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Резюме
Актуальность.	 Врожденная	 кистоаденоматозная	 мальформация	 легких	 (кистоаденоматоз	 легких)	

и	секвестрация	легких	занимают	в	структуре	врожденных	пороков	развития	легких	значимое	место. Эти	
пороки	подлежат	 в	 большинстве	 случаев	 хирургической	 коррекции.	В	настоящее	 время	обсуждаются	
вопросы	алгоритма	диагностики,	сроков	и	объема	операции.	Общие	сроки	развития	этих	пороков,	встре-
чающаяся	картина	сочетания	гистологических	изменений,	соответствующих	секвестрации	и	кистоаде-
номатозу,	позволяют	говорить	о	единой	природе	этих	пороков.	Склонность	к	инфицированию	и	разви-
тию	гнойно-воспалительных	осложнений,	малигнизации	определяют	единый	подход	к	хирургическому	
лечению	этих	состояний.	Цель исследования.	Улучшить	результаты	лечения	детей	с	кистоаденоматозом	
и	секвестрацией	легких,	проведя	анализ	опыта,	накопленного	за	период	2010-2016	гг.	в	ФГБУ	«СЗФМИЦ	
им.	В.	А.	Алмазова».	Материалы и методы.	Пролечен	61	пациент	с	кистоаденоматозом	и	секвестра-
цией.	Пациентам	выполнено	оперативное	лечение	с	хорошим	и	отличным	ближайшим	и	 	отдаленным	
результатом.	Выводы. Родоразрешение	беременных	с	установленным	или	 заподозренным	диагнозом	
порока	 развития	 легких	 должно	 производиться	 в	 специализированном	 перинатальном	 центре,	 имею-
щем	хирургическое	и	реанимационное	отделения	для	новорожденных	и	опыт	лечения	таких	пациентов.	
В	постнатальном	периоде	необходимо	проводить	рентгенологическое	исследование	и	компьютерную	то-
мографию	с	контрастированием,	причем	эти	виды	обследования	необходимо	использовать	также	и	во	
всех	случаях	имевшегося	по	данным	внутриутробного	УЗИ	подозрения	на	порок	легкого.	Оптимальный	
срок	для	выполнения	операции	—	первый	месяц	жизни.	
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Введение
Группа	 врожденных	 пороков	 развития	 легких	

разнообразна	и	представлена	различными	варианта-
ми	мальформаций.	Врожденная	кистоаденоматозная	
мальформация	 легких	 (далее	 —	 кистоаденоматоз)	
и	секвестрация	легких	(далее	—	секвестрация)	зани-
мают	в	структуре	врожденных	пороков	развития	лег-
ких	значимое	место	[1]	и	выявляются	у	1	из	11000–
35000	 живорожденных	 [2,3]. Впервые	 кистозная	
болезнь	легких	описана	в	1687	году,	в	современной	
литературе	врожденный	кистоаденоматоз	легких	был	
описан	 как	 самостоятельная	нозологическая	 едини-

ца	в	1949	году	[4].	С	тех	пор	объем	знаний	по	этой	
патологии	значительно	расширился,	хотя	количество	
пациентов,	представленное	в	обзорах	работ	различ-
ных	клиник,	невелико	и	составляет	максимум	50-70	
случаев	[5,6].	В	патогенезе	этих	пороков	играют	роль	
изменения,	 происходящие	 в	 ткани	 развивающихся	
легких	на	7–17-й	неделе	гестации	[1].	Общие	сроки	
развития	этих	состояний,	встречающаяся	картина	со-
четания	 гистологических	изменений,	 соответствую-
щих	секвестрации	и	кистоаденоматозу,	в	удаленных	
участках	легкого,	позволяют	сделать	предположение	
о	единой	природе	этих	пороков	[7,8].	Исходя	из	на-
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Abstract
Background.	Congenital	cystic	adenomatoid	malformation	(CCAM)	and	pulmonary	sequestration	(PS)	oc-

cupy	significant	place	 in	 the	structure	of	congenital	malformations	of	 lung.	These	defects	subject	 to	surgical	
correction	in	many	cases.	Diagnostic	algorithm,	age	and	volume	of	operation	are	discussed.	General	terms	of	the	
development	of	these	malformations,	occurring	picture	of	combination	of	histological	changes	corresponding	PS	
and	CCAM,	suggest	a	single	origin	of	these	defects.	The	propensity	to	infection	and	the	development	of	inflam-
matory	complications	and	malignancy	define	a	common	approach	to	the	surgical	treatment	of	these	conditions.	
Objective.	Improve	the	results	of	treatment	of	children	with	CCAM	and	PS	and	analyze	the	experience	for	the	
period	of	6	years	in	Federal	Almazov	North-West	Medical	Research	Centre.	Design and methods.	61	patients	
with	CCAM	and	PS	were	treated.	Patients	underwent	surgery	with	good	and	excellent	immediate	and	long-term	
results.	Conclusions.	Delivery	in	pregnant	women	with	suspected	or	established	diagnosis	of	lung	malforma-
tion	should	be	performed	in	a	specialized	perinatal	centers	with	surgical	and	intensive	care	unit	for	newborns	
and	experience	in	treating	these	patients.	In	the	postnatal	period	necessary	to	carry	out	X-ray	and	CT	scan	with	
contrast,	these	types	of	surveys	should	also	be	used	in	all	cases	available	according	to	the	prenatal	ultrasound	of	
the	suspected	malformation	of	the	lung.	The	optimal	time	for	surgery	—	the	first	month	of	life.

Key words: Congenital	cystic	adenomatoid	malformation,	CCAM,	pulmonary	sequestration
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копленного	 опыта,	 ясно,	 что	 эти	 пороки	 подлежат	
в	 большинстве	 случаев	 хирургической	 коррекции	
с	благоприятным	прогнозом	[6].	

Дискуссионными	 являются	 вопросы	 достаточ-
ного	алгоритма	диагностики,	сроков	оперативного	
лечения,	объема	операции	[1,9,10,11],	нет	и	единой	
классификации	 кистоаденоматоза	 и	 секвестрации	
легких	[12,13].	

В	 диагностике	 кистоаденоматоза	 и	 секвестра-
ции	 используют	 внутриутробное	 ультразвуковое	
исследование,	 которое	позволяет	 выявить	 эти	по-
роки,	начиная	с	18–20-й	недели	гестации,	хотя	чув-
ствительность	этого	метода	до	сих	пор	обсуждает-
ся,	особенно	с	учетом	недостоверности	ультразву-
кового	 подтверждения	 внутриутробного	 регресса	
мальформации	 [14].	 В	 постнатальном	 периоде	
используются	 лучевые	 методы	 —	 рентгенологи-
ческое	исследование	и	компьютерная	 томография	
органов	грудной	клетки	[15,16].	

После	рождения	кистоаденоматоз	и	 секвестра-
ция	легких	осложняются	развитием	синдрома	вну-
тригрудного	напряжения,	инфицированием,	малиг-
низацией	[17,18,19].

Склонность	 к	 инфицированию	 и	 развитию	
гнойно-воспалительных	 осложнений,	 малигниза-
ции	определяют	единый	подход	к	хирургическому	
лечению	этих	состояний.

Материалы и методы
В	отделении	 детской	 хирургии	 пороков	 разви-

тия	и	приобретенной	патологии	ФГБУ	«СЗФМИЦ	
им.	В.	А.	Алмазов»	с	момента	его	открытия	в	2010	
году	 накоплен	 опыт	 хирургического	 лечения	 ки-

стоаденоматоза	 и	 секвестрации	 легких	 у	 новоро-
жденных,	грудных	детей	и	детей	раннего	возраста.	

За	период	2010-2016	гг.	пролечен	61	такой	па-
циент.	

Врожденный	 порок	 развития	 легких	 был	 за-
подозрен	 по	 данным	 внутриутробного	 УЗИ	 у	 46	
(75%)	плодов.	Выявление	происходило	при	втором	
и	 третьем	 ультразвуковом	 скрининге	 беременных.	
Такие	беременные	направлялись	для	родоразреше-
ния	в	Перинатальный	центр	при	ФГБУ	«СЗФМИЦ	
им.	В.	А.	Алмазова».	В	постнатальном	периоде	ки-
стоаденоматоз	и	секвестрация	легких	впервые	были	
выявлены	у	15	пациентов	(25%).	Всего	было	отме-
чено	43	случая	кистоаденоматоза	легких,	16	случаев	
секвестрации	 и	 2	 случая	 сочетания	 этих	 пороков.	
Все	дети	были	доношенными	и	не	имели	другой	зна-
чимой	(угрожающей	жизни)	врожденной	патологии.	
Соотношение	по	полу	составило	—	мальчики/девоч-
ки	—	39/22.	Всем	детям	после	рождения	выполнены	
диагностические	 обследования	—	 рентгенограмма	
органов	грудной	полости	в		стандартных	проекциях	
и	КТ	с	контрастированием.	Причем	указанные	об-
следования	проводили	и	тем	пациентам,	у	которых	
порок	был	заподозрен	на	втором	скрининговом	УЗИ	
беременной,	а	на	третьем	скрининге	был	исключен,	
что	позволило	«выявить»	патологию	в	одном	случае	
и	выполнить	необходимую	операцию	(рис.	1,	2).

При	 поступлении	 пациентов	 в	 периоде	 ново-
рожденности	 оперативное	 лечение	 выполнялось	
на	 1-м	 месяце	 жизни	 по	 стабилизации	 весовых	
прибавок	 и	 показателей	 гомеостаза.	 Показанием	
к	плановой	операции	являлся	установленный	диа-
гноз,	вероятность	инфицирования	и	малигнизации	

Рисунок 1. Компьютерная томография пациента с кистоаденоматозом легкого, 7-е сутки жизни, 
собственное наблюдение
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порочной	 ткани,	 к	 экстренной	 операции	 —	 на-
растание	внутригрудного	напряжения	с	вероятно-
стью	возникновения	витальных	нарушений.	В	од-
ном	 случае	 у	 пациента,	 имевшего	 нарастающую	
эмфизему	легкого,	показания	к	экстренной	опера-
ции	выставлены	на	основании	только	клинической	
картины	и	рентгенограмм.

Объем	 операции	 —	 лобэктомия	 в	 случае	 ки-
стоаденоматоза	 и	 секвестрэктомия	 в	 случае	 секве-
страции.	В	 послеоперационном	 периоде	 пациенты	
получали	 стандартное	 лечение	 —	 респираторную	
поддержку,	 антибактериальную,	 аналгетическую,	
инфузионную	терапию,	плевральная	полость	дрени-
ровалась	с	помощью	аппарата	активной	аспирации.	

При	 оценке	 гистологического	 материала	 ис-
пользовалась	 клинико-гистологическая	 классифи-
кация	кистоаденоматоза	по	Стокеру.

Результаты
Сроки	лечения	в	стационаре	составили	в	сред-

нем	 22	 койко-дня,	 послеоперационный	 кой-
ко-день	—	в	среднем	—	12	суток.

Послеоперационный	 период	 протекал	 без	 ос-
ложнений	у	59	(97%)	пациентов.	В	двух	случаях	от-
мечался	длительно	сохраняющийся	пневмоторакс.	
Из	 этих	 двух	 пациентов	 у	 одного	 потребовалось	
повторное	 дренирование	 плевральной	 полости,	
которое	 привело	 к	 расправлению	 легкого	 на	 10-е	
сутки	после	операции,	у	второго	была	выполнена	
реторакотомия.

Пациенты,	 прооперированные	 в	 возрасте	 до	 1	
месяца,	 имели	 соответствующие	 возрасту	 весо-
вые	прибавки,	 осложнений	 со	 стороны	послеопе-
рационной	раны	и	плевральной	полости	не	было.	
На	контрольных	рентгенограммах	легкое	с	опери-

Рисунок 2. Компьютерная томография пациента К. с секвестрацией легкого, 7-е сутки жизни, 
собственное наблюдение

Рисунок 3. Компьютерная томография пациента Ц. после экстренной субтотальной резекции 
правого легкого на фоне пневмонии, 56-е сутки жизни
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рованной	стороны	было	расправлено	к	4–5-м	сут-
кам	после	операции.	

У	одного	пациента	отмечалась	клиника	дыхатель-
ной	недостаточности	в	первые	часы	после	рождения	
на	 фоне	 ВУИ	 с	 поражением	 легких,	 на	 рентгено-
граммах	—	нарастающая	эмфизема	правого	легкого	
со	 смещением	 средостения.	 В	 экстренном	 порядке	
была	выполнена	операция	—	субтотальная	резекция	
правого	 легкого,	 интраоперационно	 выявлено	 ки-
стоаденоматозное	поражение	верхней,	средней	доли	
и	IV	сегмента	нижней	доли.	В	послеоперационном	
периоде	возникло	осложнение	—	длительно	некупи-
рующийся	пневмоторакс,	потребовавший	реторако-
томии	и	ушивания	культи	бронха.	Срок	госпитализа-
ции	в	этом	случае	составил	73	койко-дня.	По	данным	
КТ,	у	этого	пациента	отмечалась	отчетливая	положи-
тельная	динамика	в	виде	расправления	оставшихся	
сегментов	правого	легкого	ко	второй	половине	вто-
рого	месяца	(рис.	3).	Гистологически	во	всех	случаях	
был	подтвержден	интраоперационный	 диагноз,	 со-
четание	кистоаденоматоза	и	секвестрации	выявлено	
в	двух	случаях,	признаков	воспалительных	измене-
ний	и	онкологической	патологии	не	выявлено.	

У	 пациентов,	 оперированных	 в	 возрасте	 двух	
месяцев	 и	 до	 полутора	 лет,	 послеоперационный	
период	 протекал	 сложнее,	 с	 потерей	 массы	 тела,	
хотя	 сроки	 госпитализации	 соответствовали	 сро-
кам	в	 группе	новорожденных.	В	гистологическом	
материале	этих	пациентов	отмечено	наличие	при-
знаков	хронического	воспаления.

Сроки	 наблюдения	 за	 пациентами	 составили	
до	5	лет.	Дети	развиваются	в	 соответствии	с	 воз-
растом,	наравне	со	сверстниками.	Рецидивов	забо-
левания	не	было.

Обсуждение
В	некоторых	случаях	ВПР	легких	могут	приво-

дить	к	развитию	жизнеугрожающих	состояний	не-
посредственно	после	рождения	пациента,	поэтому	
родоразрешение	беременных	с	установленным	или	
заподозренным	 диагнозом	 порока	 развития	 лег-
ких	должно	производиться	в	специализированном	
перинатальном	 центре,	 имеющем	 хирургическое	
и	реанимационное	отделения	для	новорожденных	
и	опыт	лечения	подобных	пациентов.	

Алгоритм	обследования	в	постнатальном	пери-
оде	должен	включать	стандартное	рентгенологиче-
ское	 исследование	 и	 компьютерную	 томографию	
с	контрастированием,	причем	эти	виды	обследова-
ния	необходимо	использовать	также	и	во	всех	слу-
чаях	имевшегося	по	данным	внутриутробного	УЗИ	
подозрения	на	порок	легкого.	

В	части	оптимальных	сроков	для	оперативного	
лечения	считаем	оправданной	операцию	на	первом	

месяце	жизни,	так	как	при	этом	не	нарушается	об-
щее	развитие	пациента,	не	снижается	темп	весовых	
прибавок,	в	измененных	тканях	легкого	не	возни-
кает	гнойно-воспалительных	осложнений,	а	высо-
кие	компенсаторные	возможности	новорожденного	
позволяют	нормальной	легочной	ткани	занять	всю	
плевральную	полость	в	ближайшем	послеопераци-
онном	периоде.	
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