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Аннотация
Введение. Кистозная гипоплазия легкого — порок развития, при котором терминальные отделы бронхиально
го дерева на уровне субсегментарных бронхов или бронхиол представляют собой расширения кистообразной 
формы различных размеров. Она составляет 60–80 % всех пороков развития.

Материалы и методы. На примере клинического случая представлены особенности клинической картины, ди
агностической роли лучевых методов исследования и выбор хирургической тактики диагностики и лечения 
кистозной гипоплазии легкого. Пациентка К., 57 лет, поступила в ГБУЗ «Республиканский клинический про
тивотуберкулезный диспансер» (РКПТД) с диагнозом: фиброателектаз нижней доли правого легкого на фоне 
сахарного диабета II типа, ст. субкомпенсации, где была проконсультирована фтизиатром, торакальным хирур
гом и направлена на оперативное лечение.

Результаты и обсуждение. Тщательно собранный анамнез и данные лучевой диагностики в подавляющем боль
шинстве случаев позволяют уверенно диагностировать врожденную природу кистозных изменений в легких. 
Выбор тактики лечения у таких пациентов проводят индивидуально, однако предпочтение отдают хирурги
ческому. Только детальное и внимательное исследование патоморфологической ткани легкого, полученного 
во время хирургического лечения, очень часто дает возможность выставить верный диагноз.

Заключение. В диагностике данного заболевания решающая роль отводится современным инструментальным 
методам, и прежде всего мультиспиральной компьютерной томографии. Представляются важными и интерес
ными публикации подобных наблюдений, обобщение которых поможет изучить причины возникновения за
болевания.

Ключевые слова: кистозная гипоплазия легкого, поликистоз легких, сотовое легкое, врожденные аномалии, 
бронхоэктазия, компьютерная томография, торакотомия
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Abstract
Background. Cystic pulmonary hypoplasia is a malformation of terminal bronchial tree as a cystic dilatation of various 
size at the level of subsegmental bronchi or bronchioles, which accounts for 60–80% of the overall malformation inci
dence.

Materials and methods. We present a descriptive case of general clinical picture, diagnostic radiological examination and 
choosing a strategy for surgical diagnosis and treatment of cystic pulmonary hypoplasia. Patient K., 57 yo, was admit
ted to the Republican Clinical Tuberculosis Dispensary with fibroatelectasis of the right lung lower lobe and underlying 
subcompensated diabetes type II, inspected by a phthisiatrician, thoracic surgeon and referred for surgical treatment.

Results and discussion. A careful history inspection and Xray data in most cases suffice to successfully diagnose the 
congenital type of cystic pulmonary defects. Treatment in such patients is personalised, with preference towards surgi
cal intervention.  A correct diagnosis is usually conditioned by a detailed and careful examination of the lung morbid 
morphology during surgery. 

Conclusion. Modern instrumental methods, with multispiral computed tomography in particular, are key to correctly 
diagnose a malformation.  Relevant case reports are of interest and importance to advance research into causative factors 
of the disease.  

Keywords: cystic pulmonary hypoplasia, polycystic lung, honeycomb lung, congenital anomalies, bronchiectasis, com
puted tomography, thoracotomy
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Введение
Кистозная гипоплазия легкого (КГЛ)  — врожденная 
патология дыхательной системы, характеризующаяся 
недоразвитием альвеолярной ткани и сосудистой сети 
в сочетании с кистоподобными расширениями дис-
тальных бронхиол и (или) субсегментарных бронхов. 
КГЛ (поликистоз легких) составляет 60–80 % всех поро-
ков развития. Частое сочетание поликистоза с другими 
пороками развития, такими как диафрагмальная гры-
жа, пороки развития костной системы, мочеполовых 
органов, сердца, центральной нервной системы, пище-
варительного тракта, наводит на мысль о врожденном 
происхождении данной патологии [1–3]. К морфоло-
гическим признакам, характерным для поликистоза 
легких, можно отнести прекращение развития брон-
холегочного аппарата с образованием множествен-
ных кист. Размеры данных кист могут значительно (до 
10–20 раз) превышать диаметр неизмененных бронхов. 
Внутренняя выстилка кист представлена эпителием ку-
бовидной или цилиндрической формы. Кроме того, их 
стенки могут содержать хрящевые, мышечные и соеди-
нительнотканные элементы, характеризующиеся от-
сутствием дифференциации. Полезный объем легкого, 
а именно респираторный, уменьшен. Легочная ткань 
характеризуется различной степенью дифференциров-
ки [4, 5]. Нередко бывает достаточно затруднительной 
дифференциальная диагностика кистозной гипоплазии 
и так называемого сотового легкого, представляющего 
собой конечный этап развития некоторых диссеми-
нированных процессов [6, 7]. Для сотового легкого, 
в отличие от кистозной гипоплазии, характерны от-
сутствие клиники хронического нагноительного про-
цесса в легких, неуклонное прогрессирование процесса 
с развитием тяжелой дыхательной недостаточности, 
диффузность тяжистых и очаговых изменений в легоч-
ной ткани с ячеистой деформацией легочного рисунка 
(в первую очередь в нижних отделах), отсутствие яче-
истой деформации на рентгенограммах, выполненных 
до начала или в начале заболевания, выраженность 
рестриктивных нарушений вентиляции в отсутствии 
или при слабой выраженности обструктивных.
Множественные полостные образования в легком 
при буллезной эмфиземе  обычно не дают на рентге-
нограммах отчетливо выраженного ячеистого рисунка 
и чаще всего проявляются повышением прозрачности 
легочной ткани в том или ином отделе легкого, ослабле-
нием легочного рисунка [8, 9]. Обычно буллезная эмфи-
зема является следствием диффузной эмфиземы легких 
и сопровождается общим увеличением объема легких, 
низким стоянием диафрагмы и другими рентгенологи-
ческими и функциональными признаками, совершенно 
не характерными для гипоплазии.

Материалы и методы
Описания клинических случаев всегда сопровождаются 
интересом у врачей хирургического профиля, что свя-
зано с многообразием проявления заболеваний, требу-
ющих оперативной коррекции, и всегда предоставляет 
возможность специалисту иметь свое «особое» мнение 

по представленному случаю. Предлагаем наше клини-
ческое наблюдение пациентки с КГЛ.
Пациентка К., 57 лет, поступила в ГБУЗ РКПТД с диа-
гнозом: Фиброателектаз нижней доли правого легкого 
на фоне сахарного диабета II типа, ст. субкомпенсации. 
Из анамнеза известно, что развивалась соответствен-
но возрасту и полу. В детстве никаких значимых кли-
нических проявлений не наблюдалось, болела ОРВИ 
в весенний и осенний период, заболевания протекали 
без особенностей. В 2001 году была взята на учет по ту-
беркулезу, приняла курс ПХТ, далее была снята с уче-
та в 2004 году. В течение 15 лет сезонные обострения 
бронхита с продуктивным кашлем с мокротой сли-
зисто-гнойного характера. Лечилась самостоятельно. 
В сентябре 2020 года во время очередного обострения 
обратилась к участковому терапевту с симптомами 
ОРВИ, выполнена компьютерная томография органов 
грудной клетки, по результатам которой выявлены 
следующие изменения: в нижней доле правого легкого 
безвоздушный участок легочной ткани с просветами 
расширенных деформированных бронхов размерами 
123,5×36,0 мм (рис. 1, видео 1, видео 2).
Далее была направлена в ГБУЗ РКПТД, где была про-
консультирована фтизиатром, торакальным хирургом 
и направлена на оперативное лечение.
В ходе подготовки к операции выполнены следующие 
исследования:

Рисунок 1. Рентгенологическая картина фиброателектаза S7–S10 правого легкого (в нижней доле 
правого легкого безвоздушный участок легочной ткани с просветами расширенных деформирован-
ных бронхов размерами 123,5×36,0 мм)
Figure 1. Fibroatelectasis of right lung S7–S10, airless tissue in right lower lobe, dilated distorted bronchial 
lumens of 123.5 × 36 mm, X-ray

Смотреть видео 1 онлайн

Смотреть видео 2 онлайн 
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— гликированный гемоглобин на момент поступле-
ния — 10,9 %, на момент оперативного лечения — 7,5 %;
— функция внешнего дыхания: ЖЕЛ на нижней гра-
нице нормы, значительные нарушения проходимости 
дыхательных путей;
— фибробронхоскопия: диффузный двусторонний 
бронхит I степени интенсивности воспаления с дефор-
мацией B10 справа.
После проведенных исследований пациентка подготов-
лена к оперативному лечению. Ей была выполнена ниж-
няя лобэктомия правого легкого, послеоперационный 
период протекал без особенностей. Макропрепарат 
представлен на рисунке 2.
Гистологическое заключение: Бронхоэктатическая бо-
лезнь легкого на фоне выраженных склеротических 
изменений, в стадии обострения. Данных за специфи-
ческое воспаление в объеме исследованного материала 
на выявлено.
Послеоперационная рана заживилась первичным натя-
жением, дренажи удалены на 3-и сутки после операции, 
швы сняты на 12-е сутки. На 14-е сутки выписана на ам-
булаторное лечение по месту жительства.

Результаты и обсуждение
К патологиям, с которыми необходимо проводить 
дифференциальную диагностику по поводу КГЛ, от-
носятся приобретенные мешотчатые бронхоэктазы. 
Случайную находку при рентгенологическом исследо-
вании бессимптомных кистозных изменений в легких 
с большей вероятностью можно отнести к КГЛ [8, 10]. 
Множественные, рентгенологически определяемые 

тонкостенные кистозные расширения бронхов, особен-
но при их локализации в верхних долях, чаще бывают 
проявлением кистозной гипоплазии [11, 12].
Важными морфологическими признаками врожден-
ного характера заболевания являются тонкостенность 
кистозных расширений бронхов, наличие их на различ-
ных генерациях бронхиального дерева, полное отсут-
ствие хрящевых пластинок в стенках кистозных обра-
зований, мозаичность изменений, характеризующаяся 
наличием наряду с кистозно-измененными нормально 
развитых бронхиальных ветвей, отсутствие или слабая 
выраженность воспалительных и пневмосклеротиче-
ских изменений в сохранившемся респираторном от-
деле легочной ткани [4, 13]. Существенными доводами 
в пользу КГЛ являются наличие у больного врожденных 
аномалий других органов и систем. Совокупная оцен-
ка позволяет судить об истинном характере процесса. 
Только детальное и внимательное исследование пато-
морфологической ткани легкого, полученного во время 
хирургического лечения, очень часто дает возможность 
выставить верный диагноз [14, 15].
Для КГЛ характерно в целом благоприятное течение 
инфекционно-нагноительного процесса, длительные 
ремиссии и относительно доброкачественно протекаю-
щие обострения при наличии выраженных полостных 
изменений в легком. Тщательно собранный анамнез 
и данные лучевой диагностики в подавляющем боль-
шинстве случаев позволяют уверенно диагностировать 
врожденную природу кистозных изменений в легких. 
Выбор тактики лечения у таких пациентов проводят 
индивидуально, однако предпочтение отдают хирурги-
ческому.

Заключение
Данное наблюдение демонстрирует особенности кли-
нической картины врожденной легочной патологии 
и возможности его активного хирургического лечения 
на фоне тяжелой коморбидной патологии. На основании 
рутинных обзорных рентгенограмм можно лишь запо-
дозрить наличие кистозной гипоплазии легкого, глав-
ным образом при наличии ячеистого легочного рисун-
ка, разумеется, с учетом соответствующих клинических 
данных. В диагностике данного заболевания решающая 
роль отводится современным инструментальным мето-
дам, и прежде всего мультиспиральной компьютерной 
томографии. Представляются важными и интересными 
публикации подобных наблюдений, обобщение которых 
поможет изучить причины их возникновения.

Информированное согласие. 
Информированное согласие пациента на публикацию своих данных 
получено.

Информация о конфликте интересов. 
Конфликт интересов отсутствует.

Информация о спонсорстве. 
Данная работа не финансировалась.

Рисунок 2. Макропрепарат. Множественные кисты диаметром более 1 см, выстланные мерцатель-
ным псевдослоистым цилиндрическим эпителием. Между кистами располагаются тканевые элемен-
ты, напоминающие нормальные альвеолы
Figure 2. Multiple cysts >1 cm in diameter with ciliary pseudostratified columnar epithelium lining, normal 
alveoli-like tissue between cysts, total fixation
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