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Артеріовенознімальформаціїлегень(АВМЛ)у
структурі захворювань легень трапляються з

малоючастотою.Влітературівипадківдіагности-
ки та лікування АВМЛ описано небагато [1], що
зумовлюєактуальністьпроблеми.ЗгіднозМіжна-
родною класифікацією хвороб (МКХ-10) АВМЛ
класифікуютьякприродженувадурозвиткусисте-
микровообігу,деформацію,хромосомнепорушен-
ня[3—7].Патофізіологічнукартинувадивідобра-
жаютьартеріовенознісполученнянасегментарно-
му,субсегментарномутабільшдрібномурівніроз-
поділусудинзформуваннямправо-лівогошунта—
скидання крові з легеневої артерії до легеневої
венивобхідкапілярноїмережі.шунтможестано-

витивід20до40%відобсягувсієївенозноїкрові,
що протікає через мале коло кровообігу [6, 9].
Виокремлюютькількатипівартеріовенознихшун-
тів:поодинокі—зіспівустями,розташованимиміж
судинами великого діаметра або лівим передсер-
дям;множинні—зіспівустяминевеликогодіаме-
тра між артеріями та венами середнього розміру;
великі—зконгломератоммішкоподібнихрозши-
рень артерій і вен дистальних відділів легеневої
тканини[8,9].ПриневеликихАВМЛпатологічне
скидання крові справа наліво клінічно може не
виявлятися, але часто призводить до гіпоксії або
неврологічних ускладнень на виражених стадіях
перебігувади[1,4].

Етіологія легеневих артеріовенозних мальфор-
мацій залишається невідомою. У сучасних моле-
кулярно-генетичних дослідженнях встановлено,
щозавиникненняАВМЛвідповідаютьтрихромо-
соми.Генетичноюосновоюхворобиєаномалія,що
визначаєфакторросту(TGF-β)[3,8].Приблизно
у 50% хворих основною причиною виникнення
АВМЛстаєспадковагеморагічнателеангіоектазія
[1,4,8].

Артеріовенознамальформаціялегень—рідкіснаприродженасудиннааномалія,щохарактеризуєтьсянаявністюпрямої
комунікаціїміжгілкамилегеневоїартеріїталегеневимивенамизіскиданнямвенозноїкровівартеріальнерусло.Пошире-
ністьвадинеперевищує2—3випадкина100тис.населення.Незважаючинапереважноприродженийхарактерартеріове-
нозноїмальформаціїлегень,лишеу10%спостереженьклінічнівиявипатологіївиникаютьудитячомувіці.Урештихворих
маніфестаціязахворюванняприпадаєнадруге,третєтачетвертедесятиліттяжиття.Прицьомукласичніознакиартеріальної
гіпоксемії—ціаноз,задишку,слабкість,деформаціюдистальнихфалангпальціврукінігтів—визначаютьлишеу30%хво-
рих.Остаточнийдіагнозвстановлюютьнапідставікомп’ютерноїтомографіїтазниженнянасиченняартеріальноїкровікис-
нем.Зоглядунарідкістьзахворюванняітруднощідіагностикивранньомувіцінаводимовласнийвипадокдіагностикита
лікуванняартеріовенозноїмальформаціїнижньоїчасткиправоїлегені.
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Класична тріада симптомів — задишка під час
фізичного навантаження, ціаноз і потовщення
пальців у вигляді «барабанних паличок» і нігтів
типу «часового скла» — є лише приблизно
у 10—30% хворих [5, 6, 8]. Хронічна гіпоксія
супроводжуєтьсявідставаннямуростітафізично-
мурозвитку,компенсаторноюполіцитемією,пору-
шеннямгемостазу,щонерідкопризводитьдолеге-
невих кровотеч. АВМЛ можуть прогресувати
звіком,уразіприродногоперебігупрогнознеспри-
ятливий,особливовпоєднаннізіспадковоюгемо-
рагічноютелеангіоектазією[1,4,8].

Основні методи лікування вади — хірургічна
резекція судинної аномалії та рентгенендоваску-
лярнаемболізація(РЕЕ).Відкритаопераціяпока-
занавразівеликихтагігантськихартеріовенозних
аневризм із короткими привідними артеріями,
у випадку субплеврально розташованої мальфор-
мації,колиєзагрозаїїрозриву,атакожпримасив-
ній легеневій кровотечі. Операція, як правило,
закінчується видаленням частки легені разом із
судинною мальформацією. Метод досить ради-
кальний,алейогозастосуванняобмежене,особли-
возамножиннихідвобічнихАВМЛ.

Останнімирокамиоптимальнимспособомліку-
вання АВМЛ вважають РЕЕ привідної судини
аномалії [2, 7, 9]. Тромбоемболізація є методом
виборупримножиннихартеріовенознихмальфор-
маціяхрозміромдо3—5смтадіаметромпривідної
артеріїнебільшніж0,6см.Прицьомузагальний
діаметр артерій, що живлять АВМЛ, не повинен
перевищувати 2см. Як емболізаційний матеріал
використовують металічні спіралі різного типу
(Gianturco,NitOcclud,Flipper),айваліновіпробки
(полівініл),зйомнібалони,атакожспеціалізовані
оклюдери (Plug). Істотне значення має відповід-
ність розміру оклюзивного пристрою діаметру
артерії,щоживитьаномалію,атакожчасоклюзії.
чим швидше відбувається закриття привідної
судини,тимменшаймовірністьрозвиткуневроло-
гічнихускладнень.Значнаперевагаемболізації—
те,щометодможназастосовуватикількаразів.

Серйозніускладненняпісляемболотерапіїспо-
стерігаютьсярідкоівосновномупов’язанізпара-
доксальноюемболієювразітехнічноважкоїситу-
ації. При АВМЛ (з діаметром привідної артерії
більше7—10мм)застосовуютькомбінаціюоклю-
зивнихматеріалів ітехнік(Plug,спіраль ібалон).
Це дає змогу значно знизити ризик ускладнень
ізбільшитирадикальністьвтручання.

Клінічний випадок

чоловік, 26 років, звернувся до ДУ «НІССХ
ім.М.М.АмосоваНАМНУкраїни»дляобстеження
зпопереднімдіагнозом«артеріовенознийшунтпра-
воїлегені».Вадавстановленау2006р.,колипідчас
рентгенографії органів грудної клітки в передньо-

задній проекції (виконували з приводу гострого
бронхіту)виявилинегомогеннеутвореннявниж-
нійчастціправоїлегені.Протягом10роківхворий
отримувавсимптоматичнелікування,скаргнемав.
Погіршення стану відзначає останні 6 місяців,
колиз’явилисязадишкапідчасфізичногонаванта-
ження, ціаноз носо-губного трикутника, акроціа-
ноз, хронічна гіпоксія з періодичною потребою
глибокого вдиху. Спадковість не обтяжена (вад
розвиткусерця,легеньуродичівневиявлено).

Пригоспіталізаціїзагальнийстанхворогосеред-
ньої тяжкості, у фізичному розвитку не відстає,
масатіла75кг,зріст185см.шкірніпокривифізіо-
логічного кольору, ціаноз носо-губного трикутни-
ка, невеликий акроціаноз, помірна деформація
дистальнихфалангпальців,задишкапідчасфізич-
ногонавантаження,ювенільнеапное.Груднакліт-
ка симетрична, обидві половини беруть участь
в акті дихання. Аускультативно: дихання везику-
лярне, хрипів немає. Тони серця ясні, ритмічні,
систоло-діастолічний шум у 5—6 міжребер’ї по
передній пахвовій лінії у положенні на правому
боці.частотадихання—24за1хв;частотасерце-
вих скорочень — 78 за 1 хв; артеріальний тиск —
110/70 ммрт.ст. Живіт м’який, безболісний,
печінкайселезінканепальпуються.

Обстеженняпацієнтамалоклініко-лабораторний
та інструментальний етапи. Під час аналізу стан-
дартнихлабораторнихпоказниківпривернувувагу
високий рівень гемоглобіну — 197 г/л, еритроци-
тів—5,8·1012кл./лізниженнясатураціїартеріаль-
ної крові киснем до 85—86%. Під час УЗД серця
виявленомінімальнийпролапсмітральногоклапа-
на без порушення гемодинаміки; трикуспідальна
регургітація 1-го ступеня. Обсяг скидання крові
справа наліво — 24% від кровообігу малого кола.
Підчасстандартноїкомп’ютерноїтомографії(КТ)
іКТзболюснимпосиленняморганівгрудноїклітки
в6-муі10-мусегментахнижньоїчасткиправоїлеге-
нівизначилидвавеликихартеріовенознихутворен-
ня 2,5 × 3,5 і 3,0 × 4,5см із чіткими судинами, які
приводятьівідводятьвіднихкров.Просвітартерій,
що приводять кров, — 0,6—0,65см, хід цих судин
звивистий.Крімтого,КТпоказаланевеликіспівус-
тя між легеневими артеріями та венами у верхній
інижнійчастинахлівоїлегені(С4іS8)(рис.1).

Комплекснеклінічнетаінструментальнеобсте-
женняпідтвердилодіагнозприродженоївадироз-
витку — множинні АВМЛ. Клініко-лабораторні
показники пацієнта обговорили на клінічній кон-
ференції для визначення лікувальної тактики та
показаньдооперативноголікування.

П’ятогогрудня2016р.виконанаоперація—РЕЕ
великихартеріовенознихсполученьунижнійчаст-
ціправоїлегені.

Доступомчерезправустегновувенупровідник
0,35′′іангіографічнийкатетерF6(Terumo)заведе-
новправугілкулегеневоїартерії,акатетерF5—

SIS_1_2017.indd   80 16.03.2017   16:31:20



81

«СЕРЦЕ І СУДИНИ», № 1, 2017Ю.В.Панічкінтаспівавт. Ю.В.Панічкінтаспівавт.

у ліву стегнову артерію і далі в аорту для визна-
чення сатурації крові киснем. Тиск у легеневій
артерії становив 30/15 ммрт.ст. Діагностична
ангіографія підтвердила наявність двох великих
артеріовенозниханевризмуправійнижнійчастці
з миттєвим скиданням крові з легеневих артерій
воднойменнівени(рис.2,3).Артеріальнісудини,
що живлять артеріовенозні утворення, по черзі
суперселективнокатетеризованісистемоюдостав-
киmemoPartDeliverySystem8F(Shsma,Китай).
Емболізацію АВМЛ здійснювали послідовно із
застосуванням оклюзивних пристроїв типу
Amplatzerдіаметром10і14мм.Розміриоклюдерів
у 1,5—2 рази перевищували діаметр артерій, що
живилианомалію,ачасдоповногозакриттясудин
становив3,5—5хв.Привідніартеріїбулиуспішно
емболізовані, патологічний скид венозної крові
припинений (рис.4). У результаті емболізації
насичення крові киснем в аорті підвищилося
з 86% перед операцією до 99,5%. Процедурних
ускладненьнебуло.

Найближчий післяопераційний період усклад-
нився асептичним запаленням плеври. Плевраль-
нийбільз’явивсянатретюдобупісляемболізації
внижніхвідділахгрудноїкліткисправаівділянці
мечоподібного відростка. Біль тривав недовго
ілегкознімавсяанальгетиками.Такеускладнення
специфічнедляцьоговидуоперативноговтручан-
ня і, заданимибільшостідослідників, спостеріга-
єтьсяв19—31%випадків[3,5].Контрольнарент-
генографія органів грудної клітки показала, що
оклюдери розташовуються в місці їх первинної
установки, патологічних змін немає (рис.5). При

Рис. 1.КТзконтрастуваннямітривимірною
реконструкцією:пряма(А)табічна(Б)проекція

Рис. 2. Контрастнезаповненняаномалії
у10-мусегменті

Рис. 3. Контрастнезаповненняаномалії
у6-мусегменті

Б

А
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виписуванніна14-тудобупісляопераціївідзначе-
но симптоматичне поліпшення стану хворого:
скарг немає, шкірний покрив рожевого кольору,
ціанозу немає, гемоглобін 149 г/л, еритроцити
4,7·1012кл./л,сатураціяартеріальноїкровікиснем
підчасдиханнякімнатнимповітрям—96%.

Висновки

Артеріовенознамальформаціялегень—рідкісна
природженавадарозвиткусистемикровообігу,що
призводитьдоінвалідностіхворихчерезхронічну
гіпоксію,гіпоксеміютазагрозулегеневихкровотеч
ірізноманітнихневрологічнихускладнень.

Комплекснеклініко-інструментальнеобстежен-
ня дає змогу своєчасно встановити достовірний

діагноз івизначитиподальшулікувальнутактику
ухворихзартеріовенознимимальформаціями.

Хворим з артеріовенозною мальформацією
легеньпоказанехірургічневтручання:привеликих
одиничних судинних ураженнях — оперативне
видаленнячасткилегеніразомзартеріовенозною
аневризмоюаборентгенендоваскулярнаемболіза-
ція, яка є операцією вибору, особливо у випадках
множиннихартеріовенознихмальформаційлегень,
щодаєможливістьмайжеповністюзберегтиоб’єм
вентиляційноїфункціїлегені.

Спостереження та консервативне лікування
хворих з артеріовенозними мальформаціями
легень не показане через небезпеку виникнення
легеневихкровотеч,тромбоемболіїсудинголовно-
гомозкуйбактеріємії.
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Редкий	порок	развития	легких	—		
артериовенозная	мальформация	нижней	доли	правого	легкого

Ю. В. Паничкин 1, А. В. Макаров 2, Б. В. Бацак 1, Р. Б. Демченко 1, А. Ю. Гаврилишин 1,  
Т. И. Дедкова 1, В. В. Грабарчук 1, Н. В. Воробьева 1, Р. М. Витовский 1

1ГУ«Национальныйинститутсердечно-сосудистойхирургииимениН.М.АмосоваНАМНУкраины»,Киев
2НациональнаяакадемияпоследипломногообразованияимениП.Л.шупика,Киев

Артериовенозная мальформация легких (АВМЛ) — редкая врожденная сосудистая аномалия, характеризующаяся
наличиемпрямойкоммуникациимеждуветвямилегочнойартерииилегочнымивенамиисбросомвенознойкровиварте-
риальноерусло.Распространенностьпороканепревышает2—3случаяна100тыс.населения.Несмотрянапреимуще-
ственноврожденныйхарактерАВМЛ,тольков10%наблюденийклиническиепроявленияпатологиивозникаютвдет-
скомвозрасте.Уостальныхбольныхманифестациязаболеванияприходитсянавторое,третьеичетвертоедесятилетие
жизни.Темнеменее,классическиепризнакиартериальнойгипоксемии—цианоз,одышку,слабость,деформациюдис-
тальныхфалангпальцеврукиногтей—определяюттолькоу30%больных.Окончательныйдиагнозставятнаосновании
компьютернойтомографиииснижениянасыщенияартериальнойкровикислородом.Всвязисредкостьюзаболевания
итрудностямидиагностикивраннемвозрастеприводимсобственныйслучайдиагностикиилеченияартериовенозной
мальформациинижнейдолиправоголегкого.

Ключевые слова:артериовенознаямальформациялегких,эндоваскулярнаяэмболизация,окклюдер.

Rare	anomaly	of	lung	development	—		
arteriovenous	malformation	of	lower	lobe	of	right	lung

Yu. V. Panichkin 1, A. V. Makarov 2, B. V. Batsak 1, R. B. Demchenko 1, A. Yu. Gavrylyshyn 1, 
T. I. Dedkova 1, V. V. Grabarchuk 1, N. V. Vorobyeva 1, R. M. Vytovsky 1

1SI«m.m.AmosovNationalInstituteofCardiovascularSurgeryofNAmSofukraine»,Kyiv
2P.L.ShupykNationalAcademyofPostgraduateEducation,Kyiv

Arteriovenousmalformationofthelungs(AVmL)isararecongenitalvascularanomalycharacterizedbythepresenceofdirect
communicationbetweenpulmonaryarterybranchesandpulmonaryveinsanddischargeofvenousbloodintothearterialsystem.
Theoccurrenceofthedefectdoesnotexceed2—3casesper100000ofpopulation.Despitethepredominantlycongenitalcharacter
ofAVmL,only10%ofcasesofclinicalmanifestationsofthepathologyariseinchildhood.Intheremainingpatients,thedisease
manifestsitselfinthesecond,thirdandfourthdecadesoflife.However,theclassicsignsofarterialhypoxemiasuchascyanosis,short-
nessofbreath,weakness,deformationofthedistalphalangesoffingersandnails,aredeterminedonlyin30%ofpatients.Thefinal
diagnosisisbasedoncomputedtomographyandreductioninsaturationofarterialblood.Inviewofrareoccurrenceofthedisease
anddifficultiesofdiagnosisinchildhood,wepresentaclinicalcaseofourownpracticeofdiagnosisandtreatmentofapatientwith
arteriovenousmalformationofthelowerlobeoftherightlung.

Key words:arteriovenousmalformationoflungs,endovascularembolization,occluder.
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