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НАСЛЕДСТВЕННАЯ ГЕМОРРАГИЧЕСКАЯ 
ТЕЛЕАНГИЭКТАЗИЯ, ИЛИ БОЛЕЗНЬ

ОСЛЕРА–РЕНДЮ–ВЕБЕРА

Артериовенозные мальформации, аневризмы интракраниальных сосудов — сосудистые ано-
малии, которые являются причиной острого нарушения мозгового кровообращения. Мальформа-
ции сосудов мозга чаще всего встречаются как изолированное поражение, но могут быть про-
явлением наследственной геморрагической телеангиэктазии или другой сосудистой дисплазии.

Наследственная геморрагическая телеангиэктазия, или болезнь Ослера–Рендю–Вебера, — 
наследственное заболевание, в основе которого лежит нарушение ангиогенеза. Наследуется по 
аутосомно-доминантному типу. Данное заболевание проявляется наличием артериовенозных 
мальформаций, шунтов и аневризм сосудов внутренних органов, множественными телеангиэк-
тазиями на слизистых и серозных оболочках, коже. Образование патологических сосудистых 
структур возможно на протяжении всей жизни больного. Клинические проявления зависят от 
локализации и размеров сосудистых аномалий. У таких пациентов могут наблюдаться носовые 
и желудочно-кишечные кровотечения, кожные телеангиэктазии, артериовенозные мальформа-
ции легких, печени. При поражении центральной нервной системы артериовенозные мальфор-
мации являются причиной острого нарушения мозгового кровообращения. Для наследственной 
геморрагической телеангиэктазии характерна политопность сосудистых аномалий. Первые 
симптомы могут проявиться в любом возрасте под маской других заболеваний.

Приведен обзор литературы, посвященный особенностям течения заболевания и возмож-
ностям диагностики. Проанализированы консервативные и хирургические методы лечения. 
Представлены два клинических случая пациентов с разными проявлениями болезни Ослера–
Рендю–Вебера.

Ключевые слова: артериовенозные мальформации, наследственная геморрагическая теле-
ангиэктазия, болезнь Ослера–Рендю–Вебера, диагностика.
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Болезнь Ослера–Рендю–Вебера — наслед- 
ственное заболевание, проявляющееся множе-
ственными телеангиэктазиями на коже, слизи-
стых и серозных оболочках, наличием артерио- 
венозных мальформаций (АВМ), шунтов и анев-
ризм сосудов внутренних органов. Синонимы 
заболевания — генерализованный ангиоматоз, 
геморрагический семейный ангиоматоз, на-
следственная геморрагическая телеангиэктазия, 
семейная геморрагическая телеангиэктазия. 
Наиболее признанными и взаимозаменяемыми 
являются два термина — «болезнь Ослера–Рен-
дю–Вебера» и «наследственная геморрагическая 
телеангиэктазия» (НГТ). Распространенность 
данного заболевания — от 1 случая на 50 тыс. 
населения до 1 случая на 100 тыс. населения [2]. 
Частота заболевания не зависит от пола.

Болезнь наследуется по аутосомно-до-
минантному типу [6, 17, 22]. Наблюдаются 
мутации в генах, участвующих в ангиогене-
зе, или патогенетические варианты генов, во-
влеченных в TGF-β/BMP сигнальный каскад: 
ENG — ген, кодирующий эндоглин корецеп-
тор клеточной поверхности; ACVRL 1 (ранее 
ALK 1) — ген, кодирующий рецептор клеточ-
ной поверхности, SMAD 4 — ген, кодирующий 
внутриклеточную сигнальную молекулу, GDF 
2 — ген, кодирующий фактор роста/дифферен-
циации [17]. В патологическом процессе берут 
участие, по крайней мере, еще два других, пока 
неизвестных генов. Молекулярно-генетиче-
ское тестирование ENG, ACVRL 1, SMAD 4 и 
GDF 2 обнаруживает патогенные варианты у 
80–87 % лиц, которым по клиническим крите-
риям установлен диагноз НГТ [17]. В зависи-
мости от гена, в котором выявлено нарушение, 
выделяют следующие типы заболевания:

• ENG — наследственная геморрагиче-
ская телеангиэктазия тип 1 (HГT-1);

• ACVRL 1 (ранее — ALK 1) — наслед-
ственная геморрагическая телеангиэктазия 2 
типа (HГT-2);

• SMAD 4 — наследственная геморра-
гическая телеангиэктазия, ассоциированная c 
ювенильным полипозом;

• GDF 2 — наследственная геморраги-
ческая телеангиэктазия 5 типа (HГT-5).

Наиболее часто встречаются первые два 
типа (53 и 47 % соответственно) [17]. Му-
тация этих генов приводит к нарушению 
структуры мышечного и эластического слоя 
сосудов, а также периваскулярной соедини-
тельной ткани. Возможны дефекты межкле-
точных соединений и дегенерация эндотели-
альных клеток. Наличие участков отсутствия 
мышечного слоя приводит к дилатации капил-
ляров и посткапиллярных венул. Нарушение 
ангиогенеза проявляется образованием анев-
ризм, наличием телеангиэктазий и артериове-
нозных шунтов. Процесс образования патоло-
гических сосудистых структур возможен на 
протяжении всей жизни больного.

Клинические проявления и диагностика
При НГТ часто поражаются сосуды сли-

зистой оболочки носоглотки, конъюнктивы, 
легких, центральной нервной системы, пече-
ни и селезенки, желудочно-кишечного тракта, 
наблюдаются телеангиэктазии на туловище, 
руках и пальцах [19]. Наиболее распростра-
ненным симптомом являются периодические 
тяжелые носовые кровотечения, которые ча-
сто приводят к тяжелой анемии. Первые сим-
птомы заболевания могут появиться в первый 
год после рождения, однако манифестация за-
болевания может возникнуть в любом возрас-
те [13, 16–19, 21, 23]. Как правило, признаки 
болезни Ослера–Рендю–Вебера развиваются 
с увеличением возраста. Согласно данным ли-
тературы, среди больных, достигших 16 лет, 
признаки заболевания проявляются у 71 %, а 
среди лиц в возрасте 40 лет — у более 90 % 
[7, 13, 25].

При НГТ вовлечение в патологический 
процесс внутренних органов и центральной 
нервной системы может протекать бессимп-
томно до появления первых осложнений. 
Чаще всего патологический процесс прояв-
ляется наличием носовых кровотечений, поз-
же появляются симптомы легочных АВМ, а 
затем телеангиэктазии на слизистых и коже. 
Носовые кровотечения чаще появляются во 
второй декаде жизни. Частота кровотечения 
может составлять от одного эпизода в сутки 
до одного эпизода в месяц [4, 23]. 

В зависимости от частоты проявления 
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симптомов у пациентов с болезнью Ослера–
Рендю–Вебера наблюдают [4, 23]:

• спонтанное рецидивирующее носовое 
кровотечение — у 90 % пациентов;

• кожные телеангиэктазии — у 75 %;
• поражение легких (АВМ) — у 33–50 %;
• поражения сосудов печени — у 30 %;
• желудочно-кишечные кровотечения — 

у 15 %;
• поражения центральной нервной си-

стемы — у 5–23 %.
Впервые совокупность характерных сим-

птомов описал H.G. Satton (1864), позже его 
описание дополнили Н. Rendu, F. Weber и 
W. Osler, в честь которых и было названо за-
болевание [3].

Диагноз заболевания устанавливают на 
основании клинических диагностических 
критериев и/или результатов генетического 
анализа [9].

Клинический диагноз НГТ может быть 
установлен на основании критериев Кюрасао, 
опубликованных впервые в 1999 г. [9, 17, 18, 
24]. Клиническими диагностическими крите-
риями являются:

1. Носовое кровотечение.
2. Телеангиэктазии.
3. Поражение внутренних органов (теле-

ангиэктазии в желудочно-кишечном тракте, 
органах дыхания (с кровотечениями или без), 
артериовенозные шунты в легких, печени, 
АВМ сосудов головного мозга и т. д.).

4. Семейный анамнез (родственник пер-
вой степени).

Считают, что диагноз НГТ может быть 
установлен клинически, при наличии у боль-
ного любых трех из приведенных критериев 
[19]. При наличии двух критериев диагноз 
определяют как возможный или подозрева-
емый, при наличии одного критерия данное 
заболевание маловероятно [19]. Недостатком 
критериев Кюрасао является то, что прояв-
ления НГТ могут значительно варьировать 
даже в пределах одной семьи [24, 25], а также 
невозможность применения этих критериев 
у детей, поскольку они не учитывают разви-
тие патологии с возрастом [17]. Нет единого 
мнения относительно количества эпизодов 
или тяжести носового кровотечения, необ-
ходимых для диагностики. В соответствии с 
критериями Кюрасао носовое кровотечение 

должно происходить спонтанно, как особо по-
дозрительные следует рассматривать кровоте-
чения в ночное время [24]. 

Учитывая генерализованный характер на-
рушения ангиогенеза, все симптомы зависят 
от локализации аневризмы, шунтов, мальфор-
маций и их размера. Ниже приведены вариан-
ты и особенности возможной манифестации в 
зависимости от топики.

Кожа и слизистые: у большинства пациен-
тов с болезнью Ослера–Рендю–Вебера встре-
чаются телеангиэктазии — дилатация мелких 
сосудов кожи (капилляров, артериол, венул) не-
воспалительного генеза  размером с булавочную 
головку или больше. Почти всегда наблюдается 
поражение слизистых оболочек — носа, рото-
глотки, желудочно-кишечного тракта, конъюн-
ктивы. Часто телеангиэктазии локализуются на 
коже лица, на губах, реже  — на коже туловища, 
конечностей, а также под ногтевой пластиной 
[3, 23]. Телеангиэктазии отличаются от петехий 
тем, что кратковременно бледнеют после лег-
кого нажима. Из-за тонкой стенки, извитости и 
близости к поверхности кожи или вследствие 
расположения на слизистых оболочках теле-
ангиэктазии могут разрываться и кровоточить 
даже после небольшой травмы. Поскольку со-
кратительные элементы в стенке сосуда отсут-
ствуют, кровотечение часто интенсивное и его 
трудно остановить.

Телеангиэктазии на коже появляются при-
мерно через год после первого эпизода но-
сового кровотечения. Около 30 % пациентов 
отмечают первое появление телеангиэктазий 
в возрасте до 20 лет, а также наличие повтор-
ных кровотечений у других членов семьи 
[3, 5, 17, 26].

Поражение желудочно-кишечного трак-
та и печени: у 10–40 % больных с болезнью 
Ослера–Рендю–Вебера наблюдаются симпто-
мы поражения желудочно-кишечного тракта 
[2, 8, 24]. Заболевание может проявляться пе-
риодическими безболезненными кровотечени-
ями, которые появляются в более старшем воз-
расте, чем носовые. Гематемезис, или мелена, 
наблюдается у 33 % пациентов с НГТ [2]. 

Вовлечение в патологический процесс 
желудочно-кишечного тракта при НГТ долго 
протекает бессимптомно. При наличии сим-
птомов пациенты предъявляют жалобы на 
боль в животе, правом подреберье, может на-
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блюдаться желтуха, симптомы застойной сер-
дечной недостаточности, кровотечение из ва-
рикозно расширенных вен пищевода. 

Вовлечение сосудов печени наблюдается у 
40 % пациентов. У большинства таких боль-
ных АВМ печени, как правило, бессимптом-
на. При большем объеме шунтирования крови 
слева направо между печеночными артериями 
и венами может развиться тяжелая сердечная 
недостаточность [17]. Иногда пациентам с 
НГТ ошибочно устанавливают диагноз ати-
пичного цирроза печени. 

Печеночные АВМ более распростране-
ны при HГT-2, чем при HГT-1 (р < 0,01) [16] 
и могут быть причиной развития внутрипе-
ченочной формы портальной гипертензии. 
Мальформации других локализаций согласно 
классификации портальной гипертензии в со-
ответствии с анатомической областью блока 
кровотока в воротной вене приводят к над-
печеночной форме портальной гипертензии 
[1]. Данные осложнения возможны лишь при 
значительном и длительно существующем ар-
териовенозном сбросе. Описаны случаи тром-
боза сосудов кишечника из-за тромбоза сосу-
дов АВМ кишечника [11].

Поражение легких: При вовлечении со-
судов легких возможно проявление НГТ в 
виде прогрессирующей одышки при физиче-
ских нагрузках, эпизодов кровохарканья с ци-
анозом. Описаны проявления резкого удушья 
с цианозом при изменении положения тела 
больного. Наблюдается ухудшение состояния 
в горизонтальном положении вследствие уве-
личения венозного возврата к сердцу. Однако 
большинство пациентов с небольшими легоч-
ными АВМ могут не иметь никаких симпто-
мов [15, 28]. Другим проявлением сосудистой 
НГТ является легочная гипертензия, которая 
может быть клинически и гистологически не-
отличима от идиопатической легочной гипер-
тензии [7]. Иногда наблюдаются симптомы 
гипоксемии с эпизодами удушья, цианозом. 
Описаны также случаи тромбоэмболии легоч-
ной артерии [8]. 

Неврологические симптомы: Болезнь 
Ослера–Рендю–Вебера встречается у 2,8 % 
пациентов с интракраниальной АВМ мозга. У 
10 % больных с НГТ имеются интракраниаль-
ные АВМ. У 39 % больных АВМ сосудов моз-
га множественные. Наличие нескольких АВМ 

мозга — признак высокой вероятности забо-
левания, что требует дообследования пациен-
та [4]. Семейный анамнез, рецидивирующие 
носовые кровотечения, наличие телеангиэк-
тазий на губах, лице, руках и поражение со-
судов мозга также указывают на диагноз НГТ. 
АВМ мозга, ассоциированные с НГТ, чаще 
всего меньше по размеру (< 3 см) и связаны с 
поверхностным венозным оттоком по сравне-
нию с мальформациями другой этиологии [4].

У 13–50 % пациентов с болезнью Ослера–
Рендю–Вебера и поражением сосудов голов-
ного мозга имеются жалобы на мигрень и го-
ловные боли. Жалобы на головные боли чаще 
всего встречаются у пациентов с легочными 
АВМ, генез их на данный момент не ясен. У 
8–12 % пациентов с болезнью Ослера–Рендю–
Вебера отмечено наличие судорог и очаговой 
неврологической симптоматики. АВМ мозга 
и легких более распространены при HГT-1, 
чем при HГT-2 (p < 0,01) [16].

Согласно результатам популяционных 
исследований, у пациентов с НГТ более вы-
сокий риск значительных неврологических 
осложнений (в том числе геморрагических 
осложнений, инсульта, абсцесса мозга, мигре-
ни), более низкая средняя продолжительность 
жизни. У таких пациентов по сравнению с 
группой контроля (сопоставимой по возрасту, 
соотношению полов и сопутствующей пато-
логии) инсульт и мигрень встречались почти 
в 2 раза чаще, абсцесс мозга — в 30 раз, носо-
вое кровотечение — примерно в 11 раз, желу-
дочно-кишечные кровотечения — в 6 раз [12]. 

H. Kim и соавт. в своем исследовании до-
казали, что пациенты с НГТ и интракраниаль-
ной АВМ, осложнившейся кровоизлиянием, 
имеют более высокий риск повторных гемор-
рагий по сравнению с лицами с асимптомны-
ми АВМ сосудов головного мозга [14]. 

Абсцесс мозга или инсульт могут быть 
вторичными при тромбах, которые вследствие 
шунтирования проходят легкие [2]. При НГТ 
пациенты подвержены повышенному риску 
кровотечения и тромбообразования [2, 10], 
поэтому возможно развитие острого наруше-
ния мозгового кровообращения (ОНМК) по 
ишемическому типу.

Поражение спинного мозга у пациентов с 
НГТ — редкое явление, описанное в основ-
ном у детей. Есть данные о случаях парапле-
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гии из-за артериовенозной фистулы спинного 
мозга [20, 27].

Риск интракраниального кровотечения у 
пациентов с НГТ в настоящее время изучает-
ся в исследовании BVMN6203 (база данных — 
https://clinicaltrials.gov/ct2/home). Это исследо-
вание является одним из трех проектов Кон-
сорциума клинических исследований редких 
заболеваний Национального института здоро-
вья (NIH Rare Disease Clinical Research Consor-
tium). Консорциум — группа центров обмена 
информацией и ресурсами для проведения ис-
следований. Исследования фокусируются на 
изучении пороков мозговых сосудов при ред-
ких заболеваниях. В исследовании BVMN6203 
планируется изучить факторы риска разрыва 
мальформаций у пациентов с НГТ, учитывая 
результаты генетических исследований и дан-
ные, полученные при использовании методов 
визуализации. На основе полученных данных 
будут разработаны варианты ведения и лече-
ния таких больных.

Поражение сердца: НГТ может манифе-
стировать симптомами легочной гипертензии 
или сердечной недостаточности с сохранен-
ной фракцией выброса.

Другие симптомы: рецидивирующая по-
теря крови может быть причиной железоде-
фицитной анемии. При поражениях сосудов 
глаза описаны случаи внутриглазного крово-
излияния, при телеангиэктазиях конъюнкти-
вы — кровавые слезы.

Лечение и мониторинг: у пациентов с 
диагнозом НГТ рекомендовано регулярное из-
мерение уровня железа в сыворотке крови и 
гемоглобина. Также рекомендуется проведе-
ние диагностической магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) головы, ультразвуковое ис-
следование печени, эхокардиографии с измере-
нием давления в легочной артерии, мультиспи-
ральной компьютерной томографии (МСКТ) 
легких при необходимости [2]. 

При наличии активных кровотечений про-
тивопоказаны антикоагулянты. Однако учи-
тывая риск повышенного тромбообразования 
и тробоэмболий, значительное число пациен-
тов нуждаются в назначении данной группы 
препаратов [8]. Из-за наличия конкурирую-
щих осложнений гематологи часто сталки-
ваются с принятием трудных клинических 
решений. Любые рекомендации по антикоагу-

ляции должны учитывать риск кровотечения, 
связанного с HГT. Варианты назначений — 
применение ацетилсалициловой кислоты или 
варфарина, или ингибиторов факторов IIa и 
Xa [8]. Согласно данным последних обзоров, 
назначение пациентам с HГT антикоагулянтов 
безопасно. Наиболее частое осложнение, ко-
торое может возникнуть, — это усугубление 
носового кровотечения. Любое назначение 
данной группы препаратов возможно только 
после полного обследования на наличие боль-
ших легочных или мозговых АВМ. Примене-
ние ингибиторов фактора IIa и Xa показало 
меньший риск внутричерепных кровоизлия-
ний, чем применение варфарина [8]. 

Пациентам с НГТ рекомендована антибио-
тикопрофилактика при любых инвазивных и 
стоматологических процедурах.

При кровотечениях применяют антифибри-
нолитики, при анемиях — препараты железа, 
лазерную абляцию, склеротерапию, эндоско-
пические процедуры, сегментарные хирурги-
ческие резекции. При симптомных больших 
АВМ основной метод лечения — эмболиза-
ция, при его неэффективности — хирургиче-
ские методы. В дальнейшем у таких пациентов 
должен проводиться скрининг увеличения су-
ществующих или реканализации эмболизиро-
ванных мальформаций, а также появления но-
вых сосудистых аномалий. Из консервативных 
методов исследуют применение бевацизумаба 
(Авастина) — противоопухолевого средства, 
моноклональных антител. Препарат препят-
ствует  процессу ангиогенеза, росту сети кро-
веносных сосудов в опухоли.

Исследования показали, что применение 
более низких доз бевацизумаба, чем те, кото-
рые обычно используют в онкологии, может 
уменьшить частоту и интенсивность рези-
стентных к лечению носовых кровотечений. 
В проспективном открытом исследовании 
пациенты с НГТ получали шесть инфузий бе-
вацизумаба (0,125 мг/кг массы тела) каждые 
4 нед. Отмечено статистически значимое 
улучшение — уменьшение тяжести и часто-
ты носовых кровотечений с минимальными 
побочными эффектами. Низкая доза бева-
цизумаба является эффективным методом 
контроля резистентных к лечению носовых 
кровотечений у пациентов с НГТ, однако не-
обходимо проведение дополнительных иссле-
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дований для оптимизации дозирования [27]. В 
2015 г. завершилась вторая фаза двойного сле-
пого плацебо контролированного исследова-
ния ALEGORI, в котором изучали эффектив-
ность бевацизумаба в виде назального спрея в 
лечении пациентов с НГТ.

Пациент с НГТ может попасть на прием к 
доктору с симптомами-«маской» разных забо-
леваний. Симптомы и первая манифестация 
НГТ разнообразны. Улучшить диагностику 
может настороженность врачей при выявле-
нии совокупности характерных симптомов, 
а также использование методов лучевой диа-
гностики. Ниже приведены два клинических 
случая пациентов с болезнью Ослера–Рендю–
Вебера, которые наблюдаются в ГУ «Научно-
практический Центр эндоваскулярной нейро-
рентгенохирургии НАМН Украины».

Клинический случай № 1
Пациент Р., 1990 года рождения, с 2002 

наблюдается в ГУ «Научно-практический 
Центр эндоваскулярной нейрорентгенохирур-
гии НАМН Украины».

Диагноз: синдром Ослера–Рендю–Вебера 
(аутосомно-доминантный тип наследования).

ЦВБ: АВМ левой височно-базальной обла-
сти головного мозга. Артериовенозные шун-
ты 3-го и 9-го сегментов правого легкого, 6-го 
сегмента левого легкого. 

Гипертоническая болезнь І стадии, 2-я сте-
пень. Сердечная недостаточность 0.

Симптоматическая эпилепсия.
Диффузный зоб І – ІІ ст. Левосторонний 

узловой зоб. Эутиреоидная форма.
Anamnesis vitae: отрицает травмы, нали-

чие других сопутствующих заболеваний. Се-
мейный анамнез не отягощен, единственный 
ребенок в семье.

Анамнез заболевания: заболевание впер-
вые проявилось в возрасте 12 лет генерализо-
ванным судорожным приступом. В 2002 г. в 
ГУ «Научно-практический Центр эндоваску-
лярной нейрорентгенохирургии НАМН Укра-
ины», по данным селективной церебральной 
ангиографии (ЦАГ), диагностирована АВМ 
левой височно-базальной области. Выполне-
на эндоваскулярная тотальная эмболизация 
мальформации транскаротидным доступом из 
бассейна внутренней сонной артерии (ВСА) с 
применением отделяемых баллон-катетеров 

для разобщения прямых интрацеребральных 
артериовенозных шунтов. В этот же период 
выполнена рентгенограмма органов грудной 
полости: в сегменте S6 левого легкого вери-
фицировано образование без четкой диффе-
ренциации (рис. 1). Для уточнения диагноза 
рекомендовано проведение компьютерной 
томографии органов грудной полости, по ре-
зультатам которой диагностированы артерио-
венозные шунты правого и левого легкого 
(рис. 2). В этом же году отмечено появление 
частых носовых кровотечений. Больной на-
правлен на консультацию к врачу-генетику. 
Установлен диагноз «синдром Ослера–Рен-
дю–Вебера» (аутосомно-доминантный тип 
наследования).

В 2005 г. выполнена эндоваскулярная то-
тальная эмболизация АВМ левой височно-ба-
зальной области из бассейна левой наружной 
сонной артерии (НСА) трансфеморальным 
доступом с применением клеющей компози-
ции Hystoacryl (Braun, Melsungen, Германия) 
с Lipiodol (Guerbet, Roissy, Франция) (рис. 3). 
Результаты лечения через 9 лет представлены 
на рис. 4.

В 2006 г. в Институте сердечно-сосуди-
стой хирургии им. Н.М. Амосова проведено 
эндоваскулярное разобщение артериовеноз-
ного шунта левого легкого с использованием 

Рис. 1. Обзорная рентгенограмма органов 
грудной полости. В сегменте S6 левого лег-
кого определяется образование без четкой 

дифференциации 
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спиралей Гиантурко. Там же выполнена эхо-
кардиография (ЭхоКГ). Данных, подтверж-
дающих легочную гипертензию и дилатацию 
правых отделов, не выявлено.

В последние годы у больного наблюдались 
частые генерализованные судорожные при-
ступы с тонико-клоническими судорогами 
(6–8 в месяц) на фоне консервативной анти-

конвульсантной терапии. Также пациент от-
мечал наличие частых эпизодов резкого уду-
шья с цианозом. Выполнена диагностическая 
ангиография. По данным ЦАГ (2014), АВМ 
левой височно-базальной области выключе-
на тотально из бассейнов ВСА и НСА слева 
(см. рис. 4). По результатам ангиографии ле-
гочных артерий выявлены два артериовеноз-

Рис. 2. Компьютерная томография органов грудной полости. В сегменте S6 левого легкого 
определяется неправильной формы образование с нечеткими бугристыми контурами и диф-

ференциацией приводящего и отводящего сосудов — АВМ сегмента S6 левого легкого

Рис. 3. Церебральная ангиография: А — определяется дуральный компонент АВМ из бассей-
на наружной сонной артерии слева и тотальное выключение АВМ из кровотока из левого 

каротидного бассейна; Б — дуральный компонент АВМ из бассейна наружной сонной
артерии слева

А Б
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ных шунта (3-й и 9-й сегмент) правого легкого 
и частично разобщенный шунт в 6-м сегменте 
левого легкого (рис. 5, рис. 7, А).

В ГУ «Научно-практический Центр эндо-
васкулярной нейрорентгенохирургии НАМН 
Украины»» в 2014 г. трансвенозным трансфе-
моральным доступом выполнено тотальное 
разобщение артериовенозных шунтов 3-го и 
9-го сегментов правого легкого с применением 
отделяемых микроспиралей (рис. 6, рис. 7, Б). 
После тотального разобщения сосудистых ано-
малий пациента перестали беспокоить присту-
пы резкого удушья с цианозом.

С 2014 г. пациент предъявляет жалобы на 
постоянное повышение артериального давле-
ния. Консультирован кардиологом и эндокри-
нологом. Учитывая данные лабораторных и 
инструментальных методов, исключено на-
личие заболеваний почек (в том числе сосу-
дистые аномалии), а также другие нозологии, 
которые могут быть причиной симптоматиче-
ской гипертензии.

В настоящее время пациент наблюдается у 
эпилептолога, на фоне приема гипотензивных 
препаратов нормализовалось артериальное 
давление.

Клинический случай № 2
Пациентка В., 1995 г. рождения, направлена 

на консультацию нейрохирурга в ГУ «Научно-
практический Центр эндоваскулярной нейро-
рентгенохирургии НАМН Украины» с диагно-
зом ОНМК по ишемическому типу в бассейне 
правой средней мозговой артерии (СМА).

Жалобы: ощущение слабости в левой руке 
и ноге, частые головные боли.

Анамнез заболевания. В 2011 г. при плано-
вой рентгенографии органов грудной клетки 

Рис. 4. Церебральная ангиография: А — прямая проекция. Тотально выключенная из кро-
вотока АВМ левой височно-базальной области из бассейнов ВСА и НСА слева; Б — боковая 
проекция. Тотально выключенная из кровотока АВМ левой височно-базальной области из 

бассейна левой НСА

А Б

Рис. 5. Ангиопульмонограмма. Артериовеноз-
ный шунт 9-го сегмента правого легкого
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в S6 сегменте справа выявлен неоднородный 
участок патологического уплотнения непра-
вильной формы с нечеткими контурами раз-
мером 2,2 × 1,5 см на фоне усиленного сосу-
дистого рисунка.

Рентгенограмма: к данному участку четко 
прослеживаются деформированные извитые, 
местами неравномерно расширенные сосуды. 
Не выявлено признаков перифокального оте-
ка. Выявлен еще один участок уплотнения 
правого легкого в S8, к которому четко про-
слеживается дополнительный сосуд. Других 

инфильтративно-очаговых изменений в лег-
ких не выявлено. Органы средостения без из-
менений. Лимфатические узлы не изменены. 

Заключение: подозрение на аномалию со-
судов нижней доли правого легкого, АВМ лег-
ких S6 и S8 сегментов. Рекомендована МСКТ 
с ангиографией.

В 2012 г. выполнена МСКТ органов груд-
ной клетки: КТ-признаки сосудистой маль-
формации — множественные АВМ правого 
легкого. Рекомендована консультация пульмо-
нолога. Учитывая отсутствие жалоб, пациент-

Рис. 6. Ангиопульмонограмма. Этапы эндоваскулярного разобщения артериовенозного шун-
та 9-го сегмента правого легкого отделяемыми микроспиралями: А — окклюзия непосред-
ственно артериовенозного шунта; Б — частичное разобщение шунта; В и Г — окклюзия 

микроспиралями непосредственно афферента и тотальное разобщение  

А

В

Б

Г
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ка отказалась от дальнейших консультаций.
Со слов пациентки в последние два года 

появились частые (2–4 в месяц) носовые кро-
вотечения. 

В 2015 г. после стресса резко появилось 
нарушение чувствительности и слабость в 
левой руке и ноге, в связи с чем была госпи-
тализирована с диагнозом ОНМК. Выполнена 
магнитно-резонансная томография головного 
мозга с контрастированием (МРТА). Заключе-

ние: ОНМК по ишемическому типу в бассей-
не правой СМА на фоне аномалии развития 
сосудов головного мозга по типу аномально-
го венозного дренажа, не исключено, в ком-
бинации с телеангиэктазиями. АВМ в левой 
лобной области по типу венозной ангиомы/
телеангиэктазии. Suspitio телеангиэктазии в 
проекции червя мозжечка.

Anamnesis vitae: отрицает травмы, наличие 
других сопутствующих заболеваний. Семей-

Рис. 7. Ангиопульмонограмма: А — артериовенозный шунт 3-го сегмента правого легкого;
Б — эндоваскулярное тотальное разобщение шунта 3-го сегмента правого легкого с приме-

нением отделяемых микроспиралей

Рис. 8. Церебральная ангиография. Две АВМ в бассейне левой средней мозговой артерии:
А — прямая проекция; Б — боковая проекция

А

А

Б

Б
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ный анамнез: мама и бабушка страдают от ча-
стых носовых кровотечений, за медицинской 
помощью не обращались.

Пациентке выполнена селективная анги-
ография. Выявлены множественные АВМ: 
левого полушария головного мозга, право-
го легкого, печени (рис. 8–10). В сегменте S6 
правого легкого определяются множествен-
ные участки атипичного скопления контраст-
ного средства в неравномерно расширенных 
сосудах — артериовенозный шунт правого 
легкого.

Диагноз. ЦВБ: Множественные АВМ: ле-
вого полушария головного мозга, правого лег-
кого, печени. Состояние после перенесенно-
го ОНМК по типу ишемии в бассейне СМА 
справа.

Учитывая наличие двух критериев Кюра-
сао (носовые кровотечения и АВМ в легких, 
печени, множественные АВМ головного моз-
га (при осмотре кожные телеангиэктазии не 
выявлены)), диагноз «болезнь Ослера–Рен-
дю–Вебера» классифицируется как возмож-
ный. Рекомендована консультация генетика.

Выводы

Наследственная геморрагическая телеан-
гиэктазия, или болезнь Ослера–Рендю–Вебе-
ра — наследственное заболевание, которое 
наследуется по аутосомно-доминантному 

типу. Вследствие нарушения ангиогенеза у 
больных с данным заболеванием на протя-
жении всей жизни возможно формирование 
АВМ, артериовенозных шунтов и аневризм 
сосудов внутренних органов.

Наследственная геморрагическая телеан-
гиэктазия может проявляться множествен-
ными телеангиэктазиями на коже, слизистых 
и серозных оболочках, носовыми кровоте-
чениями. При вовлечении сосудов легких 
возможно проявление заболевания в виде 
одышки при физических нагрузках, эпизо-
дов кровохарканья. При поражении желудоч-
но-кишечного тракта и печени возможны пе-
риодические безболезненные кровотечения, 
желтуха. При поражении сосудов мозга на-
блюдаются интракраниальные АВМ. У 39 % 
пациентов с болезнью Ослера–Рендю–Вебе-
ра сосудистые аномалии сосудов мозга мно-
жественные.

Симптомы и первые жалобы пациента с 
наследственной геморрагической телеангиэк-
тазией  разнообразны. Для улучшения диагно-
стики данного заболевания требуется  насторо-
женность врачей при выявлении совокупности 
характерных симптомов.

Пациенту с диагнозом «наследственная ге-
моррагическая телеангиэктазия» должен про-
водиться регулярный мониторинг появления 
новых или увеличения существующих маль-
формаций, а также возможной  реканализации 
эмболизированных. 

Рис. 9. Ангиопульмонограмма. Артериовеноз-
ный шунт в сегменте S6 правого легкого 

Рис. 10. Ангиограмма. АВМ в печени
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СПАДКОВА ГЕМОРАГІЧНА ТЕЛЕАНГІЕКТАЗІЯ, АБО
ХВОРОБА ОСЛЕРА–РЕНДЮ–ВЕБЕРА
Д.В. ЩЕГЛОВ1, Н.М. НОСЕНКО2, С.В.  КОНОТОПЧИК1, С.В. ЧЕБАНЮК1

1 ДУ «Науково-практичний Центр ендоваскулярної нейрорентгенохірургії НАМН України», 
м. Київ
2 Національна медична академія післядипломної освіти імені П.Л. Шупика, м. Київ

Артеріовенозні мальформації, аневризми інтракраніальних судин — судинні аномалії, які є 
причиною гострого порушення мозкового кровообігу. Мальформації судин мозку найчастіше 
є ізольованим ураженням, але можуть бути виявом спадкової геморагічної телеангіектазії або 
іншої судинної дисплазії.

Спадкова геморагічна телеангіектазія, або хвороба Ослера–Рендю–Вебера, — спадкове за-
хворювання, в основі якого лежить порушення ангіогенезу. Успадковується за автосомно-до-
мінантним типом. Це захворювання виявляється наявністю артеріовенозних мальформацій, 
шунтів та аневризм судин внутрішніх органів, множинними телеангіектазіями на шкірі, сли-
зових і серозних оболонках. Утворення патологічних судинних структур можливе протягом 
усього життя хворого. Клінічні вияви залежать від локалізації та розмірів судинних аномалій. 
У таких пацієнтів можуть спостерігатися носові та шлунково-кишкові кровотечі, шкірні теле-
ангіектазії, артеріовенозні мальформації легень, печінки. При ураженні центральної нервової 
системи  артеріовенозні мальформації є причиною гострого порушення мозкового кровообігу. 
Для спадкової геморагічної телеангіектазії характерна політопність локалізації судинних ано-
малій. Перші симптоми можуть виявитися в будь-якому віці під маскою інших захворювань.

Наведено огляд літератури, присвяченій особливостям перебігу захворювання та можли-
востям діагностики. Проаналізовано консервативні та хірургічні методи лікування. Представ-
лено два клінічних випадки пацієнтів з різними виявами хвороби Ослера–Рендю–Вебера.

Ключові слова: артеріовенозні мальформації, спадкова геморагічна телеангіектазія, хво-
роба Ослера–Рендю–Вебера, діагностика.
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НEREDITARY HEMORRHAGIC TELANGIECTASIA OR
OSLER–RENDU–WEBER DISEASE
D.V. SCHEGLOV1, N.N. NOSENKO2, S.V. KONOTOPCHYK1, S.V. CHEBANYUK1

1 SO «Scientific-practical Centre of Endovascular Neuroradiology NAMS of Ukraine», Kyiv
2 P.L. Shupyk National Medical Academy of Postgraduate Education, Kyiv

Arteriovenous malformations, aneurysms of intracranial vessels are vascular anomalies. They are 
the cause of acute stroke. Hereditary hemorrhagic telangiectasia or Osler–Rendu–Weber Disease — 
a hereditary disease that is caused by a violation of angiogenesis. That is inherited in an autosomal 
dominant manner. The disease is manifested by the presence of arteriovenous malformations, aneu-
rysms and grafts of internal organs, multiple telangiectasias of skin, of mucous and of serous mem-
branes. The formation of pathological vascular structures can be during of all life of the patient. Clin-
ical manifestations depend on the location and size of vascular anomalies. Nasal and gastrointestinal 
bleeding, skin telangiectasia, arteriovenous malformations of the lungs, the liver can be observed 
in these patients. Arteriovenous malformations in the central nervous system are the cause of acute 
stroke in the patient with Osler–Rendu–Weber Disease. Vascular anomalies are located in different 
organs in patients with hereditary hemorrhagic telangiectasia. The first symptoms may be of any age 
and be similar to other diseases.

A literature review was made on the problem characteristics of the hereditary hemorrhagic tel-
angiectasia, and diagnostic capabilities in the article. Analysis of possible conservative and surgical 
treatment was performed. Two clinical cases of patients presented with various manifestations of the 
Osler–Rendu–Weber Disease.

Key words: arteriovenous malformations, hereditary hemorrhagic telangiectasia, Osler–Rendu–
Weber Disease, diagnosis.


