справа налево, а наиболее 
распространенными симптомами являются одышка 
при физической нагрузке, цианоз, реже – парадок-
сальные эмболы, кровохарканье, гемоторакс, мигрень, 
абсцесс головного мозга, судороги и сердечная недо-
статочность. Легочные АВМ обычно имеют множе-
ственный характер распространения (в среднем – 3) 
и преимущественно поражают нижние доли легких 
(рис. 3) [27]. Особое внимание уделяется беремен-
ности, во время которой увеличение объема крови 
и сердечного выброса может привести к росту АВМ, 
увеличивая риск разрыва и гемоторакса [28]. Основ-
ная роль в диагностике АВМ в легких принадлежит 
ангиопульмонографии.

Органом брюшной полости, наиболее часто пора-
жаемым при HГT, является печень, хотя могут быть 
затронуты и многие другие органы – толстая киш-
ка, поджелудочная железа, тонкая кишка, селезенка 
и желудок [29]. Печеночно-сосудистые мальформа-
ции обычно протекают бессимптомно и встречают-
ся у ≥ 30 % пациентов с HГT [30]. Печеночные АВМ 
в 2–4,5 раза чаще наблюдаются у женщин по срав-
нению с мужчинами, а их количество увеличивается 
с возрастом [31, 32]. По данным одного из исследова-
ний установлено, что поражение печени визуализиру-
ется у 74 % пациентов, но только у 8 % оно является 
симптоматически значимым. Однако по данным ли-
тературы в детской практике сообщений о сосудистых 
пороках печени не обнаружено. Мальформации пе-
чени могут не только различаться по размеру – от ма-
леньких телеангиэктазий до больших артериовеноз-
ных фистул, приводящих к диффузному поражению 
печени, но и вызывать серьезные осложнения, такие 
как сердечная недостаточность, портальная гипер-
тензия, портосистемная энцефалопатия, заболевания 
желчевыводящих путей (стриктуры желчевыводящих 
путей, расширение желчевыводящих путей, кисты 
желчных путей, холестаз, холангит и некроз желчных 
протоков) [33]. Точный диагноз устанавливается при 
неинвазивной оценке выявленных мальформаций 
с помощью ультразвукового исследования и компью-
терной томографии брюшной полости.

По данным эндоскопических исследований у 80 % 
пациентов с НГТ также обнаруживаются телеанги-
эктазии в желудочно-кишечном тракте (ЖКТ). При 
большинстве сосудистых мальформаций ЖКТ лече-
ния не требуется, поскольку только у 20 % возникают 
желудочно-кишечные кровотечения [34]. Кровотече-
ние из ЖКТ периодического характера развивается 
обычно в возрасте 50–60 лет. Тяжесть увеличивается 
с возрастом и может привести к тяжелой анемии и не-
обходимости переливания крови [35]. Желудочно-ки-
шечные сосудистые мальформации могут возникать 
в верхних и нижних отделах ЖКТ, при этом наиболее 
распространенным местом и источником кровотече-
ний является тонкая кишка [36]. Смертельные желу-
дочно-кишечные кровотечения обычно происходят 
в гастродуоденальной области [30]. Эндоскопия, как 
правило, является процедурой первой линии для ди-

агностики и лечения кровотечений из верхних отделов 
ЖКТ. Кровотечения из нижних отделов ЖКТ можно 
диагностировать и лечить с помощью колоноскопии. 
Из рентгенологических методов для диагностики ак-
тивно используются многофазная компьютерная то-
мография и ангиография.

Диагностика

Учитывая редкость заболевания и его скрытое тече-
ние, заподозрить БРОВ возможно только при пра-
вильной оценке жалоб больного, данных осмотра 
и семейного анамнеза. Генетические методы диагно-
стики являются важными для установления диагноза; 
мутации генов выявляются в 90 % случаев [37]. Однако 
для клинической диагностики до настоящего времени 
остаются актуальными критерии Curasao (1999):
• рецидивирующие спонтанные НК;
• множественные телеангиэктазии на коже и СО;
• артериовенозные аневризмы внутренних орга-

нов (легких, головного и спинного мозга, печени, 
ЖКТ);

• семейный характер заболевания (наличие родст-
венника первой линии родства, соответствующего 
первым 3 критериям).
Диагноз считается установленным, если у пациента 

подтверждаются 3 или 4 критерия, возможным – при 
наличии 2 критериев, сомнительным – < 2 критериев 
(по Morphet J.A., 2006 [38]).

При подозрении на НГТ определяется уровень 
гемоглобина и ферритина крови. Для выявления на-
личия висцеральных поражений показано проведение 
магнитно-резонансной ангиографии головного мозга, 
эхокардиографии, компьютерной томографии и маг-
нитно-резонансной томографии грудной и брюшной 
полостей с контрастированием для исключения АВМ 
в печени и легких.

При локализации сосудистых изменений в легких 
заболевание приходится дифференцировать с ново-
образованиями, туберкулемой, легочными кистами, 
саркоидозом, гемосидерозом. В отечественной лите-
ратуре имеются лишь единичные описания поражения 
легких у детей с данным синдромом.

Доброкачественная HГT и детская геморрагиче-
ская ангиодисплазия являются наиболее важными 
дифференциальными диагнозами HГT в детском воз-
расте. Четкое различие между доброкачественной HГT 
и HГT можно найти при детальном анализе истории 
болезни. В то время как телеангиэктазии при HГT 
прогрессируют с возрастом [39], сосудистые пораже-
ния при наследственной доброкачественной телеанги-
эктазии с возрастом исчезают [40]. M. Urushihara et al. 
приводится клиническое наблюдение за младенцем 
женского пола с множественными крупными пора-
жениями сосудов кожи и множественными телеанги-
эктазиями на СО ЖКТ и сетчатке правого глаза [41], 
у которого установлен диагноз детская геморраги-
ческая ангиодисплазия, однако при скрининговых 
обследованиях других пороков развития внутренних 
сосудов не выявлено, а семейный анамнез был отри-
цательным.

https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/angiography
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Лечение и прогноз

Согласно международным рекомендациям (Second 
International Guidelines for the Diagnosis and Management 
of Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia), пересмотрен-
ными и опубликованными в 2020 г., основу терапии 
НГТ составляют:
• контроль над местными и общими симптомами;
• предотвращение осложнений, связанных с нали-

чием АВМ в различных органах;
• предпочтение отдается хирургическому лечению, 

в т. ч. малоинвазивному;
• при лечении требуется междисциплинарный под-

ход с привлечением гематолога, оториноларинго-
лога, хирурга, невролога, нейрохирурга, кардио-
лога, генетика.
Всем пациентам показан охранительный режим – 

ограничение возможности получения механических 
травм. Для улучшения качества жизни важны коррек-
ция анемии и дефицита железа, а также соблюдение 
диеты с исключением продуктов, содержащих сали-
цилаты (пряности, шоколад, кофе, красное вино), 
естественные антиагреганты (имбирь, чеснок, жень-
шень) и высокие концентрации омега-3 жирных кис-
лот (лососевые сорта рыбы), противопоказан прием 
нестероидных противовоспалительных средств. Такие 
больные должны находится под постоянным наблю-
дением.

Прогноз заболевания серьезный и определяется 
распространенностью и выраженностью процесса. 
Для остановки рецидивирующих НК, обычно доми-
нирующих в клинической картине заболевания и су-
щественно снижающих качество жизни пациентов, 
широко применяются традиционные методы останов-
ки кровотечений (местные гемостатические средства, 
тампонада носа гемостатической губкой и орошение 
СО холодным раствором аминокапроновой кислоты), 
лубриканты (физиологический раствор, мази с анти-
бактериальными препаратами), мази / кремы с гор-
мональными препаратами, антифибринолитические 
препараты [42].

При значительных кровотечениях назначаются 
этамзилат (дицинон) внутрь или внутривенно. Так-
же широко применяются антифибринолитические 
препараты (местно, внутрь и парентерально), при 
обязательном учете, в частности, факта повышения 
фибринолитической активности в местах телеанги-
эктазий [43–45]. Еще один способ лечения жизнеуг-
рожающих НК у больных НГТ – септодермопластика 
слизистой перегородки носа, которая также может 
быть использована в случаях НК с недостаточным 
улучшением после местного применения увлажняю-
щей терапии, аблационных процедур и / или введения 
транексамовой кислоты [46, 47].

Современные тенденции в терапии ориентированы 
на создание патогенетической терапии и коррекцию 
ангиогенеза. Для достижения этой цели в настоящее 
время активно разрабатываются различные стратегии 
терапии. Одной из них является применение антиан-
гиогенных препаратов, используемых в терапии рака 
(антитела против фактора роста эндотелия сосудов 

(VEGF), ингибиторы тирозинкиназы) с целью урав-
новешивания проангиогенного процесса, активиро-
ванного при HГТ [48].

Бевацизумаб – препарат на основе рекомбинант-
ных гуманизированных моноклональных антител, 
который связывает рецепторы VEGF эндотелиальных 
клеток и является его конкурентным антагонистом. 
Препарат ранее использовался для лечения злокаче-
ственных опухолей легких, молочной железы, ЖКТ. 
Его системное применение и эффективность в отно-
шении уменьшения длительности и среднего числа 
эпизодов НК при НГТ, а также симптомов пораже-
ния печени в виде нормализации сердечного выброса, 
показаны по данным нескольких неконтролируемых 
серийных исследований [49]. D.Riss et al. [50] по ре-
зультатам двойного слепого плацебо-контролируе-
мого исследования с участием больных НГТ (n = 15) 
с повторяющимися 2 раза в неделю НК показано, что 
при однократном введении бевацизумаба их частота 
уменьшается на 27 % vs 3 % в контрольной группе. 
Учитывая большое количество осложнений при вну-
тривенном использовании, в исследовании с ана-
логичным дизайном (n = 40) [51] изучено местное 
действие различных дозировок бевацизумаба в виде 
назального спрея. J.Simonds et al. опубликованы ре-
зультаты исследования, в котором показаны статисти-
чески незначимые различия между назальным введе-
нием бевацизумаба и лазерной коагуляцией источника 
кровотечения [52].

Бевацизумаб, являясь противоопухолевым пре-
паратом, вызывает ряд побочных эффектов: разви-
ваются артериальная гипертензия, гипертензивная 
энцефалопатия, увеличивается риск кровотечений 
и тромбоэмболий, протеинурии, реже – почечной 
тромботической микроангиопатии и др. При этих 
нежелательных явлениях и высокой стоимости пре-
парата его широкое применение ограничено.

Среди ингибиторов тирозинкиназы есть неко-
торые антиангиогенные молекулы, которые также 
могут воздействовать на сигнальный путь VEGF, 
аналогично бевацизумабу. Эти химические соеди-
нения доступны для перорального приема и, следо-
вательно, могут преодолеть ограничения, связанные 
с внутривенными инъекциями бевацизумаба. Неко-
торые из них (сорафениб, нинтеданиб, пазопаниб) 
были протестированы у пациентов с НГТ [53–55]. 
В настоящее время на этапе доклинических иссле-
дований активно изучается применение антител 
к ангиопоэтину-2 (ANGPT2) [56], ингибиторов PI3-
киназы [57], а также препаратов, реактивирующих 
измененный сигнальный путь BMP9/10 (такроли-
мус, сиролимус) [58].

Свойствами подавления ангиогенеза обладают 
вазоконстрикторы – неселективные β-блокаторы 
(пропранолол и тимолол), при назначении которых 
уменьшается экспрессия VEGF. Они применяются 
для лечения гемангиом у детей младшего возраста 
и могут быть использованы при НГТ [59, 60].

Всем пациентам с НГТ при любых инвазивных 
и стоматологических процедурах рекомендована ан-
тибактериальная профилактика.
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В отношении АВМ в легких многие годы в качест-
ве основного метода лечения применялась резекция 
части или целой доли легкого. Но в последние деся-
тилетия методом выбора является транскатетерная 
эмболизация питающих сосудов с помощью спиралей 
или отдельных надувных баллонов. Однако несмотря 
на эмболизацию, у таких пациентов может наблю-
даться реперфузия АВМ или увеличение в размерах 
других АВМ, в связи с этим рекомендуется выполнять 
контрольную компьютерную томографию органов 
грудной клетки в течение ближайших 6–12 мес. после 
эмболизации, а затем – каждые 3 года [61].

В настоящий момент эффективной терапии изме-
нений в печени, вызванных НГТ, нет. Для больных 
НГТ с тяжелым поражением печени единственным 
эффективным методом лечения на сегодняшний день 
является ортотопическая трансплантация печени [62]. 
Согласно результатам наблюдения за пациентами, 
перенесшими ортотопическую трансплантацию пе-
чени, долгосрочная выживаемость составила 9 (75 %) 
из 12 оперированных, при этом у выживших после 
трансплантации печени наблюдалось повышение 
качества жизни как за счет снижения частоты НК, 
так и вследствие расширения режима физических 
нагрузок [63]. При церебральных мальформациях 
могут потребоваться нейрохирургические подходы 
или стереотаксическая артериовенозная эмболоте-
рапия [60]. Вопрос о хирургическом вмешательстве 
при бессимптомных церебральных мальформациях, 
обнаруженных при магнитно-резонансном исследова-
нии, остается дискутабельным. В то же время данное 
заболевание, протекающее с ангиоматозным типом 
кровоточивости, обычно не является прямым про-
тивопоказанием для проведения экстренных и пла-
новых оперативных вмешательств (аппендэктомии, 
холецистэктомии и др.).

Заключение

Таким образом, НГТ – редкое наследственное забо-
левание с аутосомно-доминантным типом наследова-
ния. В случае мутации в ряде генов происходит нару-
шение нормального ангиогенеза и структуры мышеч-
ного и эластического слоя сосудов. Наиболее часто 
заболевание манифестирует рецидивирующими НК 
с присоединением других симптомов, при этом диаг-
ностика значительно затруднена. У 15–50 % больных 
НГТ выявляются АВМ в легких. При полиорганности 
поражения требуются не только междисциплинар-
ный подход к диагностике и лечению заболевания, 
но и пристальное наблюдение и ведение таких паци-
ентов как в детском, так и во взрослом возрасте.
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