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СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ: ВРОЖДЁННАЯ КИСТОЗНАЯ МАЛЬФОРМАЦИЯ  

ЛЕГКОГО  

 

Манакова Я.Л.1,2, Ненарочнова Н.С.2, Дергилев А.П.1,2, Пинегина Ю.С.1,2,  

Коростышевская А.М.3 

 
роанализированы данные литературы и приведено собственное наблюдение 

кистозно-аденоматоидной мальформации легкого у новорожденного. Анома-

лия является редким заболеванием, требующим в большинстве случаев про-

ведения оперативного вмешательства в первые дни жизни ребенка. В пред-

ставленном наблюдении аномалия развития легкого была заподозрена при проведении 

пренатального скринингового УЗИ, подтверждена с помощью пренатального МРТ. В 

первые сутки жизни ребенку выполнены рентгенологическое исследование и МСКТ, ко-

торые позволили уточнить характер аномалии и определить необходимый объем опера-

тивного вмешательства. Успешное оперативное лечение осуществлено на 9 сутки жиз-

ни. Клинико-рентгенологическое обследование в возрасте 2 лет показало восстановле-

ние воздушности всего объема сохраненной легочной паренхимы и нормальное распо-

ложение средостения.  
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CLINICAL CASE: CONGENITAL CYSTIC ADENOMATOID MALFORMATION OF THE 

LUNG 

 

Manakova Y.L.1,2, Nenarochnova N.S.2, Dergilev A.P.1,2, Pinegina Yu.S.1,2, 

Кorostyshevskaya A.M.3 
 

literature search was carried out and our observation of the cystic adenomatoid 

malformation of the lung in a newborn is presented. This anomaly is a rare dis-

ease, requiring in most cases an operation in the first days of a child's life.  

In this case, the congenital malformation of the lung was suspected by prenatal US 

screening and confirmed by prenatal MRI. At birth, the newborn was investigated by chest 

X-ray and computed tomography, which allowed to specify the nature of anomaly and de-

termine a suitable surgical strategy.  

Successful surgical treatment was performed on the 9th day of life. Clinical radiology 

examination at the age of 2 years showed the restoration of airiness of the whole volume of 

the preserved lung parenchyma and the normal location of the mediastinum.  
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рожденные пороки легких (ВПЛ), 

представляющие гетерогенную группу 

аномалий развития, в настоящее вре-

мя являются актуальной проблемой 

неонатологии, обусловленной тяжелым течени-

ем заболевания, проявляющегося сразу после 

рождения, сложностью прецизионной диагно-

стики и трудностью хирургического лечения в 

связи с высоким риском осложнений. Большин-

ство отечественных и зарубежных авторов от-

мечает увеличение частоты формирования и, 

соответственно, выявления ВПЛ у детей ранне-

го возраста [1, 2].  

Пренатальный скрининг, совершенство-

вание методов обследования новорожденных с 

формированием диагностического алгоритма, 

включающего современные высокотехнологич-

ные методы лучевого исследования (ультразву-

ковое исследование (УЗИ), мультисрезовую 

компьютерную томографию МСКТ) и магнитно-

резонансную томографию (МРТ)), способствуют 

активной хирургической тактике лечения ново-

рожденных и детей грудного возраста [1, 3 - 9].  

Совершенствование хирургического ин-

струментария и аппаратуры, обеспечивающее 

возможность выполнения сложнейших опера-

тивных вмешательств у новорожденных тора-

коскопическим способом, соответствующее 

развитие детской торакальной хирургии с 

накоплением опыта оперативного лечения ВПЛ 

у грудных детей (новорожденных) формируют 

потребность в их ранней прецизионной лучевой 

диагностике [1, 2, 8, 9]. 

Клиническое наблюдение. 

Данные истории болезни, клинического, 

лабораторного и лучевого обследования. Ново-

рожденный мальчик Р., поступил в Новосибир-

скую областную больницу (ГБУЗ НСО ГНОКБ) 

28.05.14 года с диагнозом: «Асфиксия тяжелой 

степени при рождении, церебральная ишемия 

средней степени тяжести, врожденный порок 

легких (по УЗИ плода – субтотальная кистозно-

аденоматоидная мальформация 3 типа левого 

легкого), декстрокардия». Из анамнеза извест-

но: ребенок от IV беременности (I беременность 

– медицинский аборт, II беременность – само-

произвольные роды, III – замершая беремен-

ность), вторые роды 35-летней женщины. 

Настоящая беременность протекала на фоне 

хронической внутриутробной инфекции, угроза 

прерывания беременности с 32 недели. При 

ультразвуковом скрининге на 21 неделе геста-

ции выявлены признаки аномалии развития 

левого легкого.  

Для уточнения характера аномалии на 23-

24 неделе гестации в Международном томогра-

фическом центре (ФГБУН Институт «МТЦ» СО 

РАН) проведена МРТ плода, при которой визуа-

лизировано смещение сердца вправо увеличен-

ным левым легким, имеющим субтотально мел-

коячеистую структуру, гиперинтенсивный сиг-

нал на Т2-ВИ, гипоинтенсивный на Т1-ВИ, рез-

ко гиперинтенсивный на изображениях, полу-

ченных в режиме MYUR и кино МРТ (DYN-

BFFE) (рис. 1).  

Роды самопроизвольные на сроке геста-

ции 40 недель. Масса тела при рождении 3840 

г, длина 54 см. Состояние ребенка после рож-

дения оценено как тяжелое, тяжесть обусловле-

на легочно-сердечной недостаточностью, с пер-

вых часов жизни начато проведение респира-

торной поддержки путем искусственной венти-

ляции легких. 

В первые сутки после рождения выполне-

но рентгенографическое исследование органов 

грудной клетки в прямой проекции. Выявлено 

распространенное интенсивное гомогенное за-

темнение верхних отделов легочных полей, рас-

пространенное просветление нижнего отдела 

левого легочного поля (с сохранением легочного 

рисунка), значительное смещение тени средо-

стения вправо (рис. 2). 

Для уточнения характера выявленных из-

менений и верификации диагноза пациенту 

выполнена МСКТ органов грудной клетки. При 

анализе полученной информации выполнялись 

MIP, MinIP и MPR реформации.  

Анализ результатов МСКТ позволил диа-

гностировать значительное увеличение объема 

левого легкого с наличием неоднородной по 

структуре верхней доли, содержащей многочис-

ленные мелкие (диаметром 2-5 мм) воздушные 

полости на фоне гиперпневматизированной ле-

гочной паренхимы в сочетании с зоной консо-

лидации в S1/2, смещение средостения вправо. 

В верхнем отделе правого легкого патологиче-

ских уплотнений не выявлено (рис. 3). 

В связи с сохраняющейся внутригрудной 

гипертензией, после предоперационной подго-

товки, субкомпенсации вентиляционно-

перфузионных соотношений и гемодинамики, 

пациенту в возрасте 9 суток выполнена опера-

ция: переднебоковая торакотомия слева, лево-

сторонняя верхнедолевая лобэктомия.  

В 
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Рис. 1 а (Fig. 1 а) 

 

Рис. 1 б (Fig. 1 в) 

Рис. 1.  Пренатальная МРТ. 

а - Т2-взвешенное изображение, коронарная плоскость.  

б - Т2-взвешенное изображение, сагиттальная плоскость.  

Fig. 1.   Prenatal MRI. 

a - T2-weighted image, coronal plane. 

b - T2-weighted image, sagittal plane. 

 

Рис. 2 (Fig. 2) 

Рис. 2.  Рентгенограмма органов грудной клет-

ки, прямая проекция. 

Fig. 2.   Chest radiography, posterior-anterior view. 
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Макроскопически верхняя доля левого 

легкого багрово-синюшного цвета, плотноватой 

консистенции, размером 3х6х7 см, на разрезе 

воздушность понижена, окраска неравномер-

ная: от белой до темно-красной, без четких гра-

ниц, висцеральная плевра блестящая. 

Послеоперационный диагноз: врожденный 

порок развития верхней доли левого легкого – 

кистозно-аденоматоидная трансформация 2 

типа.  

При гистологическом исследовании: верх-

няя доля левого легкого с наличием небольших 

кистозных полостей, выстланных кубическим и 

цилиндрическим эпителием, стенки кист пред-

ставлены тонким слоем соединительной ткани с 

элементами гладкомышечных пучков. Окружа-

ющая паренхима с участками дистелектазов и 

эмфизематозно-расширенных альвеол (рис. 4). 

Заключение: морфологическая картина соот-

вествует кистозно-аденоматоидной трансфор-

мации легкого 2 типа. 

Послеоперационный период протекал без 

осложнений. На 19-е сутки ребенок выписан из 

стационара в удовлетворительном состоянии.  

Дальнейшее наблюдение ребенка на амбу-

латорном этапе показало следующие результа-

ты: растет и разивается соотвественно возрас-

ту, снижения толерантности к нагрузке не ре-

гистрировалось. С 5 месяцев периодически 

возникал бронхообструктивный синдром на 

фоне респираторных инфекций. Во всех случа-

ях отмечалась хорошая динамика симптомов в 

результате применения беродуала и пульмикор-

та, лихорадка и интоксикация присутствовали 

только в половине случаев. Контрольное рентге-

нологическое исследование в возрасте 2 лет по-

казало восстановление воздушности всего объ-

ема легких и нормальное расположение средо-

стения (рис. 5). 

Обсуждение.  

Впервые кистозно-аденоматоидный порок 

развития легкого (КАПЛ) был описан в 1949 г. 

К.Т. Chin и М.Y. Tang [13]. 

Кистозная гипоплазия легкого составляет 

от 42,5% до 62% среди всех выявляемых ВПЛ 

[1, 3, 8]. 

Частота КАПЛ в популяции достоверно не 

установлена в связи с их редкостью, а также 

использованием различных методов статисти-

ческой обработки. Так, по результатам опубли-

кованных в 2001 году в Канаде результатов 

выполненного исследования, распространен-

ность КАПЛ составила от 1:25000 до 1:35000 

беременностей [10]. В исследовании, выполнен-

ном в Оксфорде в течение 1997-2001 гг., встре-

чаемость этого порока составила 9,0 на 100 000 

новорожденных [11]. Средняя частота КАПЛ по 

Нижегородской области с 2006 г. по 2012 г. со-

ставила 0,303 ± 0,083 на 1000 рождений c от-

четливой тенденцией к увеличению за период 

наблюдения с 0,19 до 0,33 [1].  

В большинстве опубликованных результа-

тов исследований у новорожденных с КАПЛ от-

мечается умеренное превалированние младен-

цев мужского пола [1, 4, 12]. 

В подавляющем большинстве случаев 

КАПЛ является односторонним процессом, при 

этом в 80-98% наблюдений поражается только 

одна доля легкого [4, 7, 12]. Патология в правом 

и левом легком возникает почти с одинаковой 

частотой, с минимальным преобладанием лево-

сторонней локализации поражения [4, 7]. В не-

которых исследованиях на сравнительно не-

большом клиническом материале отмечена пре-

имущественно нижнедолевая локализация па-

тологического процесса [4, 12]. 

Как правило, КАПЛ носят изолированный 

спорадический характер, но в 15-20% случаев 

они сочетаются с аномалиями сердечно-

сосудистой и мочеполовой систем, а также же-

лудочно-кишечного тракта [7, 9]. 

В 1977 г. J.T. Stocker с соавторами, обоб-

щив результаты гистологических и рентгеноло-

гических исследований 38 пациентов, предло-

жил классификацию КАПЛ, выделив 3 типа. 

Первый тип характеризуется наличием единич-

ных кист большого размера (от 10 до 50 и более 

миллиметров в диаметре), выстланных много-

слойным эпителием и составляет 50% от всех 

случаев, диагностированных в постнатальном 

периоде, и имеет благоприятный прогноз. При 

втором типе выявляется несколько кист разме-

ром менее 10 мм, выстланных цилиндрическим 

эпителием, и он составляет 40% от общего ко-

личества случаев, выявленных постнатально. 

Для третьего типа свойственно огромное коли-

чество микрокист, выстланных кубическим 

эпителием, и он составляет 10% постнатально 

диагностированных случаев с наихудшим про-

гнозом [14]. В 2002 году J.T. Stocker модифи-

цировал эту классификацию, добавив еще два 

вида типа – 0 и IV [15].  

Пренатальная диагностика КАПЛ тради-

ционно основывается на эхографическом выяв-

лении гиперэхогенного легкого (иногда – части 

легкого), в структуре которого в большинстве 

случаев определяются анэхогенные включения 

разного диаметра. Эффективность перинаталь-

ного скрининга с использованием УЗИ и МРТ 

для выявления этого порока при сроке 18-25 

недель достаточно высока и достигает в неко-

торых центрах 100% [3, 5, 10, 11].  

В раннем послеродовом периоде УЗИ в 

большинстве случаев позволяет достоверно 

определить тип КАПЛ в соответствии с класси-

фикацией, предложенной Дж. Стокером, и про-

вести дифференциальную диагностику с дру-

гими врожденными пороками развития легких 

[2, 4, 5, 7].  

Традиционное рентгенологическое иссле- 
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Рис. 3 а (Fig. 3 а) 

 

Рис. 3 б (Fig. 3 в) 

Рис. 3.   МСКТ органов грудной клетки.   

а - MinIP-реконструкция, аксиальная плоскость.  

б - MinIP-реконструкция, коронарная плоскость. 

Fig. 3.    MSСT image, chest. 

a -  MinIP, axial reconstruction;  

b - MinIP, coronal reconstruction. 

 

Рис. 4 а (Fig. 4 а) 

 

Рис. 4 б (Fig. 4 в) 

Рис. 4.    Фото. Микропрепарат. 

а - окраска гематоксилином и эозином, увеличение х200. 

б - окраска гематоксилином и эозином, увеличение х100.  

Fig. 4.     Photomicrographу. 

a - hematoxylin-eosin, ×200.  

b - hematoxylin-eosin, ×100. 
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дование позволяет установить факт наличия 

патологических изменений, определить локали-

зацию порока и смещение средостения, гидро-

торакс, пневмоторакс, однако обладает низкой 

чувствительностью и специфичностью. Кроме 

того, затруднительно дифференцировать 3 тип 

КАПЛ, который представлен на рентгенограм-

мах участком гомогенного интенсивного затем-

нения, от ателектаза, консолидации, интрало-

барной секвестрации [4 - 7]. Тем не менее, ис-

пользование рентгенологического исследования 

при минимальных затратах и максимальной 

простоте применения позволяет оценить сте-

пень смещения средостения, наличие внутриг-

рудного напряжения, учет которых является 

принципиальным для выбора хирургической 

тактики [2, 8, 16].  

По мнению большинства исследователей, 

наиболее информативным методом диагности-

ки всех типов KAПJI является МСКТ, позволя-

ющая достоверно определить распространен-

ность поражения, тип врожденного порока лег-

ких, оценить состояние неизмененной легочной 

паренхимы и структур средостения [2, 5 - 8].  

МРТ, в том числе и с контрастным усиле-

нием, у новорожденных и детей раннего воз-

раста имеет неоспоримые преимущества в свя-

зи с отсутствием лучевой нагрузки. Однако тех-

нические сложности в виде большой продолжи-

тельности процедуры в сочетании с необходи-

мостью седации и респираторной поддержки 

при дыхательной недостаточности, существенно 

ограничивают применение метода в повсе-

дневной практике [4, 5]  

Радиоизотопное исследование легких яв-

ляется информативным методом исследования 

при необходимости оценки функции порочной 

ткани легкого [8].  

Эффективность пренатальной диагности-

ки КАПЛ приводит к дилемме и противоречиям 

послеродового менеджмента. От 26% до 45,8% 

антенатально диагностированных врожденных 

пороков легких являются бессимптомными в 

неонатальной возрастной группе, что позволяет 

ряду исследователей утверждать, что выжида-

тельная тактика с динамическим наблюдением 

порока в таких случаях наиболее оправдана [2, 

9, 16]. Наличие у новорожденного с КАПЛ де-

компенсированной дыхательной недостаточно-

сти с синдромом внутригрудного напряжения 

однозначно служит показанием к экстренному 

оперативному вмешательству [2, 7 - 9].  

Заключение.  

В представленном клиническом наблюде-

нии показано, что своевременная комплексная 

лучевая диагностика в пренатальном и раннем 

постнатальном периодах позволили выявить 

порок развития, уточнить степень выраженно-

сти морфологических изменений и спланиро-

вать соответствующий объем оперативного 

вмешательства. Согласно классификации 

Stocker J.T. с соавторами, прогноз при 2 типе 

КАПЛ, диагностированном у ребенка, неблаго-

приятный. Но своевременно выполненное опе-

ративное лечение позволило избавить ребенка 

от тяжелой врожденной патологии, не дожида-

ясь присоединения инфекционного процесса и 

развития тяжелых осложнений. 

 

Рис. 5 а (Fig. 5 а) 

 

Рис. 5 б (Fig. 5 в) 

Рис. 5.     Рентгенограмма органов грудной клетки. 

а - прямая проекция. 

б - боковая проекция. 

Fig. 5.      Chest radiography. 

a - posterior-anterior view. 

b - lateral view. 
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