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Артериовенозная мальформация (АВМ) области головы и шеи – редкое заболевание, возникающее в процессе эмбрио- и вас-
кулогенеза ввиду мутации RASA1, которая наследуется по аутосомно-доминантному типу и связана с локусом CMC1  
на длинном плече 5-й хромосомы 5q13.3. По статистике, АВМ встречаются реже, чем другие врожденные пороки развития 
сосудов, такие как лимфатические или венозные мальформации. Несмотря на то что АВМ – незлокачественные новообра-
зования, они являются наиболее агрессивными, деструктивными и сложными в плане строения из всех сосудистых аномалий. 
В зарубежной литературе имеются немногочисленные работы с описанием случаев данной патологии (например, I.T. Jackson 
и соавт. проанализировали 16 случаев патологии, M.T. Chen и соавт. сообщили о 14 случаях, M.P. Kohaut и соавт. проанали-
зировали 81 случай с экстракраниальными АВМ). В отечественной литературе работы с описанием клинических случаев 
АВМ единичны, поэтому тема остается достаточно актуальной.
В статье представлено редкое клиническое наблюдение АВМ полости носоглотки и ротоглотки с формированием менинго-
энцефалоцеле у пациентки 34 лет.
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Arteriovenous malformation (AVM) of the head and neck is a rare disease developing during embryo- and vasculogenesis due  
to RASA1 mutation which is inherited in accordance with autosomal dominant pattern and is associated with CMC1 locus on the long arm  
of the 5th chromosome 5q13.3. Statistically, AVMs are rarer than other congenital vascular abnormalities such as lymphatic or venous malfor-
mations. While AVMs are non-malignant neoplasms, among all vascular abnormalities they are the most aggressive, destructive and complex 
in their structure. In international literature, a small number of articles describing cases of this pathology exists (for example, I.T. Jackson  
et al. analyzed 16 cases of this pathology, M.T. Chen et al. reported on 14 cases, M.P. Kohaut et al. analyzed 81 cases of extracranial AVMs).  
In Russin literature, the number of articles describing clinical cases of AVM is in the single digits, and this topic remains quite relevant.
The article presents a rare clinical observation of AVM of the nasopharyngeal and oropharyngeal cavity with formation of meningoencepha-
locele in a 34-year-old female patient.
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ВВЕДЕНИЕ
Аномалии сосудистого строения составляют гете-

рогенную группу врожденных патологий сосудов. Они 
включают сосудистые опухоли и мальформации, ко-
торые различаются между собой по характерному 

строению, патофизиологии, клинической картине,  
а в дальнейшем – подходами к лечению. Эти врожден-
ные пороки развития сосудов клинически можно раз-
делить на следующие виды. 
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1. Сосудистые опухоли:
 – инфантильная гемангиома;
 – врожденная гемангиома;
 – пучковидная гемангиома;
 – капошиформная гемангиоэндотелиома;
 – веретеноподобная гемангиоэндотелиома;
 – другие, редкие гемангиоэндотелиомы;
 – приобретенные сосудистые опухоли (пиогенная 
гранулема, гемангиома в виде мишени, микро-
венулярная гемангиома и т. д.).

2. Сосудистые мальформации:
 ◦  Мальформации с медленным кровотоком:
• Капиллярные:

 – «винное пятно»;
 – телеангиэктазия;
 – ангиокератома.

• Венозные:
 – обычная спорадическая;
 – синдром Бина;
 – семейная кожная и слизистых оболочек;
 – гломангиома;
 – синдром Мафуччи.

• Лимфатические.
 ◦  Мальформации с быстрым кровотоком:

 – артериальная;
 – артериовенозная фистула;
 – артериовенозная.

 ◦  Комбинированные сложные сосудистые маль-
формации.

Артериовенозные мальформации (АВМ) – пороки 
развития, при которых имеется аномальное сообще-
ние между артериями и венами, чаще всего обнаружи-
ваемые у людей в подростковом и ювенильном пери-
одах. Эта патология возникает в процессе эмбрио-  
и васкулогенеза ввиду мутации RASA1, которая насле-
дуется по аутосомно-доминантному типу и связана  
с локусом CMC1 на длинном плече 5-й хромосомы 
5q13.3. По статистике, АВМ встречаются реже, чем дру-
гие врожденные пороки развития сосудов, такие как 
лимфатические или венозные мальформации [1]. 

В школьном возрасте АВМ часто ошибочно при-
нимают за сосудистое родимое пятно или гемангиому. 
В отличие от других мальформаций артериовенозная 
при рождении может представлять трудности для ди-
агностики вследствие отсутствия характерной клини-
ческой картины на начальных этапах. Известно, что 
они возникают из-за аномалий развития кровеносных 
сосудов в возрасте от 4 до 6 нед. 

Несмотря на то что АВМ – незлокачественные 
новообразования, они являются наиболее агрессив-
ными, деструктивными и сложными в плане строения 
из всех сосудистых аномалий. 

При гистологическом исследовании визуализиру-
ются расширенные тонкостенные сосуды, состоящие 
из эндотелиоцитов, не склонных к пролиферации; 

определяются нормальный уровень тучных клеток, тон-
кая базальная мембрана и дефицит гладких мышц.  
Сосуды заполнены богатой белком жидкостью и эози-
нофилами [2, 3].  В 90 % случаев мальформации опре-
деляются при рождении с одинаковой частотой  
у мальчиков и девочек. В отличие от гемангиом,  
у мальформаций отмечается полное отсутствие склон-
ности к инволюции.

Обычно размер поражения постепенно увеличи-
вается, что, как известно, связано с формированием 
коллатерального кровотока, поскольку нормальный 
кровоток движется к артериовенозному шунту с низ-
ким сопротивлением [4, 5]. Пубертатный период  
и различные травмы могут стать триггерными факто-
рами для роста [5, 6].  Чаще всего диагноз устанавли-
вают на основании клинической картины. На коже 
АВМ проявляется ярко-розовыми возвышающимися 
образованиями с четкими границами, для которых 
характерны повышенная локальная температура  
и пульсация. Характерная локализация – центральная 
часть лица, полость рта, конечности. Рост мальфор-
мации сопровождается местной инфильтрацией мяг-
ких тканей с последующим их разрушением. 

При ультразвуковом исследовании АВМ визуали-
зируются как множественные трубчатые структуры, 
кровоток может не определяться из-за его низкой ско-
рости. Магнитно-резонансная томография является 
основным лучевым методом исследования. Пораже-
ния имеют выраженную гиперинтенсивность в режи-
ме Т2. Один из наиболее распространенных высо-
коспецифичных лучевых признаков – наличие 
флеболитов. Данные поражения могут тромбировать-
ся [7]. Компьютерную томографию следует применять 
при необходимости четкой визуализации флеболитов 
или при подозрении на костное вовлечение [8].

При отсутствии симптомов лечение не назначают 
и проводят только при их наличии, а также при воз-
никновении осложнений. В настоящее время лечение 
АВМ включает хирургическое вмешательство, внутри-
сосудистую эмболизацию, комбинированную терапию 
в виде эмболизации с последующей хирургической 
резекцией, а также склеротерапию [9]. 

По мере увеличения размеров АВМ они прорастают 
в окружающие мягкие или костные ткани, и в зависи-
мости от степени инвазии появляются различные симп-
томы. Наиболее частый симптом – выраженное пуль-
сирование, локальные изменения могут появиться 
из-за давления на окружающие ткани. Если объем ве-
лик и через шунт проходит большой кровоток, это мо-
жет повлиять на сердечно-сосудистую систему и вы-
звать такие симптомы, как кардиомегалия, артериальная 
гипертония и сердечная недостаточность [10].  

Стандартизированный метод лечения АВМ в об-
ласти головы и шеи еще не разработан. Для этих целей 
была предложена классификация R.A. Schöbinger, ко-
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тологии. Так, I.T. Jackson и соавт. проанализировали 
16 случаев АВМ [13], M.T. Chen и соавт. сообщили  
о 14 случаях патологии [3], M.P. Kohaut и соавт. проана-
лизировали 81 случай с экстракраниальными АВМ [5]. 
В отечественной литературе работы с описанием кли-
нических случаев АВМ единичны, поэтому тема оста-
ется достаточно актуальной.

Мы представляем редкое клиническое наблюде-
ние АВМ полости носоглотки и ротоглотки с форми-
рованием менингоэнцефалоцеле.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациентка К., 34 лет, в мае 2023 г. обратилась в кли-

нику с жалобами на затруднение дыхания при изменении 
положения головы, в частности при наклонах вперед.  
Из анамнеза известно, что это явление беспокоит ее уже  
в течение 10 лет, однако ранее пациентка к врачам с дан-
ными жалобами не обращалась и обследование не проходила. 
Лечилась самостоятельно с помощью сосудосуживающих 
назальных спреев – без существенного эффекта.

Пациентка была обследована в объеме магнитно-
резонансной и компьютерной томографии области голо-
вы и шеи, также было выполнено эндоскопическое эндо-
назальное исследование.

На серии магнитно-резонансных томограмм опреде-
ляется АВМ с менингоэнцефалоцеле средней черепной 
ямки справа (рис. 1).

На серии компьютерных томограмм также визуа-
лизируются измененные сосуды полости носоглотки  
и ротоглотки (рис. 2).

Также было выполнено 3D-моделирование полученных 
изображений области головы и шеи (рис. 3). 

При проведении эндоскопического исследования в по-
лости носоглотки и ротоглотки определялись расширен-
ные, извитые, пульсирующие сосуды, образующие единую 
сеть (рис. 4).

торая описывает АВМ как различные стадии процесса, 
концентрируясь на клиническом статусе пациента  
с приведением практических рекомендаций по выбо-
ру наиболее удачного времени для проведения лече-
ния [11]. 

Классификация АВМ, предложенная R.A. Schöbinger: 
• I стадия – покой (покраснение кожи, гипертермия, 

артериовенозное шунтирование при допплеров-
ском исследовании; АВМ может скрываться под 
маской капиллярной мальформации или геманги-
омы в стадии регресса); 

• II стадия – экспансия (увеличение сосудов в раз-
мерах, дрожание, усиление пульсации, расшире-
ние и извитость вен); 

• III стадия – деструкция (трофические нарушения, 
язвы, кровотечения; возможен лизис костной тка-
ни); 

• IV стадия – декомпенсация (проявление сердечной 
недостаточности с увеличенным сердечным вы-
бросом и гипертрофией левого желудочка).
J.B. Milliken и J. Glowacki [1] рекомендовали хи-

рургическую резекцию или комбинированную тера-
пию на ранних стадиях (I и II), а также начинать лече-
ние как можно скорее при стадиях III и выше, 
поскольку высока вероятность осложнений. H.S. Jeong 
и соавт. [12] предложили стратегию лечения, включа-
ющую комбинацию эмболизации и хирургической 
резекции только в тех случаях, когда нет ответа после 
применения склеротерапии в качестве первоначаль-
ного лечения АВМ головы и шеи. Однако на данный 
момент самым радикальным методом избавления от 
АВМ был и остается хирургический. Но в качестве 
самостоятельного метода он применим лишь у паци-
ентов с низким риском развития осложнений.

Стоит отметить, что в литературе имеются немно-
гочисленные работы с описанием случаев данной па-

Рис. 1. Магнитно-резонансные томограммы. Определяется артериовенозная мальформация с менингоэнцефалоцеле средней черепной ямки спра-
ва: а, б – Т2-взвешенные изображения во фронтальной плоскости; в – Т1-взвешенное изображение в аксиальной плоскости; г – FLAIR-импульс-
ная последовательность в сагиттальной плоскости

Fig. 1. Magnetic resonance imaging. An arteriovenous malformation with meningoencephalocele of the middle cranial fossa on the right is visualized:  
а, б – Т2-weighted images in the frontal plane; в – Т1-weighted image in the axial plane; г – FLAIR pulse sequence in the sagittal plane

а вб г
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Рис. 2. Компьютерно-томографическая ангиография. Аксиальные постконтрастные изображения. Визуализируются измененные сосуды полости 
носоглотки и ротоглотки

Fig. 2. Computed tomography angiography. Axial postcontrast images. Modified vessels on the nasopharyngeal and oropharyngeal cavity are visualized

Рис. 3. Компьютерно-томографическая ангиография, артериальная фаза. 3D-моделирование

Fig. 3. Computed tomography angiography, arterial phase. 3D modeling
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Таким образом, по данным инструментальных иссле-
дований у пациентки диагностирована АВМ полости 
носоглотки и ротоглотки с формированием менингоэн-
цефалоцеле.

В связи с риском развития таких тяжелых ослож-
нений, как менингит, пневмоцефалия и абсцесс мозга, для 
удаления менингоэнцефалоцеле пациентке было рекомен-
довано хирургическое вмешательство, однако пациентка 
от предложенного лечения отказалась.

ЗАКЛюЧЕНИЕ
Несмотря на то что АВМ – незлокачественные но-

вообразования, они являются наиболее агрессивными, 
деструктивными и сложными в плане строения из всех 

сосудистых аномалий. В литературе имеются немно-
гочисленные работы с описанием случаев данной па-
тологии. Стандартизированный метод лечения АВМ 
в области головы и шеи в настоящее время не разра-
ботан.

Представленный случай демонстрирует редкое 
клиническое наблюдение – АВМ полости носоглотки 
и ротоглотки с формированием менингоэнцефалоце-
ле. Данная ситуация сопряжена с риском развития 
таких тяжелых осложнений, как менингит, пневмоце-
фалия и абсцесс мозга, в связи с чем пациентке для 
удаления менингоэнцефалоцеле было рекомендовано 
хирургическое вмешательство, однако пациентка  
от предложенного лечения отказалась.

Рис. 4. Эндоскопические изображения. Артериовенозная мальформация полости носоглотки

Fig. 4. Endoscopic images. Arteriovenous malformation of the nasopharyngeal cavity
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