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Резюме
Легочная артериовенозная мальформация (ЛАВМ) рассматривается в качестве редкой причины ишемиче-
ского инсульта у пациентов молодого возраста. Представлена серия из 5 клинических случаев ЛАВМ-ассо-
циированного ишемического инсульта. Обсуждается патогенез заболевания, клиническая картина, подходы 
к диагностике и вторичной профилактике. Подробно описаны клинические случаи ишемического инсульта 
у пациентки 32 лет со спорадической ЛАВМ, которой выполнена эмболизация мальформации, и пациента 24 
лет с наследственной геморрагической телеангиэктазией, которому при поступлении проведен внутривен-
ный тромболизис и механическая тромбоэкстракция, а в последующем выполнена видеоторакоскопическая 
резекция ЛАВМ.
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Abstract
Pulmonary arteriovenous malformation (PAVM) is considered a rare cause of ischaemic stroke in young patients. In 
this article, we present a case series of 5 patients with PAVM-associated ischaemic stroke. We discuss pathophysiol-
ogy, clinical presentation, diagnostic approaches, and secondary prevention. In addition, two of the aforementioned 
cases are provided in detail: the one of 32-year-old female with ischaemic stroke associated with sporadic PAVM, the 
latter being treated with embolization, and the one of 24-year-old male with hereditary hemorrhagic telangiectasia 
(HHT) who developed PAVM-associated ischaemic stroke, who was treated with intravenous thrombolytic therapy 
and mechanical thrombectomy on admission, followed by video-assisted thoracoscopic PAVM resection.
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Сокращения: ИИ — ишемический инсульт; 
ЛАВМ — легочная артериовенозная мальформация; 
НГТ — наследственная геморрагическая телеанги-
эктазия; ЧП-ЭхоКГ — чреспищеводная эхокардио-
графия.

Введение. Парадоксальная эмболия на фоне от-
крытого овального окна или дефекта межпредсерд-
ной перегородки рассматривается в качестве второй 
по частоте причины ишемического инсульта (ИИ) 
у пациентов молодого возраста. Поэтому при ис-
ключении других механизмов мозговой катастрофы 
у данной категории больных используется двухэтап-
ный диагностический подход, включающий в каче-
стве скрининговой методики транскраниальную до-
плерографию с пузырьковой пробой (bubble-тест), 
при положительном результате которой проводится 
чреспищеводная эхокардиография (ЧП-ЭхоКГ) [1–
3]. Однако примерно у каждого восьмого пациента 
с право-левым шунтом, выявленным при помощи 
пузырькового теста, проведение ЧП-ЭхоКГ не по-
зволяет обнаружить аномалию межпредсердной 
перегородки [4]. Объяснением этому может слу-
жить наличие у пациента пульмонального шунта, 
например, вследствие легочных артериовенозных 
мальформаций (ЛАВМ), которые, как правило, раз-
виваются в рамках наследственной геморрагической 
телеангиэктазии (НГТ) [5]. В настоящей статье пред-
ставлено описание серии из пяти клинических слу-
чаев ИИ на фоне ЛАВМ.

Материал и методы. Проанализированы данные 
пациентов, проходивших обследование и лечение 
в ФГБНУ «Научный центр неврологии» (г. Москва) 
и ГАУЗ ПК «Городская клиническая больница №4» 
(г. Пермь).

Результаты. ЛАВМ-ассоциированный ИИ ди-
агностирован у 5 пациентов. Детальная характери-
стика пациентов представлена в табл. 1.

Результаты нейровизуализации и ангиопульмоно-
графии представлены на рис. 1.

Более подробно представляем клинические слу-
чаи №2 и №5.

Клинический случай № 2. Пациентка, 32 года, об-
ратилась в научно-консультативное отделение ФГБ-
НУ НЦН в феврале 2020 г. 23 января утром отметила 
кратковременное (до 1 мин) онемение и покалыва-
ние в левой руке. Через несколько часов постепенно 

развилось стойкое онемение в той же руке, нечет-
кость речи, ротационное головокружение, тошнота 
и многократная рвота. В связи с отсутствием улуч-
шения через 6 часов от начала симптоматики до-
ставлена в региональный сосудистый центр. В не-
врологическом статусе при поступлении: дизартрия, 
крупноразмашистый нистагм при взгляде влево, 
гипестезия в левой руке, адиадохокинез слева, ин-
тенционный тремор при выполнении пальценосовой 
пробы с обеих сторон.

Из анамнеза жизни известно, что в подростковом 
возрасте диагностированы сколиоз грудного отдела 
позвоночника 2-й степени, поперечное плоскосто-
пие и миопия высокой степени (OU — 9,0). В свя-
зи с нарушением прикуса и неровностью зубного 
ряда на протяжении нескольких лет носила брекеты. 
В возрасте 20 лет диагностирована варикозная бо-
лезнь вен нижних конечностей. В 25 лет — струм-
эктомия в связи с узловым зобом. Наследственный 
анамнез не отягощен.

При КТ головного мозга в день госпитализа-
ции очаговых изменений выявлено не было. МРТ 
головного мозга на 5-е сутки заболевания проде-
монстрировала острые инфаркты в полушариях 
мозжечка (бассейн задних нижних мозжечковых ар-
терий и верхней мозжечковой артерии слева) (рис. 2, 
A–C). Проводился поиск причины инсульта: интра- 
(МРТ-ангиография) и экстракраниальных (дуплекс-
ное сканирование сонных и позвоночных артерий) 
стенозов не обнаружено; патологии клапанов, дефек-
тов межпредсердной перегородки, пристеночного 
тромбоза не выявлено (трансторакальная эхокардио-
графия); по данным дуплексного сканирования вен 
нижних конечностей имелись признаки варикозного 
расширения вен нижних конечностей, тромбов нет.

При поступлении в стационар выполнена рентге-
нография органов грудной клетки, при которой запо-
дозрено сосудистое образование верхней доли лево-
го легкого. Проведена КТ-пульмонография: в S4–S5 
верхней доле левого легкого выявлен «клубок» пато-
логически извитых расширенных легочных артерий, 
контрастирующихся пропорционально стволу, а так-
же долевым легочным артериям общими размерами 
53 × 30 × 28 мм — АВМ верхней доли левого лег-
кого (рис. 2, D). На момент госпитализации находка 
не была рассмотрена в качестве предположитель-
ной причины инсульта. Пациентка консультирована 
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Т а б л и ц а  1
Характеристика пациентов с ЛАВМ-ассоциированным ишемическим инсультом

Клинические случаи
Возраст, лет 23 32 45 22 24
Пол Ж Ж Ж М М
Число перенесенных 
инсультов

3 1 1 1 1

Клиническая картина Парез, геми-
анопсия 

Онемение правой 
руки, дизартрия, 
головокружение, 
тошнота, рвота

Преходящая сла-
бость в правой ноге, 

афазия

Афазия Гемиплегия, дизартрия, не-
глект-синдром 

Провоцирующие фак-
торы

Нет Нет Нет Постельный режим 
по поводу операции 

на желудке

Прием алкоголя

Очаг Корковые оча-
ги в мозжечке, 
правая ЗМА, 
левая СМА

Бассейн обеих 
ЗНМА и ВСА слева

Бассейн левой ПМА Два корковых очага, пра-
вая и левая СМА

Левая СМА, на фоне окклюзии 
М1-сегмента, геморрагическая 

трансформация

Реперфузионная те-
рапия

Нет Нет Нет Нет Внутривенный тромболизис, 
тромбоэкстракция

Результат шкалы 
Рэнкина через месяц

1 0 0 0 2

Патология мозговых 
артерий

Нет Нет Нет Капиллярная телеанги-
эктазия

Нет

ТКДГ с пузырьковой 
пробой, HITS

> 25 (занавес) > 25 (занавес) > 25 (занавес) 10 25

Появление контраста 
на ЧП-ЭхоКГ

Через 3 сердеч-
ных цикла

Через 6 сердечных 
циклов

Через 6 сердечных 
циклов

Через 5 сердечных ци-
клов

Через 5 сердечных циклов

Тромбоз глубоких вен Нет Нет Нет Нет Нет
Диагностика ЛАВМ В 23 года после 

3 ИИ
При ИИ В 44 года; КТ 

легких по поводу 
бронхита

В 16 лет, при флюоро-
графии

При ИИ

Число и локализация 
ЛАВМ

более 7; спра-
ва — S3, S4, 

S6, S8, S9, S10; 
слева — S5, S8 

1; S4–S5 слева 1; S3 справа 4; S4, S9 справа; S4, S5 
слева

1, S10 слева

Размер самой большой 
ЛАВМ, мм

10 × 8 × 12 53 × 30 × 28 9 × 8 × 10 25 × 17 25 × 20 × 31

НГТ Да Нет Нет Да Да
Проявления НТГ/
ЛАВМ

Частые носо-
вые кровотече-
ния с детства; 
желудочное 

кровотечения 

Не было Першение в горле, 
затяжной кашель

Точечные телеангиоэкта-
зии языка; легкий цианоз 
губ, языка и дистальных 

фаланг кистей и стоп; 
«барабанные палочки»

Точечные телеангиоэктазии 
языка и нижней губы; «часовые 

стекла»

Наследственность Отрицает – – Телеангиоэктазии языка 
по линии матери

Неизвестно

Синдром дисплазии 
соединительной ткани

Миопия, сколи-
оз, плоскосто-

пие

Миопия, сколиоз, 
плоскостопие, готи-
ческое нёбо, нару-
шение роста зубов

Нет Миопия, плоскостопие, 
сколиоз, нарушение 

роста зубов, готическое 
нёбо

Сколиоз, нарушение роста зу-
бов, готическое нёбо

Хронические заболе-
вания

Миопия сред-
ней степени

Резекция щитовид-
ной железы, гипо-
тиреоз. варикозная 

болезнь вен нижних 
конечностей

Нет Язвенная болезнь две-
надцатиперстной кишки

Нет

Мигрень Нет Нет С аурой Нет Нет
Число эритроцитов 
в общем анализе крови, 
× 1012/л (норма 4,0–5,0)

5,5 4,4 4,0 6,5 5,5

Лечение Эмболизация Эмболизация Эмболизация Видеоторакоскопическая 
резекция

Видеоторакоскопическая ре-
зекция

Вторичная профилакти-
ка после хирургическо-
го лечения

Апиксабан 5 мг 
2 раза в день 

Ацетилсалициловая 
кислота 1 год

Ацетилсалициловая 
кислота 1 год

Ничего Апиксабан 5 мг 2 раза в день 
6 мес.

П р и м е ч а н и е :  ЗМА — задняя мозговая артерия; СМА — средняя мозговая артерия; ПМА — передняя мозговая артерия; ЗНМА — задняя нижняя 
мозжечковая артерия; ВМА — верхняя мозжечковая артерия; ТКДГ — транскраниальная доплерография; HITS — High Intensity Transient Signals; 
НГТ — наследстенная геморрагническая телеангиэктазия; ЛАВМ — легочная артериовенозная мальформация; ИИ — ишемический инсульт.
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T a b l e  1
Characteristics of the patients with pulmonary arteriovenous malformation — associated ischaemic stroke

Patient number
1 2 3 4 5

Age (years) 23 32 45 22 24
Gender Female Female Female Male Male
Strokes in history 3 1 1 1 1 
Clinical presentation Muscle weakness, 

hemianopsia
Right arm 
numbness, 
dysarthria, 
dizziness, 
nausea, 

vomiting

Transient muscle 
weakness in the 

right leg, aphasia

Aphasia Hemiplegia, dysarthria, neglect

Triggers None None None Bed rest following a gastric 
surgery

Alcohol intake

Lesion Cerebellar 
cortex, right PCA 

territory, left 
MCA territory

Territories of 
both PICAs and 

the left SCA

Left ACA 
territory

Two cortical infarcts in right 
and left MCAs territories, 

parietal lobes

Left MCA territory (M1 
occlusion), haemorrhagic 

transformation

Reperfusion therapy None None None None Intravenous thrombolytic therapy, 
mechanical thrombectomy

Rankin scale in a month 1 0 0 0 2
Cerebral arteries Normal Normal Normal Capillary telangiectasia Normal
TCD with a bubble test, 
HITS

> 25 (curtain) > 25 (curtain) > 25 (curtain) 10 25

Contrast appearance on 
TOE

After 3 cardiac 
cycles

After 6 cardiac 
cycles

After 6 cardiac 
cycles

After 5 cardiac cycles After 5 cardiac cycles

Deep vein thrombosis No No No No No
PAVM diagnosis At the age of 23, 

after 3 ischaemic 
strokes

During 
ischaemic stroke 

management

At the age of 44; 
on chest CT for 

bronchitis

At the age of 16, on 
fl uorography

During ischaemic stroke 
management

PAVM number and location > 7
Right lung: S3, 
S4, S6, S8, S9, 

S10
Left lung: S5, S8 

1
S4–S5 of the 

left lung

1
S3 of the right 

lung

4
Right lung: S4, S9
Left lung: S4, S5

1
S10 of the left lung

Size of the largest PAVM 
(mm)

10 × 8 × 12 53 × 30 × 28 9 × 8 × 10 25 × 17 25 × 20 × 31

HHT Yes No No Yes Yes
Clinical features of HHT/
PAVM

Frequent epistaxis 
since childhood, 
gastric bleedings

None Scratchy throat, 
lingering cough

Punctate telangiectasias of 
the tongue; mild cyanosis of 
the lips, tongue and terminal 
phalanges of fi ngers and toes; 

nail clubbing

Punctate telangiectasias of the 
tongue and lower lip; nail clubbing

Family history Denies Denies Denies Matrilineal telangiectasias of 
the tongue

Unknown

Connective tissue dysplasia Myopia, scoliosis, 
pes planus

Myopia, 
scoliosis, pes 
planus, high-
arched palate, 
altered teeth 

growth

No Myopia, pes planus, scoliosis, 
altered teeth growth, high-

arched palate

Scoliosis, altered teeth growth, 
high-arched palate

Chronic diseases Moderate myopia Partial 
thyroidectomy, 

hypothyroidism, 
varicose veins 

in legs

None Peptic ulcer disease 
(duodenum)

None

Migraine No No With aura No No
RBC count (× 1012 per litre)
Normal range: 4.0–
5.0 × 1012 per litre

5.5 4.4 4.0 6.5 5.5

Treatment Embolisation Embolisation Embolisation Video-assisted thoracoscopic 
resection

Video-assisted thoracoscopic 
resection

Post-operative secondary 
prevention

Apixaban 5 mg 
twice a day

Acetylsalicylic 
acid for 1 year

Acetylsalicylic 
acid for 1 year

None Apixaban 5 mg twice a day 
(6-month course)

N o t e :  ACA — anterior cerebral artery; MCA — middle cerebral artery; SCA — superior cerebellar artery; PICA — posterior inferior cerebellar artery; TCD — 
transcranial Doppler ultrasound; HITS — high-intensity transient signals; TOE — transoesophageal echocardiography; PAVM — pulmonary arteriovenous 
malformation; HHT — hereditary haemorrhagic telangiectasia; RBC — red blood cell.
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торакальным хирургом, рекомендовано плановое 
оперативное лечение. На 14-е сутки пребывания 
в стационаре симптоматика практически полностью 
регрессировала, сохранялись легкие координатор-
ные нарушения.

Поиск причины инсульта продолжен амбулатор-
но при обследовании в Научном центре неврологии. 
Ввиду наличия ЛАВМ проведена транскраниальная 
доплерография с введением контрастного препарата 
(bubble-test) для диагностики шунта справа налево: 
через 6 сердечных циклов получен «занавес» из ми-
кроэмболических сигналов в покое (шунт 4-й сте-
пени). Множественное количество пузырьков реги-
стрировалась по обеим средним мозговым артериям 
на протяжении более 2 мин.

26 апреля пациенте проведена эндоваскулярная 
эмболизация артериовенозной мальформации лево-
го легкого Vascular Plug II Amplatzer 10*7 мм спира-
лями Tornado 3*2 мм и Tornado 4*2 мм (рис. 2, F). 
С целью вторичной профилактики инсульта назначе-
на ацетилсалициловая кислота 100 мг 1 раз в день 
длительностью 6 мес.

Клинический случай №5. Пациент, 24 года, 
хроническими заболеваниями не страдал, курил. 
20 апреля вечером выпил три бутылки пива, а утром 
поехал на машине на дачу (15 мин пути). Вышел 

из машины, дошел до двери дома, упал и не мог 
самостоятельно встать из-за слабости в правых ко-
нечностях. Доставлен в стационар ГКБ № 4 г. Пер-
ми через 3 ч от времени развития симптомов. В не-
врологическом статусе: умеренная моторная афазия, 
асимметрия лица, гемигипестезия и выраженный 
правосторонний гемипарез, NIHSS 16 баллов.

Выполнена КТ головного мозга, КТ-ангиография 
и КТ-перфузия (рис. 3, A, B), выявлена обширная 
зона пенумбры в бассейне левой средней мозго-
вой артерии на фоне окклюзии М1-сегмента левой 
средней мозговой артерии. Начат внутривенный 
тромболизис альтеплазой. По случайности во время 
введения болюса альтеплазы пациенту проводилась 
трансторакальная эхокардиография: отмечено появ-
ление большого количества микропузырьков в левых 
камерах сердца. Пациент доставлен в рентген-опе-
рационную. При выполнении селективной дигиталь-
ной ангиографии визуализирована окклюзия па-
риетальной ветви левой средней мозговой артерии 
в сегменте М2 (рис. 3, С). Выполнено две попытки 
тромбаспирации при помощи системы Penumbra, 
достигнут кровоток TICI-III (рис. 3, D). Примеча-
тельно, что в процессе тромбаспирации отмечалось 
локальное тромбообразование в зоне манипуляции. 
Отмечен регресс двигательных нарушений, однако 

Рис. 1. Результаты нейровизуализации и ангиопульмонографии. A, B — МРТ Т2-ВИ пациента №1; С — селективная ангио-
пульмонография пациента №1; D, E — МРТ FLAIR пациента №2; F — селективная ангиопульмонография пациента №2; G — 
МРТ FLAIR пациента №3; H — МРТ DWI пациента №3; I — селективная ангиопульмонография пациента №3; J, K — МРТ 
FLAIR пациента №4; L — КТ-ангиопульмонография пациента №4; M, N — МРТ DWI пациента №5; L — КТ-ангиопульмоно-
графия пациента №5
Fig. 1. Neuroimaging and pulmonary angiography. A, B — T2-weighted MRI of Patient 1; C — selective pulmonary angiography of 
Patient 1; D, E — FLAIR MRI of Patient 2; F — selective pulmonary angiography of Patient 2; G — FLAIR MRI of Patient 3; H — 
MRI with diff usion-weighted imaging (DWI) of Patient 3; I — selective pulmonary angiography of Patient 3; J, K — FLAIR MRI of 
Patient 4; L — CT pulmonary angiography of Patient 4; M, N — MRI with diff usion-weighted imaging (DWI) of Patient 5; O — CT 
pulmonary angiography of Patient 5.
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сохранялась легкая моторная афазия и когнитивные 
нарушения.

Продолжено обследование, направленное на по-
иск причин ишемического инсульта: дуплексное 
сканирование вен нижних конечностей (тромбов 
нет), bubble-test (более 25 HITS (рис. 3, E)), чреспи-
щеводная эхокардиография (открытого овального 
окна и дефекта межпредсердной перегородки не 
выявлено, тромбов нет; при введении контраста — 
массивное заполнение левых камер микропузырь-
ками) и инфекционный поиск (ВИЧ, сифилис, ви-
русные гепатиты — отрицательный). Проведена КТ 
грудной клетки (проявления вирусной пневмонии 
с явлениями регресса, вероятность COVID-19 вы-
сокая, КТ-1) и КТ-пульмонография (слева в параме-
диастинальных отделах S10 определяется образо-
ванный субсегментами А10 и дренируемый в ветвь 
нижнедолевой вены сосудистый клубок неправиль-
ной формы, равномерно выполненный контрастным 
веществом, размерами до 2,5 × 2 × 3,1 см; рис. 3, K). 
ПЦР к SARS-CoV-2 отрицательная, концентрация 
D-димера составила 1195 нг/мл. 28 апреля выпол-
нена МРТ головного мозга (рис. 3, F–I), визуализи-
рован инфаркт в бассейне левой средней мозговой 
артерии с признаками геморрагической трансфор-
мации и выраженным накоплением контраста; сни-
жение кровотока на уровне М1 слева протяженно-
стью 3 мм; накопления контраста стенкой средней 

не выявлено, признаков интрамуральной гемато-
мы нет.

При прицельном физикальном обследовании вы-
явлены телеангиэктазии на языке и нижней губе, 
а также признаки дисплазии соединительной ткани: 
нарушение роста зубов, «готическое» нёбо, сколиоз, 
изменение ногтевых пластинок по типу «часовых 
стекол» (рис. 3, J).

19 мая пациенту выполнена видеоторакоскопи-
ческая атипичная резекция легкого. В проекции ба-
зальной пирамиды на границе S8–9 визуализирована 
артериовенозная мальформация размерами 2 × 3 см 
(рис. 3, L). Произведена клиновидная резекция ниж-
ней доли легкого с мальформацией. При разрезе пре-
парата выявлена сосудистая аневризматическая по-
лость размерами 1,5 × 2 × 2 см, в которой есть устья 
3 сосудов (артерий и вен) (рис. 3, M). С целью вто-
ричной профилактики инсульта назначен апиксабан 
в дозе 5 мг два раза в день длительностью на 6 мес.

Обсуждение. ЛАВМ представляет собой ано-
мальное сообщение между легочным и системным 
кровотоком посредством патологических сосуди-
стых структур, соединяющих легочную артерию 
с легочной веной, что приводит к шунтированию нор-
мального легочного капиллярного русла с развитием 
экстракардиального право-левого шунта. В основе 
9 из 10 случаев ЛАВМ лежит НГТ, у остальных па-
циентов заболевание носит спорадический характер 

Рис. 2. Результаты обследования и лечения пациента №2: МРТ головного мозга (A–C, FLAIR); КТ-ангиопульмонография (D); 
селективная ангиопульмонография до (E) и после эмболизации (F)
Fig. 2. Diagnostics and treatment of Patient 2. A–C — FLAIR MRI of the brain; D — CT pulmonary angiography; E — selective 
pulmonary angiography before embolisation; F — selective pulmonary angiography after embolization
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[6, 7]. Распространенность ЛАВМ в популяции 
составляет 1 на 2600 [8]. По результатам Austrian 
Paradoxical Cerebral Embolism Trial, легочной шунт 
определяется изолированно у 5,3% пациентов с ИИ 
и право-левым шунтом в возрасте ≤ 55 лет и у 1,1% 
пациентов сочетается с открытым овальным окном 
[9]. В исследовании K. Topiwala и соавт. показано, 
что в США с 2005 по 2014 г. наблюдалось 822 па-
циента с ИИ и ЛАВМ (0,02% от общего числа ИИ), 
среди них НГТ имела место у 12,9% больных [10].

В литературе имеется множество подробных 
описаний отдельных случаев ИИ на фоне ЛАВМ 
[11–15]. Так, в недавней работе R. Cappa и соавт. 
представлен случай острого ИИ в бассейне левой 
средней мозговой артерии наряду с ранее перенесен-
ными инфарктами мозжечка вследствие ЛАВМ [15]. 
Однако описания серии клинических наблюдений 
ЛАВМ-ассоциированного ИИ в доступных источни-
ках не обнаружено.

Анализ настоящей серии из пяти клинических 
случаев позволяет выделить несколько особенностей 
заболевания. Все пациенты с ЛАВМ-ассоциирован-
ным ИИ были молодого возраста, тогда как в попу-
ляции исследования K. Topiwala и соавт. средний 

возраст больных составил 58 лет [10]. У большин-
ства пациентов индексное цереброваскулярное со-
бытие стало первым, лишь у одной пациентки от-
мечались рецидивирующие инсульты. Клиническая 
картина варьировала в зависимости от локализации 
инфаркта мозга. Во всех случаях визуализированы 
эмболические очаги, у двух пациентов вовлекался 
вертебробазилярный бассейн, у одного больного — 
бассейн передней мозговой артерии. У двух паци-
ентов отмечено одновременное поражение несколь-
ких сосудистых бассейнов. В клиническом случае 
S.G. Zanati Bazan и соавт. также описаны массивные 
инфаркты обоих полушарий головного мозга у па-
циента с предполагаемым пульмональным шун-
том [16].

У двух пациентов развитию инсульта предше-
ствовали факторы, связанные с иммобилизацией 
и приемом алкоголя. У пациента №5 не исключено 
влияние COVID-19, однако доказать это не удалось. 
Следует отметить, что точный механизм развития 
ИИ у пациентов с ЛАВМ неизвестен: он может быть 
представлен как парадоксальной эмболией (чаще), 
так и тромбообразованием в полости аневризмы 
(реже) [7]. S. Velthuis и соавт. продемонстрировали 

Рис. 3. Результаты обследования и лечения пациента №5: КТ головного при поступлении (A); КТ-перфузия (B); селективная 
субтракционная цифровая ангиография до (С) и после (D) тромбоэкстракции; МРТ головного мозга (F — DWI; G — FLAIR; 
H — T1 c контрастированием; I — SWAN); телеангиэктазии на языке и нижней губе (J); КТ-ангиопульмонография (K); видео-
торакоскопия (L); макропрепарат ЛАВМ после резекции (M)
Fig. 3. Diagnostics and treatment of Patient 5: A — brain CT on admission; B — CT perfusion; C — selective digital subtraction 
angiography before thromboaspiration; D — selective digital subtraction angiography after thromboaspiration; F — DWI MRI of the 
brain; G: FLAIR MRI of the brain; H — T1-weighted MRI of the brain with contrast enhancement; I: SWAN MRI of the brain; J — 
telangiectasias of the tongue and lower lip; K — CT pulmonary angiography; L — video-assisted thoracoscopy; M — gross specimen 
of pulmonary arteriovenous malformation after resection
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взаимосвязь между степенью шунта справа налево 
при ТТ-ЭхоКГ и распространенностью церебраль-
ных осложнений (ИИ, ТИА, абсцесс головного моз-
га) у 1038 пациентов, прошедших скрининг на НГТ 
[17]. Установлено, что шунты 2-й и 3-й степени вы-
ступают независимыми прогностическими фактора-
ми развития церебральных событий. В нашей группе 
превалировали пациенты с 3-й степенью шунтиру-
ющего кровотока, однако ни у одного из них не был 
верифицирован тромбоз глубоких вен нижних ко-
нечностей, поэтому механизм парадоксальной эмбо-
лии не был доказан. При этом в литературе имеется 
описание клинического случая ИИ на фоне ЛАВМ 
и НГТ у пациентки, совершившей трансокеаниче-
ский перелет [18], а также тромбоза глубоких вен 
нижних конечностей [19] и ТЭЛА, сопутствующих 
ИИ [16]. Следует учитывать вариабельность стро-
ения ЛАВМ, которая может быть представлена как 
расширенным и извилистым прямым анастомозом 
между артерией и веной (пациент №3), так и боль-
шим одно- или многодольчатым мешком или плекси-
формной массой расширенных сосудистых каналов 
(пациент №2) [20]. Последний вариант ЛАВМ не-
редко может становиться источником тромбоэмбо-
лии вследствие пристеночного тромбообразования 
внутри камер мальформации. Кроме того, особен-
ности инфарктов головного мозга у пациентов №4 
(кортикальный ламинарный некроз и накопление 
контраста) и №5 (геморрагическая трансформация 
и накопление контраста) позволяют предположить 
особый характер эмболического материала, напри-
мер инфицированные эмболы [21].

Пациенту №5 проведена реперфузионная тера-
пия, включавшая внутривенный тромболизис и эн-
доваскулярную тромбаспирацию. Ранее описано 
несколько случаев успешного проведения внутри-
венного тромболизиса при ЛАВМ-ассоциированном 
ИИ [22,23]. По результатам исследования K. Topiwala 
и соавт., 5,9% пациентов с ИИ и ЛАВМ получили 
внутривенный тромболизис, но ни одному больному 
не выполнена механическая тромбоэкстракция [10]. 
По нашим данным, представленный случай являет-
ся первым описанием тромбоэкстракции у пациента 
с ЛАВМ-ассоциированным ИИ.

При выполнении ЧП-ЭхоКГ визуализация кон-
траста отмечалась после 3–6 сердечных циклов. По-
казано, что тогда как наличие кардиального шунта 
характеризуется появлением микропузырьков в ле-
вом предсердии в течение первых трех кардиоци-
клов, возникновение данного феномена после пятого 
кардиоцикла позволяет заподозрить легочной шунт 
[24]. Однако достоверная дифференциация карди-
ального и пульмонального шунтов возможна только 
при их прямой визуализации: пациенты с низким 
давлением в правом предсердии или отсроченным 
маневром Вальсальвы могут демонстрировать за-
держку появления микропузырьков, тогда как у па-
циентов со значимыми ЛАВМ иногда наблюдается 
раннее появление контраста [25].

У трех пациентов ЛАВМ были впервые верифи-
цированы при ИИ, что доказывает важность поиска 

парадоксальной эмболии и ее причины у молодых 
пациентов с мозговой катастрофой. У трех больных 
диагностирована НГТ, причем у одного из них вы-
полнено генетическое тестирование (выявлена гете-
розиготная мутация в гене эндоглина). НГТ (болезнь 
Рендю–Ослера–Вебера) представляет собой ауто-
сомно-доминантное заболевание, основными про-
явлениями которого являются телеангиэктазии кожи 
и слизистых оболочек, а также геморрагический син-
дром. Диагностические критерии НГТ (необходимо 
три и более) включают наличие рецидивирующих 
и спонтанных носовых кровотечений, телеангиэкта-
зии кожи и слизистых в типичных местах (губы, по-
лость рта, пальцы, нос), висцеральные АВМ (легоч-
ные, церебральные, печеночные), спинальные или 
желудочно-кишечные телеангиэктазии (с кровотече-
ниями или без) и семейный анамнез [5, 26]. Лишь 
у одного пациента удалось доказать отягощенную 
наследственность. Наиболее частой жалобой паци-
ентов с ЛАВМ является одышка, которая возникает 
при физической нагрузке (51%). Объективным при-
знаком наличия гипоксии выступает повышение ге-
моглобина и эритроцитов (вторичный эритроцитоз) 
в клиническом анализе крови [27], что наблюдалось 
у трех из наших пациентов, а также снижение пар-
циального давления кислорода в артериальной кро-
ви (PaO2) < 80 мм рт. ст. со средним значением (PaO2) 
47 мм рт. ст. [28].

Клинические проявления ЛАВМ, помимо мало-
симптомной гипоксии, могут включать диспноэ, кро-
вохарканье и спонтанный гемоторакс [8, 29]. У од-
ного из наших пациентов со спорадической ЛАВМ 
заболевание дебютировало першением в горле и за-
тяжным кашлем, что стало поводом для проведения 
КТ легких, где была заподозрена мальформация.

Неврологические проявления ЛАВМ встреча-
ются в 19–59% случаев, зачастую являясь первым 
проявлением патологии [26, 30]. Многочисленные 
исследования демонстрируют среди пациентов 
с ЛАВМ высокий процент лиц, страдающих мигре-
нью (50–63%), симптомы которой уменьшаются по-
сле оперативного лечения мальформаций. При этом 
симптоматика и лечение мигрени не отличаются от 
таковых в общей популяции [31]. Патогенез цефа-
лалгии при ЛАВМ до конца не раскрыт. Согласно од-
ной из гипотез, 5-гидрокситриптамин (5HT или се-
ротонин), содержащийся в тромбоцитах, имеет одно 
из ведущих значений в развитии мигрени. В норме 
практически весь серотонин из венозной крови дол-
жен удаляться путем разрушения в легких. Однако 
при отсутствии капиллярного легочного фильтра 
избыток серотонина остается в периферической 
крови, что приводит к активации церебральных 
механизмов инициации приступа [32]. Еще одно 
мнение предлагает в качестве триггера мигрени 
снижение сатурации кислорода в крови вследствие 
право-левого сброса. Исследование T. Takano и со-
авт. показало, что распространяющаяся кортикаль-
ная депрессия связана с тяжелой гипоксией, тогда 
как повышение рO2 сокращает продолжительность 
последней [33].
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Так как риск инсульта не зависит от размера 
ЛАВМ, хирургическое лечение рекомендуется во 
всех случаях, особенно при наличии НГТ [7]. Тро-
им из пяти пациентов выполнена эндоваскулярная 
эмболизация ЛАВМ, двоим — видеоторакоскопиче-
ская резекция. Среди опубликованных данных име-
ется множество примеров успешной эмболизации 
ЛАВМ [14, 34–36] и несколько случаев видеотора-
коскопической резекции у пациентов с ИИ на фоне 
ЛАВМ [37, 38].

В качестве медикаментозной профилактики по-
сле эндоваскулярного лечения двум пациентам на-
значен апиксабан, двум больным — ацетилсалици-
ловая кислота. Пациенту №4 антитромботические 
препараты не назначались ввиду высокого риска 
кровотечений. Оптимальная медикаментозная вто-
ричная профилактика в данной клинической ситу-
ации неизвестна и должна носить индивидуальный 
характер. Назначение антикоагулянтов целесообраз-
но при высоком риске рецидивов, например при на-
личии незакрытых АВМ или тромбофилии. Высокая 
вероятность геморрагических осложнений при НТГ 
обосновывает максимально осторожное отношение 
к назначению антитромботических препаратов.

Заключение. Представленная серия клиниче-
ских случаев свидетельствует о том, что ЛАВМ, 
развивающаяся обычно в рамках НГТ, представляет 
собой значимую причину ИИ у пациентов молодого 
возраста. С целью своевременной верификации дан-
ной причины важно активно выявлять симптомы, 
характерные для ЛАВМ и НТГ, а также, при отсут-
ствии у молодого пациента с ИИ классических при-
чин заболевания, проводить поиск парадоксальной 
эмболии. При выявлении при помощи контрастной 
Эхо-КГ и/или транскраниальной доплерографии 
шунта справа налево при интактной межпредсерд-
ной перегородке необходимо проведение ангиопуль-
монографии. При обнаружении ЛАВМ она подле-
жит хирургическому лечению вне зависимости от 
анатомических характеристик.
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