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Статья посвящена вопросам терминологии, классификации разных форм врожденных сосудистых 
мальформаций (ВСМ) или ангиодисплазий, рассматриваются основные принципы диагностики и лечения. 

Целью данной работы является усовершенствование классификации врожденных сосудистых маль-
формаций и создание диагностических и лечебных алгоритмов, что позволит оптимизировать тактику 
и  улучшить результаты лечения больных. Подробно анализируются достоинства и недостатки основных 
предшествующих отечественных и зарубежных классификаций, отмечается необходимость принятия уни-
версальной терминологии, классификации с целью обеспечения унифицированной диагностической и ле-
чебной тактики. 

На основе многолетнего клинического опыта авторы предлагают для обсуждения собственную 
классификацию врожденных сосудистых аномалий “vasc+t” и лечебно-диагностические алгоритмы для 
наиболее распространенных форм ВСМ. Предложенная классификация включает разделы, позволяющие 
определить форму ВСМ, распространенность заболевания, наличие осложнений с указанием показаний к 
оперативному лечению: I. cосудистый дефект ВСМ; II. анатомический дефект ВСМ; III. локализация де-
фекта; IV. осложнения, в том числе являющиеся абсолютными и относительными показаниями к лечению; 
V врожденные сосудистые опухоли. Учтена возможность дифференциальной диагностики с врожденными 
сосудистыми опухолями, что позволяет избежать фатальных ошибок на этапе диагностики.

Ключевые слова: врожденные сосудистые мальформации, ангиодисплазии, врожденные сосудистые опухо-
ли, новая классификация  сосудистых аномалий «vasc+t», терминология, алгоритм диагностики, лечения

The article is devoted to the problems of terminology, classification of different forms of congenital vascular 
malformations (CVM) or angiodisplasias, basic principles of diagnostics and treatment. The aim of this paper is to 
improve the classification of congenital vascular malformations and the establishment of diagnostic and therapeutic 
algorithms to optimize tactics and treatment outcomes.

 The advantages and disadvantages of basic preceding domestic and foreign classifications are analysed in 
details, the necessity of acceptance of uniform terminology, classification with the purpose of providing of universal 
diagnostic and treatment tactics is marked. On the basis of long-term clinical experience the authors offer their own 
classification of congenital vascular abnormalities “vasc+t” and algorithms of diagnostics and treatment of the most 
widespread forms of  CVM. 

The offered classification includes points, allowing to define the form of CVM, prevalence of disease, 
presence of complications with indications to operative treatment: I. Vascular defect of CVM; II. Anatomic defect 
of CVM;  III. Localisation of defect; IV. Complications being absolute and relative indications to treatment; V. 
Congenital vascular tumours. Possibility of differential diagnostics of  congenital vascular tumours is taken into 
account letting to avoid fatal errors on the stage of diagnostics.

Keywords: сongenital vascular malformations, angiodysplasia, new classification of vascular abnomalities «vasc+t», 
congenital vascular tumours, complications, terminology, algorithms of diagnostics and treatment

Введение

Целью написания данной статьи является 
не только проведение детального литературно-
го обзора с историческим экскурсом в темати-
ку, посвященную ангиодисплазиям или врож-
денным сосудистым мальформациям, но и, что 
является самым главным, стремление обратить 
внимание читателей на многообразие клини-

ческих проявлений патологии, базирующихся 
на данных, полученных с учетом современных 
возможностей диагностики и операционных 
ревизий, а также практического хирургическо-
го опыта, накопленного столетиями ведущими 
учеными мира.

Зачем? В первую очередь, это не только 
систематизация современных знаний и пред-
ставлений о ВСМ, а основное – обеспечение 
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патогенетичности в лечении вследствие того, 
что большинство из форм ВСМ могут маски-
роваться под рутинные хронические заболева-
ния сосудов.

Врожденные сосудистые мальформа-
ции (ВСМ) или ангиодисплазии – истинные 
структурные аномалии, образующиеся в пе-
риод эмбрионального васкуло- и ангиогенеза 
в результате неполной резорбции первичных 
кровеносных сосудов вследствие комплекс-
ного взаимодействия тератогенных факторов, 
проявляющиеся в виде гипер-, гипо-, аплазии 
артерий, вен, капилляров и лимфатических 
сосудов, развитием артериовенозных соустьев, 
что приводит к выраженным анатомо-функци-
ональными нарушениям и  ранней инвалиди-
зации пациентов [1-7].

Итак, целью написания обзора является 
усовершенствование классификации врож-
денных сосудистых мальформаций и создание 
диагностических и лечебных алгоритмов, что 
позволит оптимизировать тактику и  улучшить 
результаты лечения пациентов.

История изучения врожденных сосудистых 
мальформаций

Исторически считалось, что ВСМ не явля-
ются результатом генетических аномалий, так 
как большинство клинических случаев были 
спорадическими. Однако исследования в этой 
области выявили генетические дефекты, явля-
ющиеся причиной тяжелых наследственных 

форм ВСМ и сочетанных синдромов, пере-
дающихся по аутосомно-доминантному типу, 
что проясняет патогенез спорадических пора-
жений и усиливает диагностические возмож-
ности [8, 9] (таблица 1). 

Проблема создания единой классифика-
ции ВСМ, которая удовлетворяла бы требова-
ниям различных специалистов (сосудистых и 
эндоваскулярных хирургов, патоморфологов), 
в настоящий момент остается актуальной. Все 
существующие систематизации можно разде-
лить на несколько групп: описательные, кли-
нические, ангиоэмбриологические и клинико-
морфологические. Предшествующие класси-
фикации были основаны только  на клиниче-
ских открытиях. По мере развития современ-
ных технологий происходило уточнение диа-
гностики ВСМ, и многие классификационные 
системы оказывались недостаточными по мере 
накопления данных этиологии/эмбриологии, 
анатомии и патофизиологии ВСМ. 

Предложены разнообразные классифика-
ционные системы ВСМ, но ни одна из них 
не принята как определяющая. В основу раз-
личных классификаций врожденных пороков 
развития сосудов и сосудистых опухолей (ге-
мангиом) положены анатомические, клини-
ческие, функциональные и эмбриологические 
критерии, однако единого, унифицированно-
го варианта по-прежнему не достигнуто. В 
литературе известно около 100 терминов, ис-
пользуемых по отношению к ВСМ. Наиболее 
часто употребляются следующие названия: 

Таблица 1
Генетические дефекты, выявленные при некоторых семейных ВСМ

Генетические дефекты, выявленные при некоторых семейных ВСМ
Диагноз Трансмиссия Хромосомная 

локализация
Мутированный ген

VMCM (Семейная кожная и слизистая 
венозная мальформация)

AD 9p21 Tie2 (TEK domain)

GVM (гломувенозная мальформация,  
гломангиома)

AD 1p21-22 Glomulin gene

CM-AVM (капиллярная мальформация-
артериовенозная мальформация)

AD 5q13,3 RASA1

Лимфедема Milroy AD 5q34-q35 VEGFR3
Лимфедема - дистихиаз AD 16q24 FOXC2
Церебральная кавернозная 
мальформация (CCM)

AD CCM1=7q11,2-q21
CCM2=7p15-p13
CCM3=3q25,2-27

CCM1:KRIT1
Лиганд de Krev/Rap1a

Синдром Bannayan-Riley-Ruvalcaba AD 10q23 PTEN
Атаксия-телеангиэктазия AR 11q22-23 ATM
HHT (синдром Rendu-Osler-Weber) AD HHT1=9q33

HHT2=12q13
HHT3=5q31,5-32

HHT1=ENG  (endoglin)
HHT2=ALK1 (activin 
receptor-like kinase1)

HHT3=gene?

Примечание: HHT – врожденная геморрагическая телангиэктазия; AD – аутосомно-доминантный; AR – 
аутосомно-рецессивный; VEGFR – рецептор сосудистого эндотелиального фактора роста.
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сосудистые гамартомы, венозные или арте-
риовенозные ангиомы, сосудистые факома-
тозы и ангиодисплазии, названия-эпонимы 
и, наконец, врожденные сосудистые маль-
формации. Терминология менялась в связи 
с «первооткрывателем» или исследователем, 
изучавшим данную патологию. Отсутствие 
согласия между специалистами в данном во-
просе отражается на качестве первичной диа-
гностики ВСМ. Как свидетельствуют данные 
литературы, наиболее часто употребляемыми 
терминами для обозначения АВФ ВСМ яв-
ляются следующие. Термин «ангиомы» при 
пороках периферических сосудов был пред-
ложен Virchov в 1863 г., длительный пери-
од времени эти заболевания рассматрива-
лись с онкологической точки зрения и объ-
единялись с опухолевыми заболеваниями, 
в том числе со злокачественными. В 1900 г.  
авторами M. Klippel и I. Trenauney был описан 
симптомокомплекс, характеризующийся на-
личием флебэктазии, телеангиоэктатического 
невуса и гипертрофии конечности («частич-
ного гигантизма»), названный синдромом 
Klippel-Trenauney. В 1907 г. F. Parkes Weber 
у пациентов с синдромом Klippel-Trenauney 
описал наличие артериовенозных (АВ) фи-
стул, впоследствии и до настоящего времени 
некоторые авторы называют этот вид порока 
синдромом Klippel-Trenauney-Parkes Weber. В 
русскоязычной литературе для обозначения 
ВСМ с наличием артериовенозного сброса 
используют термин синдром Паркс-Вебер-
Рубашова. С.Я. Рубашов в 1928 г. установил, 
что наряду с гипертрофией конечности, на-
личием сосудистого невуса и флебэктазий 
вен по наружной поверхности конечности у 
пациентов имеется множество АВ свищей. В 
1933 г., в монографии «Частичный гигантизм 
сосудистой системы» автор опубликовал, что 
именно АВ свищи являются причиной ука-
занных нарушений.

Применение известных синдромальных 
терминов «синдром Klippel-Trenauney» или 
«синдром Parkes Weber»  в настоящее время не 
попомогает конкретизировать характеристику 
поражения, вносит неясность и путаницу в 
анализ клинических наблюдений

В монографии E. Malan и A. Puglionisi 
(1974) сосудистые аномалии подразделялись 
по характеристикам роста на «гамартии» – 
мальформации с отсутствием тенденции рас-
пространения на окружающие ткани  и «га-
мартомы» – ВСМ с большей или меньшей 
тенденцией к пролиферации [10]. В настоящее 
время термином «гамартома» следует обозна-
чать неправильное соотношение нескольких 

или одной ткани, несвойственное для данного 
участка организма, характеризующееся опухо-
левидным доброкачественным ростом. Термин 
«ангиоматоз» или «гемангиоматоз» в настоя-
щее время употребляется по отношению к ге-
нерализованному гемангиматозу новорожден-
ных – особой форме гемангиом с диффузным 
поражением всех кожних покровов. Термином 
«артериовенозные ангиомы» обозначался один 
из морфологических типов АВФ ВСМ. Приме-
нение термина «гемангиома» для обозначения, 
ВСМ является некорректным, так как под эим 
термином подразумевается гиперпролифера-
тивный (опухолевидный) процесс сосудисто-
го генеза. Гемангиома – наиболее распро-
страненная форма опухоли, развивающаяся с 
рождения, происходящая из пролиферирую-
щего эндотелия и появляющаяся в позднем 
фетальном и раннем неонатальном периодах. 
Характеризуется быстрым ростом вначале с 
последующей спонтанной регрессией, наблю-
дающейся в позднем детстве. Периферические 
ВСМ – группа врожденных дефектов, которые 
развиваются в различных периферических со-
судистых системах с последующей задержкой 
развития на различных стадиях эмбриональ-
ной жизни. ВСМ – негиперклеточные обра-
зования и состоят из нормального, зрелого 
эндотелия, в отличие от гемангиом, в которых 
часто наблюдается повышенная митотическая 
активность. В целом, ВСМ распознаваемы с 
рождения, но не всегда проявляются клиниче-
ски, растут по мере роста ребенка и не регрес-
сируют, а, наоборот, имеют тенденцию к про-
грессированию, распространению в пубертат-
ном периоде, в отличие от гемангиом. Таким 
образом, крайне важно проводить дифферен-
циальную диагностику между ВСМ и геманги-
омой. Присущее различие между этими двумя 
патологиями абсолютно важно для установки 
правильного диагноза и последующего лече-
ния, требующих различных подходов, даже 
если они принадлежат к категории сосудистых 
аномалий.

Понятие «факоматозы» введено в 1933 г. 
Van der Hoeve для обозначения ряда врожден-
ных заболеваний, характеризующихся сочета-
нием невусных образований на коже с поро-
ками развития других тканей. К сосудистым 
факоматозам было принято относить синдром 
Клиппеля-Треноне, врожденные артериове-
нозные свищи и синдром Луи-Бар (телеанги-
эктазии кожи + мозжечковая атаксия). Эти за-
болевания объединяет лишь наличие невусов 
на коже, что не отражает патологической сущ-
ности каждого из них.

Термин «ангиодисплазии» введен E. Malan,  
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A. Puglionisi для обозначения группы пороков 
развития кровеносных сосудов конечностей 
[10].

В последующем европейскими авторами 
стал использоваться термин «ангиодиспла-
зия», американскими – «врожденная сосуди-
стая мальформация». Оба термина считаются 
практически идентичными, хотя некоторые 
патоморфологи считают термин «дисплазия» 
менее точным, так как под этим подразумева-
ется  гиперпролиферативность процесса.

Но, несмотря на значительный прогресс в 
понимании природы заболевания, отсутствие 
прижизненной рентген-анатомической карти-
ны не позволяло представить и систематизиро-
вать патологию. Это стало возможным в 70-х 
годах 20 века благодаря визуализации сосуди-
стой системы с помощью рентгенхирургиче-
ских и компьютерных методик. Клинические 
классификации середины 20 века основаны, 
как правило, на изучении патоморфологии ис-
сеченных ангиоматозных тканей и ангиоархи-
тектоники в связи с внедрением ангиографи-
ческих методов исследования [1, 10]. При этом 
часто отмечались терминологические ошибки, 
к примеру, отождествление гемангиом и анги-
одисплазий, отнесение микрофистул к группе 
сосудистых опухолей (гемангиом). 

Наиболее удачные классификации были 
основаны на клинико-морфологическом под-
ходе к разделению ВСМ в зависимости от до-
минирующего сосудистого компонента. 

Классификация D.E. Szilagyi, J.P. Elliot 
(1965) базируется на сопоставлении отдель-
ных форм ВСМ со стадиями эмбриогенеза 
сосудов, предложенных Wollard: появление 
микро- и макрофистульных артериовенозных 
дисплазий связывали с ретиформной (сетевид-
ной) стадией ангиогенеза [11]. Капиллярная 
мальфорфмация развивалась на стадии I. Хотя 
D.E. Szilagyi называл ВСМ гемангиомами, это 
не опухоли, а капиллярные или кавернозные 
формы ВСМ. Как указывают авторы, микро- 
или макрофистулезные формы ВСМ развива-
ются в случае нарушения развития на стадии 
II. Персистирование крупных эмбриональных 
вен происходит на стадии III, к примеру, та-
ких, как седалищная или большая латеральная 
вена нижней конечности. Однако, как свиде-
тельствую данные литературы, большинство 
форм ВСМ (более 70%) является смешанными 
[12-18] вследствие вовлечения нескольких сег-
ментов сосудистых систем (капилляров, вен, 
лимфатических сосудов).

Классификация А.В. Покровского,  
Ю.Д. Москаленко (1971) исходит из этих же 
принципов и включает определение стадии 

эмбриогенеза, на которой произошло нару-
шение формирования сосудистой системы, с 
указанием превалирующего сосудистого ком-
понента.

I. Эмбриональные стадии развития сосу-
дов:

1. Стадия первичной капиллярной сети.
2. Стадия обратного развития капилляр-

ной сети.
3. Стадия формирования кровеносных со-

судов.
II. Формы дисплазии по анатомической 

характеристике и нарушению гемодинамики:
1. Артериальная.
2. Венозная.
3. Артериовенозная.
Данная классификация рассматривает 

также и более частные подразделения: микро-, 
макрофистулезные формы, аплазия, агенезия, 
эктазии, аневризмы сосудов. Впервые был сде-
лан акцент на патогенетическую связь стадии 
эмбриогенеза с анатомической схемой порока 
развития сосудов:

1) гемангиомы (венозные и артериовеноз-
ные), природа которых соответствует стадии 
первичной капиллярной сетки;

2) системные микро- и макрофистулы, 
возникающие в результате нарушения рети-
формной стадии; 

3) стволовые аномалии – аплазии, гипо-
плазии, добавочные стволы, дисплазии стенки 
и клапанов вен, которые формируются в фазе 
развития артериальных и венозных стволов. 
Недостатком классификации было использо-
вание термина «гемангиома» по отношению к 
ВСМ, сформированным на стадии первичной 
капиллярной сети. Эта схема сложна для прак-
тического применения и не аргументирована 
соответствующими корреляциями с эмбриоге-
незом сосудов.

Наиболее оправдан клинико-морфологи-
ческий подход при создании классификации 
ангиодисплазий, однако вместе с тем даже 
подробное гистологическое изучение без уче-
та ангиографических данных приводит к ма-
лоубедительной систематизации (Goidanich, 
Campanacci, 1968).

Одной из наиболее удачных зарубежных 
классификаций является анатомо-физиологи-
ческая систематизация, предложенная E. Malan  
и A. Puglionisi (1974). В классификацию было 
внесено максимальное число известных в тот 
период времени сосудистых аномалий. Впер-
вые на основе гемодинамических изменений 
ВСМ были подразделены на неактивные, уме-
ренно активные и активные формы, а по пре-
обладающему анатомическому признаку – на 
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преимущественно артериальные или венозные 
[10]. По структурному компоненту ВСМ вы-
делялись поражения стволового или капил-
лярного характера. Они также описывали мор-
фологические различия между поражениями, 
вовлекающими главные сосудистые стволы, 
часто с прямыми сообщениями («стволовые» 
формы), и периферические поражения как от-
дельные дефекты (артериовенозные ангиомы). 
Недостатком этой классификации было не со-
всем ясное различие в механизмах патогенеза 
между «гамартиями» и «гамартомами», к при-
меру, синдром Parkes Weber был отнесен  к 
обоим типам порока развития в зависимости 
от степени активности.

G. Forbes et al. систематизировали ВСМ на 
основе гемодинамичексих параметров и дан-
ных рентгенконтрастной ангиографии. В зави-
симости от объемных характеристик кровос-
набжения ВСМ выделялись высокоскорост-
ные и низкоскоростные ВСМ под названием 
высокошунтируемые и низкошунтируемые 
поражения. Высокошунтируемые ВСМ соот-
вествовали макрофистулезным формам, тогда 
как низкошунтируемые – микрофистулезным 
формам. Между 2-мя этими противоположны-
ми формами выделялся широкий спектр ВСМ 
[19]. Фундаментальные патоморфологические 
исследования определили возможность выде-
ления 2 групп сосудистых заболеваний: дизон-
тогентических сосудистых опухолей и истин-
ных пороков развития (ангиодисплазий или 
ВСМ). 

В монографии А.П. Милованова (1978) 
[20] предложено в основу классификации по-
ложить три основных принципа: 

• Четкое разделение истинных пороков 
развития сосудов (ангиодисплазий) и сосуди-
стых дизонтогенетических опухолей – геман-
гиом как в терминологическом, так и в клини-
ческом плане, учитывая имеющиеся морфоло-
гические критерии каждой патологии. 

• Распознавание отдельных форм анги-
одисплазии должно осуществляться с помо-
щью комплексного анализа данных артерио- и 
флебографического исследования, клиниче-
ских данных, гемодинамических нарушений, 
интраоперационной оценки анатомии сосудов 
и морфологического изучения операционного 
материала.

• Морфологическая диагностика ангио-
дисплазии должна включать анализ специфи-
ческих признаков диспластического пораже-
ния сосудистой стенки и оценку типа гемоди-
намической перестройки кровеносного русла 
конечности.

В предложенной автором классификации 

[20] произведена клинико-морфологическая 
систематизация ВСМ с учетом основных ти-
пов гемодинамических нарушений. Порядок 
расположения отдельных форм ВСМ совпада-
ет с примерными сроками появления гисто-
логических типов сосудов в процессе эмбри-
огенеза. Классификация включает 6 основных 
форм ангиодисплазий: дисплазии артериаль-
ных стволов, глубоких вен нижних конечно-
стей, дисплазии подкожных и межмышечных 
вен, артериовенозные дисплазии, комбинации 
различных ангиодисплазий и политканевые 
ангиодисплазии с ангиодиспластическим ком-
понентом (синдром Malfucci).

АВФ ВСМ представлены следующим об-
разом.

Артериовенозные дисплазии (артериове-
нозный сброс + флебогипертония):

а) врожденные макрофистулы: прямоство-
ловые свищи, артериовенозные аневризмы и 
артериовенозные сплетения;

б) множественные микрофистулы: тип 
прямых микрофистул, артериоло-венулярные 
дисплазии.

Ивестной среди зарубежных авторов яв-
ляется биологическая классификация, пред-
ложенная J.B. Mulliken и J. Glowacki (1982), 
согласно которой анатомические подгруппы 
ВСМ подразделялись на две большие группы: 
собственно опухоли и ангиодисплазии (сосу-
дистые мальформации).   В зависимости от 
характеристик кровотока сосудистые пораже-
ния дифференцировались на высоко- и низ-
коскоростные. Среди артериовенозных форм 
(АВФ) ВСМ по этой классификации выделя-
лись «высокоскоростные АВ сосудистые маль-
формации – АВ фистула» и комбинированные 
пороки: «высокоскоростной Parkes-Weber син-
дром (капиллярно-лимфатико-артериовеноз-
ная мальформация с гипертрофией конечно-
сти)» [21]. Недостатком этой систематизации 
является подразделение ВСМ в зависимости 
от скоростных характеристик, т.к. этот показа-
тель обусловлен анатомическим типом порока 
и не является решающим.

Получение возможности пространствен-
ной визуализации (КТ-КТА, МРТ/МРТА) 
позволило выделить различные морфологиче-
ские формы ВСМ и одновременно провести 
корреляцию со стадией нарушения эмбриоге-
неза на основе данных патоморфологических 
исследований ангиоматозных тканей.

В дальнейшем для лучшего понимания па-
тогенеза ВСМ и совершенствования тактики 
лечения различными группами экспертов были 
разработаны систематизирующие классифи-
кационные системы, такие, как Гамбургская 
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классификация, классификации ISSVA, клас-
сификация R. Schobinger, ангиографическая 
классификация АВФ ВСМ. Таким образом, с 
внедрением диагностических инноваций мы 
видим преобразование и появление система-
тизированных классификаций, пытающихся 
выделить в определенные группы все много-
образие форм и клинических проявлений но-
зологии ВСМ.

Основой для Гамбургской классификации 
и ISSVA классификации стала классификация 
E. Malan и A. Puglionisi (1964), в которой было 
предусмотрено разделение ВСМ по анатоми-
ческому компоненту [10]. 

Чтобы избежать «путающего» термина 
«ангиома» (гемангиома),  S. Belov повторно 
ввел старый эмбриологический термин «экс-
трастволовые», описанные F.R. Sabin (1917), 
для этих «ангиоматозных» АВМ поражений, 
основываясь на их явном морфологическом 
отличии от «стволовых» дефектов в течение 
Гамбургского согласительного совещания в 
1988 г. Этот новый термин «экстрастволовые» 
успешно заменил некорректный термин «ан-
гиома» и устранил «путаницу» с использовани-
ем терминов «ангиома» и «гемангиома». 

Происхождение этих морфологических 
различий между обеими группами объяснено 
на основе изучения эмбриональных механиз-
мов как результате остановки или нарушения 
развития сосудистой системы в течение раз-
личных стадий ангиогенеза: с ранних стадий, 
когда примитивные сосудистые структуры все 
еще в «стадии ретикулярной сети», до эволи-
ционирования  в зрелые структуры на поздней 
стадии образования сосудистых стволов.

Как известно, тератогенный период для 
всех форм ВСМ длится с 4 по 20 неделю эм-
брионального разития. Так, при сбое развития 
на стадии недифференцированной первичной 
сосудистой сети формируются гемангиомы, 
артериовенозные формы ВСМ – с 7 по 13 не-
делю, что затрагивает  ретиформную и трунку-
лярную стадии. При этом на 7-13 неделе фор-
мируются врожденные макрофистулы, с 13 по 
20 неделю – врожденные микрофистулы. Де-
ление на указанные стадии условно, т.к. про-
цессы формирования артерий, вен и капил-
лярного русла накладываются друг на друга

Экстрастволовые формы представляют со-
бой фрагменты эмбриональной ткани, образо-
ванные на ранней стадии развития сосудистой 
ткани (ретикулярная стадия, приблизительно 
48 день человеческого эмбриогенеза). Блок раз-
вития наступает перед тем, как формируются 
основные сосудистые стволы. Эти аномалии 
сохраняют их уникальные эмбриональные 

свойства мезенхимальных клеток и способ-
ность к пролиферации под действием стимули-
рующих (в том числе гормональных) факторов, 
таких, как травма, менструация, беременность, 
хирургическое вмешательство и т.д., вследствие 
чего эти формы имеют высокую тенденцию к 
прогрессированию и рецидиву после лечения, 
в отличие от стволовых форм. Согласно эм-
бриологической концепции, прогрессирование 
ВСМ зависит от типа клеток (эндотелиальных), 
представляющих собой рудимент примитивной 
капиллярной сети, который сохраняет способ-
ность к пролиферации с  непредсказуемыми 
биологическими свойствами. 

Это новое определение позднее стало ос-
новой для «модифицированной» Гамбургской 
классификации по инициативе S. Belov (2003), 
основанной на эмбриологических  характери-
стиках ВСМ (таблица 2) и  определении пре-
мущественного сосудистого компонента ВСМ. 

В дальнейшем на основе существующих 
классификаций (модификация Гамбургской 
классификации, биологической классифика-
ции  J.B. Mulliken, J. Glovaki) была предложена 
классификация ISSVA (1996). Эта классифика-
ция объединяет сосудистые опухоли (геманги-
омы) вместе с сосудистыми мальформациями 
в группу сосудистых аномалий. Это различе-
ние имело ограниченное значение вследствие 
сложности классификации (таблица 3).

Эти две новые классификационные систе-
мы, основанные на Гамбургском консенсусе, 
стали основой новой системы, заместив на-
звания, основанные на эпонимах, и создали 
современное руководство по тактике ведения 
ВСМ. В свою очередь, коллектив хирургов из 
клиники Мауо внес некоторые изменения в 
Гамбургскую классификацию, разделяя анги-
одисплазии по доминирующему сосудистому 
поражению, выделяя стволовые и внестволо-
вые поражения в зависимости от стадии эм-
бриогенеза, на которой наступила остановка в 
развитии [22]. 

Для улучшения клинического ведения 
пациентов созданы дополнительные класси-
фикации: эмбриологическая классификация, 
основанная на «модифицированной» Гамбург-
ской классификации, так называемая «класси-
фикация Schobinger» и самая последняя вер-
сия ангиографической классификации.

R. Schobinger (1990) подразделил естествен-
ный ход развития АВФ ВСМ в систему клини-
ческих стадий (ISSVA meeting in Amsterdam, 
1990 ) [23]. Классификация R. Schobinger (та-
блица 4) предназначена для оценки АВМ в 
различных клинических стадиях, более точно 
основываясь на клиническом статусе пациен-
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та и как практическое руководство позволяет 
выбрать наиболее подходящее время для ле-
чения. В настоящее время эта классификация 
остается наиболее практичным пособием для 
определения своевременности вмешательства 
при АВФ ВСМ.

Артериографическая классификация АВМ 
(таблица 6) была предложена исключительно 

для классификации «экстрастволовых» по-
ражений, локализованных на туловище и ко-
нечностях, основываясь на данных артерио-
графии/морфологии очага. Поражения были 
классифицированы на 3 типа: Тип I (артерио-
венозная фистула), Тип II (артериоло-веноз-
ная фистула) и Тип III (артериоло-венулезная 
фистула) [24].

Таблица 2
Модифицированная Гамбургская 

классификация ВСМ

Таблица 4
Классификация сосудистых мальформаций клиники Мауо

Таблица 5
Клинические стадии АВМ по Schobinger

Таблица 3
ISSVA классификация 
сосудистых аномалий

Главная классификация,  основанная на 
преобладающем сосудистом компоненте

- Преимущественно артериальные пороки
- Преимущественно венозные пороки
- Преимущественно АВ  (артериовенозные)  

шунтирующие пороки
- Преимущественно лимфатические пороки
- Преимущественно микрососудистые/

капиллярные мальформации
- Комбинированные сосудистые пороки

Субклассификация,  основанная на 
эмбриологической стадии порока

- Экстрастволовые формы – бывшая А-В  
«ангиома»

- Инфильтративная,  диффузная
- Ограниченная,  локализованная
- Стволовые формы – прямые А-В  
сообщения
- Глубокие А-В  фистулы
- Поверхностные А-В  фистулы

СОСУДИСТЫЕ МАЛЬФОРМАЦИИ:
Высокоскоростные:
– артериальная мальформация (АМ);
– артеривенозная мальформация (AVM);
– артериовенозная фистула (AVF).
Низкоскоростные поражения:
– капиллярная мальформация – 
СM («винные пятна»,  телеангиэктазия,  
ангиокератома);
– венозная мальформация (VM);
– лимфатическая мальформация (LM);
– комбинированная сосудистая мальформация 
(CVM, CLM, CLVM, CAVM, CLAVM).
СОСУДИСТЫЕ ОПУХОЛИ:
- Инфантильные гемангиомы
- Врожденные гемангиомы
- Другие

Кровеносный сосуд Анатомическая 
область

Патология

Артериальный Стволовые
Внестволовые

Агенезия,  аплазия,  гипоплазия,  дилатация,  аневризма
ограниченные,  инфильтрирующие

Венозный Стволовые
Внестволовые

Агенезия,  аплазия,  гипоплазия,  дилатация,  аневризма
(с или без сосудистого агенеза или дисплазии)

Ограниченные,  инфильтрирующие
Артериовенозный Стволовые

Внестволовые
Поверхностные,  глубокие

Ограниченные,инфильтрирующие
Лимфатический Стволовые

Внестволовые
Аплазия,  гипоплазия,  обструкция,  дилатация

Ограниченные,инфильтрирующие
Смешанный Стволовые

Внестволовые
Артерия/вены/лимфатические сосуды и т.д.

Ограниченные,инфильтрирующие

Стадия Описание
I - Покой Теплые розовато-голубоватые пятна,  АВ  шунтирование выявляется УЗДС.  АВМ 

имитирует капиллярную мальформацию или инволютирующую гемангиому
II - Экспансия Описание то же,  что и в стадии I,  + расширение,  пульсация,  шум,  дрожание и 

извитые напряженные вены
III - Деструкция То же,  что в стадии II,  + дистрофические изменения кожи,  язвообразование,  

кровотечение,  хроническая боль или некроз ткани.  Могут наблюдаться литические 
изменения костей

IV - Декомпенсация То же,  что встадии III,  + средечная недостаточность с повышенным сердечным 
выбросом и гипертрофией левого желудочка
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Все три типа поражений имеют радиологи-
ческий признак очага, представляющего собой 
примитивную ретикулярную сеть дипластиче-
ских капилляров, не созревших в капиллярные 
сосуды. Следовательно, ангиографическая клас-
сификация обеспечивает условия для лучшего  
исследования экстрастволовых АВМ совместно 
с эмбриологической классификацией. Также 
эта классификация помогает в прогнозировании 
результата эндоваскулярного лечения. Частота 
окончательной окклюзии наиболее высокая при 
артериовенозных и артериоловенозных фистулах 
и наименьшая при артериоловенулезных маль-
формациях. В большинстве случаев артериоло-
венулезные фистулы следует оперировать эндо-
васкулярно через артериальные магистрали или 
путем прямой пункции очага, тогда как артерио-
венозные  и артериоловенозные фистулы – через 
трансартериальный или венозный доступ.

Правильная оценка распространенно-
сти, степени тяжести и прогрессирования по-
ражения является обязательной для выбора 
корректной лечебной тактики; сегодня среди 
многочисленных не- и малоинвазивных те-
стов, используемых для АВМ/ВСМ диагности-
ки, дуплексная ультрасонография, МРТ/МРА 
и КТ/КТА обычно достаточны для первона-
чальной оценки АВМ и артериография /анги-
ография рекомендована как «Дорожная карта» 
для составления лечебного плана [25-30].

Дискуссия

Зачем и в настоящее время, когда, ка-

залось бы, упрощаются подходы к лечению 
(внедрение эндовазальных методик, очень 
часто применяющихся необоснованно), мы 
возвращаемся к проблематике классифика-
ций ВСМ?

В первую очередь, с целью обеспечения 
внедрения в практику патогенетически обо-
снованного дифференцированного подхода в 
лечении, позволяющего обеспечить получение 
удовлетворительных результатов при, казалось 
бы, инкурабельной патологии.

Занимаясь долгое время лечением паци-
ентов с ВСМ и учитывая опыт зарубежных 
ученых в лечении данной патологии, мы раз-
работали классификацию (таблица 7), которая 
явилась рабочей схемой не только для систе-
матизации всего многообразия форм патоло-
гии, но и руководством, определяющим так-
тику диагностики и лечения, на которой ба-
зировались алгоритмы, применяемые у этой 
категории пациентов.

Для диагностики ВСМ используются раз-
нообразные комбинации неинвазивных и ми-
ниинвазивных тестов. Неинваизивные методи-
ки (УЗИ, КТ, МРТ, сцинтиграфия, ангиоска-
нирование, плетизмография,  лазерная допле-
ровская флоуметрия, определение транскутан-
ного напряжения кислорода, рентгенография 
костей) предпочтительны при первоначальном 
обследовании пациентов, а также наиболее 
приемлемы как методы динамического наблю-
дения. Инвазивные методики (артериография, 
флебография, лимфангиография) используют 
с целью установки окончательного диагноза и 
определения тактики лечения (рис. 1).

Таблица 6
Артериографическая классификация АВМ

Тип I (артериовенозная 
фистула): не болеем 
3-х отдельных артерий 
шунтируются в единичную 
дренирующую вену.

Тип II (артериовенозная 
фистула): множественные 
артериолы шунтируются в 
единичную дренирующую 
вену.

Тип III 
(артериоловенулезная 
фистула): множественные 
шунты между артериолами 
и венулами (a  – артерия,  
v  – вена,  s – шунт).
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Таблица 7
Классификация ВСМ «VASC+T»

I.  Cосудистый дефект ВСМ:            Vascular  defect of CVM (V)
- Артериальные (AM)
- Венозные (VM)
- Артериовенозные (AVM)  

- Макрофистулезные
- Микрофистулезные
- Макро-,  микрофистулезные - {с преобладанием маркофистул

                                                                              - {с преобладанием микрофистул
- Лимфатические (LM)
- Капиллярные (CM)  
        «Винное пятно»
         Телеангиэктазии
         Ангиокератомы
-Комбинированные (смешанные)
II.  Анатомический дефект ВСМ:   Аnatomical defect of CVM (A)
- Стволовые - {обструкция или сужение;
                           - {аплазия,  гипоплазия,  гиперплазия;
                           - {обструкция вследствие атрезии или мембранной окклюзии;
                           - {стеноз вследствие коарктации,  шпоры или мембраны;
                           - {дилатация: локализованная (аневризма),  диффузная (эктазия).
- Экстрастволовые - {диффузная,  инфильтративная ограниченная,  локализованная.
- Сочетанные (стволовые,  экстрастволовые)
                                                               - {с преобладанием стволового компонента
                                                                -{с преобладанием экстрастволового  компонента
III.  Локализация дефекта:                     Site of the defect (S)
- Локализованные (в пределах одной анатомической области)
- Диффузные (в пределах двух и более анатомических областей)
- Множественные (на различных отдаленных участках)  
IV.  Осложнения: Complications (C)
IV.1.  Хроническая артериальная недостаточность,  степень (стадия)  I-IV (по Фонтейну-Покровскому)
IV.2.  Хроническая венозная недостаточность,  клинический класс (CEAP)
IV.3.  Хроническая лимфатическая недостаточность,  стадии
IV.4.  Осложнения,  являющиеся абсолютным показанием к хирургическому вмешательству:
- Кровотечение;
- Выраженный болевой синдром в конечности  (ХАН III-ХIV  или «критическая» ишемия);
- Прогрессирующая сердечная недостаточность,  нарушения центральной гемодинамики;
 - Вторичные осложнения хронической венозной гипертензии (клинический класс ХВН СIV – CVI по 
CEAP);
 - поражения,  локализующиеся в угрожающих жизни или конечности областях;
 - поражения,  угрожающие жизненно важным функциям (зрение,  слух,  глотание или дыхание).
IV.5.  Осложнения,  являющиеся относительным показанием к оперативному вмешательству:
 - умеренный болевой синдром и/или дискомфорт от прогрессирующего образования;
 - функциональная недееспособность или поражение,  нарушающее ежедневную активность и качество 
жизни;
 - косметическая деформация,  сопровождающаяся физической и/или психологической недееспособностью 
с выраженным негативным влиянием на качество жизни;
 - сосудисто-костный синдром с быстрым прогрессированием несоответствия роста кости в длину,  
сопровождающееся значительным  наклоном (искривлением)  таза или компенсаторным сколиозом;
 - поражения,  локализующиеся в области,  связанной с  потенциально высоким риском осложнения 
(например,  гемартроз и /или травмоопасное состояние,  тромбоз глубоких вен);
 - поражения с рецидивирующей инфекцией (местный и/или системный сепсис);
 - поражения с персистирующей лимфореей.
V.   Врожденные сосудистые опухоли:     Congenital vascular  tumors  (T)
- Инфантильные гемангиомы
- Врожденные гемангиомы
- Быстро инволютизирующая врожденная гемангиома (RICH)
- Неинволютизирующая врожденная гемангиома (NICH)
- Ворсинчатая ангиома (+/- синдром Kasabach-Merritt)
 - Капошиподобная гемангиэндотелиома (+/- синдром Kasabach-Merritt)  
 - Веретенообразноклеточная гемангиоэндотелиома 
 - Другие редкие гемангиоэндотелиомы (например,  эпителиоидная,  смешанная,  сетевидная,  полиморфная,  
опухоль Dabska,  лимфангиоэндотелиоматоз)
- Кожные приобретенные сосудистые новообразования (пиогенная гранулема,  щитообразная гемангиома,  
клубочковая гемангиома,  микровенулярная гемангиома и т.д.)
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Выбор оптимальной комбинации способа 
диагностики определяется клиническими дан-
ными.

При обследовании пациентов с наличием 
АВ фистул придерживаются следующей после-
довательности действий (рис. 1).

1. Диагноз макрофистулезной формы забо-
левания может быть установлен на основании 
физикального обследования: данных осмотра 
и аускультации. Дальнейшее использование 
диагностических методов у этих больных на-
правлено на оценку степени гемодинамиче-
ских  изменений  и выработку оптимальной 
лечебной тактики.

2. Для установки диагноза микрофисту-
лезной формы необходима дифференциальная 
диагностика с венозными и лимфатическими 
формами ВСМ (рис. 1). Ведущее значение 
имеют ультразвуковые методы исследова-
ния: ультразвуковая допплерография (УЗДГ) 
и цветное дуплексное ангиосканирование 
(ЦДАС). Меньшее диагностическое значение 
имеет метод лазерной допплеровской флоуме-
трии (ЛДФ). Диагноз микрофистулезной фор-
мы в наших исследованих был установлен по 
данным клинического осмотра, ЦДАС при на-
личии снижения периферического сосудисто-
го сопротивления и на основании ангиографи-
ческих и интраоперационных характеристик.  
ЦДАС позволяет определить тип, локализацию 
и распространенность поражения и достаточ-
но быстро произвести дифференциальный 
диагноз, а также осуществить неинвазивный 
контроль результатов лечения. Спектральный 
анализ кровотока, расчет показателей сосуди-
стого сопротивления и гемодинамических ха-
рактеристик (линейная и объемная скорости) 
предоставляют достаточно полную информа-

Рис. 1. Алгоритм лечебно-диагностических мероприятий при наличии АВ фистул

цию о макродинамических изменениях, что 
невозможно при использовании любого дру-
гого метода диагностики. Простота доступа к 
магистральным артериям, возможность прове-
дения сравнительного исследования по отно-
шению к контралатеральным непораженным 
сосудам повышают информативность ЦДАС.

В случае микрофистулезных и смешан-
ных форм с наличием микрофистулезного 
компонента необходимо первоочередное вы-
полнение флебографии, что особенно важно 
для уточнения характера поражения глубокой 
венозной системы (рис. 1, 2), с последущим 
выполением артериографии – наиболее важ-
ного метода для  схематического изображения 
количества, локализации и распространенно-
сти АВ сообщений.  Ангиографическое иссле-
дование (артериография) по своей диагности-
ческой ценности  остается основным методом 
в диагностике АВФ ВСМ, поскольку только 
проведение ангиографии позволяет полностью 
оценить объем поражения [1, 5, 6] и уточнить 
анатомический характер дефекта (вариант ана-
томической формы). При АВФ ВСМ этот ме-
тод применим как с диагностической, так и 
с лечебной целью: выполнение рентгенэндо-
васкулярной эмболизации или стентирования 
АВ сообщений, которые при диффузных бы-
стро прогрессирующих формах выполняются с 
интервалом в 2-3 месяца.

Большинство авторов отдает предпочтение 
комплексному подходу в диагностике ВСМ 
ангиодисплазий с использованием УЗДС, ан-
гиографии, СКТ и МРТ  [1, 24-30]. Главным 
достоинством  СКТ и МРТ является возмож-
ность изучить фон, на котором формируется 
патологический процесс. Именно эта инфор-
мация является наиболее важной с хирургиче-
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Рис. 2. Алгоритм диагностики и лечения артериовенозных макрофистулезных форм

Рис. 3. Алгоритм диагностики и  лечения микрофистулезных форм и смешанных форм с наличием микрофистул
ЭВЛК – эндовазальная лазерная коагуляция, РЧА – радиочастотная абляция

ской точки зрения, ведь еще до оперативного 
вмешательства появляется возможность оце-
нить функциональную пригодность поражен-
ных мышц, целесообразность  частичного или 
полного их удаления. СКТ с контрастным уси-
лением (СКТ-ангиография) также показана 
для выявления локализации аномалии, оценки 
строения АВ аневризмы и определения вовле-
чения костей. Особенно важна информация о 
состоянии окружающих тканей для диагности-
ки и лечения экстрастволовых и сочетанных 
форм ВСМ (рис. 2). 

В случае диагностики и лечения форм 
ВСМ с наличием микрофистул (рис. 3), после 
диагностических методик (флебография, арте-
риография) и лечебно-диагностических мето-

дик (РЭО АВ ветвей) первоначальным этапом 
при наличии показаний выполняется ком-
плексная хирургическая коррекция АВ сброса 
(скелетизация, флеболиз, ИОЭ) с последую-
щей коррекций венозной гипертензии в глу-
бокой венозной системе (флеболиз, резекций 
венозных аневризм с протезированием, шун-
тирующие операции при гипо-, аплазии глу-
боких вен). Следующим этапом осуществлятся 
коррекция венозной гипертензии в поверх-
ностной венозной системе, при этом, с целью 
повышения радикальности и малотравматич-
ности вмешательств нами использован ком-
плексный подход в лечении, который заклю-
чается в сочетании различных хирургических 
и консервативных методик (рис. 3).
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Заключение

Несмотря на достигнутые успехи в изуче-
нии ВСМ и попытки создания единой класси-
фикации, все текущие классификации далеки 
от совершенства.   

При планировании оперативного вмеша-
тельства у пациентов с ВСМ основным и пер-
воочередным моментом является точное опре-
деление анатомической формы, распростра-
ненности заболевания и наличия осложнений, 
что позволит выбрать оптимальную тактику 
и минимизировать риск возможных интра- и 
послеоперационных осложнений. Предло-
женная классификация, созданная на основе 
многолетнего практического опыта, не только 
учитывает основные необходимые параметры 
для установления диагноза ВСМ и показаний 
к выполнению оперативного вмешательства, 
но и рассматривает возможность дифференци-
альной диагностики с врожденными сосуди-
стыми опухолями.

На наш взгляд, в перспективе должна 
быть разработана окончательная классифика-
ция с учетом идентификации специфических 
мутаций, называющих молекулярный дефект, 
в свою очередь приводящий к уникальной ан-
гиоархитектонике и клинической картине.
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