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Резюме
Одной из редких и труднодиагностируемых причин развития хронической гипоксемии являются артериовенозные мальформаты. 
Легочная артериовенозная мальформация (ЛАВМ) – это аномальное сообщение между легочной артерией и венами. К частым клини-
ческим проявлениям данной патологии относятся гипоксемия, кровоизлияния и осложнения от отдаленной эмболизации, включая 
инсульт и абсцессы головного мозга. Целью работы явилась демонстрация клинического наблюдения за пациентом с этим редким 
и потенциально смертельным заболеванием. Заключение. На примере клинического наблюдения продемонстрированы сложности диаг-
ностики ЛАВМ. Отмечено, что в диагностический поиск при хронической гипоксемии обязательно нужно включать аномалию сосудов 
легких.
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Abstract
Arteriovenous malformation is a rare and difficult to diagnose cause of chronic hypoxemia. Pulmonary arteriovenous malformation (PAVM) is an 
abnormal connection between pulmonary arteries and veins. Frequent clinical manifestations of this abnormality include hypoxemia, hemorrhage 
and complications from distant embolization, including stroke and brain abscesses. The aim of our work was to demonstrate a clinical case of this 
rare and potentially fatal disease. Conclusion. This clinical observation demonstrates the difficulties of diagnosing PAVM. The diagnostic search for 
chronic hypoxemia has to include an abnormality of the pulmonary vessels.
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Кислород является важнейшим элементом жизнеде-
ятельности человека. Для поддержания гомеостаза 
необходим баланс между потребностью и доставкой 
кислорода, что осуществляется дыхательной и сер-

дечно-сосудистой системами, нарушения в работе 
которых могут привести к развитию гипоксемии [1].

Гипоксемия определяется снижением парциаль-
ного давления кислорода в крови [2]. В медицинской 
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практике выделены 5 основных причин развития ги-
поксемии [3]:
• атипичное шунтирование крови;
• гиповентиляция легочной ткани;
• анемия;
• пониженная концентрация кислорода в воздухе;
• диффузные нарушения.

Одной из редких и сложно диагностируемой при-
чиной развития хронической гипоксемии являются 
артериовенозные мальформаты. Легочные артерио-
венозные мальформации (ЛАВМ) – это аномальные 
сообщения между легочной артерией и венами [4]. 
Эти изменения могут быть связаны с наследствен-
ными заболеваниями, такими как наследственная 
геморрагическая телеангиэктазия (синдром Ослера–
Вебера–Рендю), или классифицироваться как иди-
опатические, если этиология не выявлена [5]. К ча-
стым клиническим проявлениям данной патологии 
относятся гипоксемия, кровоизлияния и осложнения 
от отдаленной эмболизации, включая инсульт и аб-
сцессы головного мозга [6].

Частота обнаружения ЛАВМ с помощью компью-
терной томографии составляет 0,038 %, распростра-
ненность – 38 на 100 тыс., т. е. 1 случай на 2 600 об-
следованных [7].

Целью работы явилась демонстрация клиниче-
ского наблюдения за пациентом с этим редким, 
труднодиагностируемым и потенциально смертель-
ным заболеванием.

Клиническое наблюдение

Пациент Г. 37 лет в течение нескольких лет страдал одыш-
кой, к которой привык. Со слов матери, в детстве «пых-
тел как паровоз», но в пубертатном периоде все прошло. 
В возрасте 18 лет служил в армии, физические нагрузки 
переносил удовлетворительно. Аллергологический анам-
нез не отягощен. Курит 18 лет по 1 пачке в сутки, индекс 
курения – 18 пачко-лет.

С 2020 г. вновь отмечена одышка, за медицинской помо-
щью не обращался. Работал водителем, каждое утро перед 
рейсом при медицинских осмотрах регистрировалось сни-

жение сатурации до 75–80 %, неоднократно направлялся 
на дообследование, однако к врачу не обращался.

В 2021 г. по результатам анализа крови выявлен эрит-
роцитоз (гемоглобин – 190 г / л). В этом же году впервые 
направлен на прием к пульмонологу. При обследовании 
исключены интерстициальное заболевание легких (ИЗЛ), 
хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ), брон-
хиальная астма (БА). По данным мультиспиральной ком-
пьютерной томографии (МСКТ) органов грудной клетки 
(ОГК) справа выявлены единичные очаги по типу «матового 
стекла», по данным спирографии (СПГ) – норма, проба 
с сальбутамолом отрицательная. По данным эхокардио-
графии (ЭхоКГ) – норма. Исследования методом бодипле-
тизмографии (БПГ) и диффузионной способности легких 
по монооксиду углерода (DLCO) не выполнены по техниче-
ским причинам.

Выставлен рабочий диагноз ИЗЛ, назначен преднизо-
лон, рекомендован повторный визит через 3 мес. Препарат 
пациент не принимал, на повторный осмотр не явился.

При следующем обращении к пульмонологу через 1 год 
(декабрь 2022 г.) установлено прогрессирование одышки, 
появился приступообразный кашель в утренние часы. Для 
обследования и определения дальнейшей тактики пациент 
направлен в Краевое государственное бюджетное учрежде-
ние здравоохранения «Краевая клиническая больница», 
госпитализирован в пульмонологическое отделение.

При осмотре: диффузный цианоз кожных покровов; 
концевые фаланги пальцев изменены по типу «барабанных 
палочек», ногти – по типу «часовых стекол». В легких – 
единичные сухие хрипы при форсированном дыхании; 
частота дыхательных движений – 18 в минуту. Сатурация 
кислородом артериальной крови – 80 %. Сердечные тоны 
ритмичные. Частота сердечных сокращений – 90 в минуту, 
артериальное давление – 120 / 80 мм рт. ст. Отеков нет.

По результатам лабораторных исследований – кислот-
но-щелочное равновесие в артерии, парциальное давление 
кислорода в газовой фазе, находящейся в равновесии с кро-
вью, – 64,1 мм рт. ст. Анализ крови на α1-антитрипсин – 
950 мг / л (норма).

Осмотрен гематологом. Проведено молекулярно-гене-
тическое исследование маркеров миелопролиферативных 
заболеваний (Jak2, MPL, CALR). Молекулярных данных 
за хроническое миелопролиферативное заболевание не по-
лучено. Установлен диагноз вторичный эритроцитоз.

Рисунок. Компьютерная томограмма органов грудной клетки от 28.11.22
Figure. Computed tomographic scan of the chest dated 28.11.22
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По данным МСКТ ОГК справа субплеврально – уплот-
нение легочной ткани по типу «матового стекла» в сочета-
нии с ретикулярными структурами. По результатам БПГ – 
структура легких не изменена, жизненная емкость легких – 
норма. Умеренно повышено бронхиальное сопротивление 
выдоха. DLCO – норма.

Данные СПГ: объем форсированного выдоха за 1-ю се-
кунду (ОФВ1) – 70–82 %, форсированная жизненная ем-
кость легких (ФЖЕЛ) – 100 %, ОФВ1 / ФЖЕЛ – 74–85 %, 
проба с сальбутамолом положительная, прирост – 12 % 
(400 мл); ЭхоКГ – без особенностей.

По результатам обследования диагноз ИЗЛ исключен 
(общая емкость легких – в норме, DLCO – в норме, харак-
терные изменения по МСКТ ОГК отсутствуют).

Данных за БА также недостаточно. У пациента в анам-
незе отмечена одышка в детстве, при дообследовании по-
ложительный бронходилатационный тест по СПГ (прирост 
ОФВ1 – 12 % (400 мл)), однако приступы удушья отсутст-
вуют, отрицательный аллергологический анамнез, а хрони-
ческая гипоксемия для БА нехарактерна. ХОБЛ у пациента 
исключена (ОФВ1 / ФЖЕЛ – 74–85 %).

Были рассмотрены другие возможные причины гипок-
семии: пороки сердца и сосудов легких, т. н. «синие» пороки 
с право-левым шунтом крови (тетрада Фалло, аномалия 
Эбштейна и т. п.). По результатам ЭхоКГ данных за пороки 
сердца не выявлено.

По данным МСКТ ангиопульмонографии выявлены 
признаки центрального рака правого легкого с отрицатель-
ной динамикой (за период от 28.11.22) в виде увеличения 
размеров. ЛАВМ левого легкого. Артериовенозная фистула 
в S4 правого легкого (см. рисунок А, В).

Выявлена причина гипоксемии – право-левый шунт 
на уровне сосудов легких, однако впервые высказано пред-
положение о наличии центрального рака правого легкого 
с перибронхиальным ростом.

По данным фибробронхоскопии центральный рак не вы-
явлен. Необходима гистологическая верификация диагноза, 
однако чрезбронхиальную (трансбронхиальную) биопсию 
легкого ввиду расположения опухоли в корне правого лег-
кого провести технически невозможно.

Выполнена рентгеноконтрастная ангиопульмонография 
с вентрикулографией. При ангиографии нижней полой вены 
визуализируется выраженный прямой сброс в легочную 
артерию. Из ветвей легочной артерии контрастируется гро-
здевидные дивертикулярные расширения в проекции корня 
левого легкого.

Магнитно-резонансная томография сердца: сердце рас-
положено типично, в размерах не увеличено. Жидкости 
в полости перикарда не определяется. Аномалий развития 
камер сердца не выявлено. Камеры сердца не расшире-
ны. В прикорневых отделах правого легкого определяется 
мягкотканое образование округлой формы с бугристыми 
контурами, аксиальными размерами до 3,6 × 3,0 см. В при-
корневых отделах левого легкого определяется конгломерат 
варикозно расширенных сосудов.

Пациент консультирован кардиохирургом, после уточ-
нения характера изменений в правом легком (cancer?) реко-
мендовано отправить запрос в Федеральное государственное 
бюджетное учреждение «Национальный медицинский ис-
следовательский центр имени академика Е.Н.Мешалкина» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации для 
определения дальнейшей тактики лечения.

Пациент передан онкологам для верификации диагноза. 
Выполнена биопсия, по результатам иммуногистохимиче-
ского исследования – иммуноморфологическая картина 
плоскоклеточной карциномы. Статус мутации гена EGFR – 

отрицательный. Учитывая неблагоприятный прогноз, паци-
енту назначена симптоматическая терапия. 

Заключение

На примере данного клинического наблюдения про-
демонстрировано, что в диагностический поиск хрони-
ческой гипоксемии необходимо обязательно включать 
аномалию сосудов легких, что, возможно, поможет 
врачам как можно раньше заподозрить такую редкую 
и опасную патологию, как ЛАВМ, снизить риски фа-
тальных осложнений и улучшить качество жизни дан-
ных пациентов.
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