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ВВЕДЕНИЕ
Синдромом Ослера — Вебера — Рандю, или на-

следственной геморрагической телеангиоэктазией 
(НГТ), страдает 1 на 5000–8000 человек в генераль-
ной популяции. НГТ относится к генетическим ау-
тосомно-доминантным заболеваниям. Тяжесть НГТ 
усугубляется с возрастом. В исходе НГТ происходит 
деформирование сосудистой сети и эндотелиаль-
ных клеток по причине мутации в генах эндоглина 
или ACVR1, которые могут влиять в том числе и на 
TGF-beta суперсемейство (таблица 1). Артериоло-
венозная мальформация приводит к право-левым 
шунтам в системе кровообращения. После шунти-
рования и снижения давления в одном месте проис-
ходит появление симптома белого пятна, а в другом 
становятся видны телеангиоэктазии в ротовой и но-
совой полости. Минимальная травма может при-
водить к разрыву сосудистых сплетений, которые 
обычно располагаются на поверхности слизистой 
оболочки. Повторяющиеся кровотечения в носовой 
области являются наиболее частым клиническим 
проявлением НГТ [1, 2, 3, 4, 5]. Артериовенозные 
мальформации могут возникать в легких (легочная 
артериовенозная мальформация — ЛАВМ), в гепа-
тобиллиарной системе (печеночная артериовеноз-
ная мальформация) и мозге (ЦАВМ — церебраль-
ная артериовенозная мальформация). 

Одним из осложнений НГТ является возник-
новение бактериемии в  результате проведения 
стоматологических процедур, таких как удаление 
зуба, профессиональная чистка зубов и лечение 

корневых каналов. Бактериемия чаще вызывает-
ся анаэробной флорой. Существует связь между 
возникновением периодонтального воспаления 
и мозговых абсцессов. Критерии Кюрасао включа-
ют повторяющиеся кровотечения в области носа, 
появление телеангиоэктазии в полости рта, сли-
зистой оболочки губ и носа, на пальцах, слизистой 
желудочно-кишечного тракта, сосудистых сплете-
ний головного, спинного мозга, печени и легких, 
а  также наличие родственника первой степени 
родства с НГТ [6, 7, 8, 9, 10].

Основной целью данного исследования было 
определение стоматологических проявлений на-
следственной геморрагической телеангиоэкта-
зии у пациентов детского возраста и восполнение 
пробела в знаниях по этой тематике у педиатров 
и стоматологов. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Данный систематический анализ был проведен 

согласно рекомендациям PRISMA.
Критерий отбора. Были рассмотрены научные 

статьи на английском языке. Включались следую-
щие типы статей: рандомизированные контроли-
руемые исследования, когортные исследования, 
исследования случай-контроль, поперечные ис-
следования, редакционные статьи и тематические 
доклады, касающиеся детского населения с НГТ.

Стратегия поиска. Было проведено исследование 
подробных и соответствующих документов в таких 
базах данных, как MEDLINE. Для повышения точ-
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ности были исключены повторяющиеся записи. 
Были выявлены и  просмотрены все пять статей. 
Стратегия поиска включала такие названия, как 
синдром Рандю — Ослера — Вебера, наследствен-
ный, геморрагический, телеангиоэктазия, детское 
население, ротовая полость и зубы. Выбранные ста-
тьи были полностью прочитаны и резюмированы.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Результаты этого анализа основаны на шести 

полнотекстовых статьях, касающихся проявлений 
наследственной геморрагической телеангиоэкта-
зии в полости рта только у детского населения. 

Стоматологи являются первыми специалистами, 
сталкивающимися с  оральными проявлениями 
наследственной геморрагической телеангиоэкта-
зии у детского населения. Наиболее часто пора-
женными участками выступают слизистая рта, 
десны, небо, язык, слизистая носа. 

ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ ДЛЯ 
ВРАЧЕЙ (ТАБЛИЦА 2)

Терапевты. Существует связь между легочной 
формой НГТ и возникновением абсцесса мозга. 
Бактериемия может образоваться при проведе-
нии регулярной чистки зубов. Стоматологические 

 Таблица 1.  Гены, участвующие в развитии НГТ
 Table 1.  Genes involved in HHT

Гены Локус хромосомы Белок 

ACVRL1 12q13.13 Серин/треонин-протеинкиназы рецептор R3

ENG 9q34.11 Эндоглобин

SMAD4 18q21.2 Mothers против декапентаплегического гомолога 4, участвующего в пути TGFβ

 Таблица 2.  Методы лечения наследственной геморрагической телеангиоэктазии
 Table 2.  Methods of treatment of hereditary hemorrhagic telangiectasia

Автор Год Вид статьи Основная 
сфера

Кол-во  
пациентов

Методы лечения/клиническая значимость

Меир Мей-Захав 
и соавт.

2006 Перекрест-
ное иссле-
дование

ОМ 14 Прижигание и лазерная абляция.

Джейми Мак 
Доналд и Дэвид 
Стивенсоны

2006 Обзор OM - Увлажнение, местная увлажняющая терапия, ге-
мостатические лекарственные средства, антифи-
бринолитическая терапия, амбляция, системные 
антиангиогенные препараты, септодермопласти-
ка, назальная блокада.

Чезаре Данесино 
и соавт.

2023 Обзор OM - Аргоново-плазменная коагуляция. Эмболизация. 
Стереотаксическая радиохирургия и хирургия.

Прия Верма 2022 Обзор OM - Чистка зубов, удаление зубов, ортодонтическое 
лечение, эндодонтия, замена фактора свертыва-
ния, фтористые добавки, инструкции по гигиене 
полости рта, герметизация трещин, двухразовая 
ежедневная чистка зубов, промывка рта, диетиче-
ские рекомендации, мнение гематолога, профи-
лактическая антибиотикотерапия и антифибрино-
литики.

Ванишри Халаса-
гундхи Шиваку-
мар и соавт.

2022 Обзор OM - Удаление зубов, чистка зубов, фтористые добав-
ки, инструкции по гигиене полости рта, двухра-
зовая ежедневная чистка зубов, промывка рта, 
эндодонтика, замена фактора свертывания, 
диетические рекомендации, профилактическая 
антибиотикотерапия, консультация гематолога 
и антифибринолитическая терапия.

Эннио Браманти 
и соавт.

2014 Перекрест-
ное иссле-
дование

OM 116 Коррекция целиакии и педиатрическое стомато-
логическое лечение.
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процедуры для пациентов с ЛАВМ и НГТ должны 
проводиться с письменного согласия после полу-
чения антибиотикопрофилактики перед лечением 
зубов [11, 12, 13, 14, 15].

Стоматологи. Изолированные телеангиоэкта-
зии не требуют лечения.

Челюстно-лицевая хирургия. При необходи-
мости медицинского вмешательства рекомендова-
но использование традиционных методов вмеша-
тельства, а также применение лазерного скальпеля 
и электрокоагуляции [16, 17, 18, 19, 20].

Эндодонты. Эндодонтическое лечение паци-
ентов детского возраста с НГТ можно проводить 
после информированного согласия, полученного 
на основе надлежащей информации о рисках раз-
вития осложнений. 

Пародонтологи. Профилактика поражения па-
родонта включает в себя инструкции по гигиене по-
лости рта, правила и положения, борьбу с зубным 
налетом и масштабирование [21, 22, 23, 24, 25].

Таким образом, сообщение выявляет пробелы 
в стоматологических и педиатрических аспектах 

наследственной геморрагической телеангиоэк-
тазии у детей и отмечает важность дальнейших 
исследований конкретной области (тематические 
доклады, оригинальные исследования). Информа-
ция, приведенная в работе, может служить досто-
верным доказательством и руководством по при-
нятию правильных клинических решений [26, 27, 
28, 29, 30].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Существует ограниченное количество публи-

каций в области детских оральных и челюстно-ли-
цевых проявлений, связанных с наследственной 
геморрагической телеангиоэктазией. Данная 
статья может способствовать пониманию важно-
сти выявления заболевания стоматологами как 
специалистами первой линии, сталкивающимися 
с данным состоянием. Необходимы исследования 
в педиатрии и челюстно-лицевой хирургии с ак-
центом на необходимости антибиотикопрофилак-
тики, разработки процедур лечения зубов и долго-
срочного наблюдения у пациентов с НГТ. 
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