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В статье описаны клинические наблюдения 27 детей в возрасте от 1 дня до 10 лет с кистозно-аденоматозной мальформацией 
легких. В зависимости от метода оперативного вмешательства дети были распределены на 2 группы. В контрольную, 1-ю группу 
вошли 3 детей, оперированных традиционным торакотомным способом. В основную, 2-ю группу, вошли 24 пациента, которые 
были оперированы торакоскопическим способом. У детей основной группы средняя продолжительность операции составила 58,5 
± 13 мин, средняя продолжительность дренирования плевральной полости – 3,7 сут, а послеоперационной госпитализации – 12,5 
сут. У пациентов контрольной группы средняя продолжительность дренирования плевральной полости составила 5 сут, послео-
перационной госпитализации – 17, 3 сут. Средняя продолжительность операции в контрольной группе – 65 ± 5 мин.
Полученные результаты свидетельствуют о том, что торакоскопические операции при кистозно-аденоматозной маль-
формации легких являются реальной альтернативой открытым операциям, так как обладают всеми преимуществами 
минимально инвазивных вмешательств. Эти операции позволяют осуществить вмешательства любой сложности, сни-
зить количество послеоперационных осложнений, ускорить реабилитацию пациентов и избежать тяжелых анатомо-
функциональных последствий, связанных с проведением торакотомии.
к л ю ч е в ы е  с л о в а :  торакоскопические опеации, кистозно-аденоматозная мальформация легкого, дети

A total of 62 children aged 1-10 yr with cystic adenomatous lung malformation were available for examination. 24 patients of group 1 
were treated by traditional thoracotomy, 38 patients of group 2 by the thoracoscopic technique. In group 1 mean duration of surgery 
and drainage of pleural cavity was 65+-5 min and 5 days respectively. In group 2 mean duration of surgery and drainage of pleural 
cavity was 58.5+-13 min and 3.7 days. Mean hospital stay of the patients of these groups was 12.5 and 17.3 days after surgery. These 
findings show that thoracoscopy is a real alternative to open operations for the treatment of cystic adenomatous lung malformation. 
This miniinvasive procedure is suitable for  interventions of any complexity , it reduces the frequency of postoperative complications, 
accelerates rehabilitation and permits to avoid serious anatomic and functional disorders associated with  thoracotomy. 
K e y  w o r d s :  thoracoscopic operations, cystic adenomatous lung malformations, children

кистозно-аденоматозная мальформация легких 
(каМЛ) – относительно редко встречающийся порок 
развития бронхолегочной системы, представляющий 
собой наличие кистозных образований в паренхиме 
легкого [1–11]. в некоторых случаях этот порок вы-
зывает синдром внутригрудного напряжения, требую-
щий срочное хирургическое вмешательство [12, 13].  
в связи с этим особую актуальность приобретает анте-
натальная диагностика порока, позволяющая заранее 
планировать оперативное вмешательство [1, 2, 12, 13].

классическим хирургическим доступом при каМЛ 
является заднебоковая торакотомия. однако этот до-
ступ требует пересечения мышц и межреберных 
структур, сопровождается значительной кровопотерей 
и болевым синдромом, что усугубляет тяжесть течения 
послеоперационного периода. все это приводит к на-
рушению дыхательной функции, возрастанию риска 
инфицирования мягких тканей грудной клетки, уве-
личивая тем самым количество послеоперационных 
осложнений и сроки реабилитации детей [1, 2, 5].

с развитием эндохирургии в клиническую прак-
тику стали внедряться торакоскопические (Тс) опе-
рации, позволяющие выполнять практически весь 
спектр хирургических вмешательств при заболева-
ниях легких у детей [1, 2, 5]. Имея позитивный опыт 
выполнения Тс операций у детей, мы решили прове-
сти ретроспективное исследование для сравнения ре-
зультатов при применении традиционного (торакото-
мического) и эндоскопического (торакоскопического) 
методов лечения детей с каМЛ.

Материалы и методы
в работе приведен анализ результатов хирургического 

лечения 27 больных с каМЛ, находившихся на лечении в то-
ракальном отделении детской городской клинической боль-
нице № 13 им. Н.Ф. Филатова с  января 1995 г. по ноябрь 2011 
г. возраст оперированных детей варьировал от 1 сут до 10 лет 
(возрастная медиана 1,5 года).

в зависимости от метода оперативного вмешательства 
больные были разделены на 2 группы. в 1-ю, контрольную 
группу, вошли 3(11,2%) ребенка, которым операция была 
выполнена торакотомическим способом, во 2-ю, основную 
группу, вошли 24 (88,8%) пациента, которым операция была 
выполнена Тс-способом.

Разумовский Александр Юрьевич (Razumovsky Aleksandr 
Yur’evich), e-mail: 159105@mail.ru
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Результаты и обсуждение
все пациенты хорошо перенесли операцию. в обе-

их группах удалось избежать летальных исходов. от-
мечалось преобладание детей в возрасте до 1 года – 19 
(70,3%). Мальчиков было 17 (63%), девочек – 10 (37%).

в обследуемых группах отчетливо прослеживает-
ся преобладание правосторонней локализации каМЛ 
(70,3%) над левосторонней (29,7%). среди пациентов 
с правосторонней локализацией процесса чаще всего 
обнаруживали поражение верхней доли легкого – у 8 
больных.

Дети с синдромом внутригрудного напряжения  
(n = 4) были оперированы в экстренном порядке в 
периоде новорожденности. остальных пациентов  
(n = 23) оперировали в плановом порядке.

в контрольной группе у одного больного была вы-
полнена цистэктомия верхней доли правого легкого, 
у 2 пациентов – лобэктомия с раздельной обработкой 
элементов корня легкого.

У детей основной группы объем Тс операции был 
следующим: Тс лобэктомия с раздельной обработкой 
элементов корня легкого у 21 больного, цистэктомия 
верхней доли правого легкого у 1 пациента, резекция 
верхушки правого легкого у одного ребенка и пульмо-
нэктомия слева у одного ребенка.

в этой группе пациентов конверсия была выпол-
нена в 2 случаях. У одного ребенка (мальчик 3,4 го-
да с каМЛ верхней доли правого легкого) во время 
Тс выделения сосудов верхней доли правого легкого 
была повреждена артерия заднего сегмента. На со-
суд был наложен зажим, выполнена передняя тора-
котомия справа в четвертом межреберье, в дальней-
шем операция протекала по обычной методике. объ-
ем кровопотери составил 120 мл. во втором случае 
(мальчик 1,1 года с каМЛ средней доли правого лег-
кого в сочетании с воронкообразной грудной клет-
кой) при введении троакаров в правую плевральную 
полость обнаружили выраженный спаечный про-
цесс, не позволивший манипулировать троакарами. 
в связи с этим была выполнена мини-торакотомия в 
пятом межреберье. однако и при этом разъединить 
сращения не удалось, что потребовало выполнения 
боковой торакотомии, после чего операция проводи-
лась по обычной методике.

в 6 случаях каМЛ сочеталась с другими порока-
ми развития: дефектом межпредсердной перегородки 

как известно, клинические проявления заболевания 
весьма многообразны и обусловлены тяжестью болезни. 
Дети старшего возраста жаловались на боли в области 
грудной клетки на стороне поражения. При перкуссии 
грудной клетки у всех пациентов на соответствующей сто-
роне был выявлен выраженный тимпанический звук, ау-
скультативно выслушивалось резко ослабленное дыхание 
на стороне поражения.

До операции всем детям было проведено физикальное, об-
щеклиническое, рентгенологические, эхокардиографическое 
(ЭхокГ) исследование, компьютерная томография (кТ), уль-
тразвуковое (УЗИ) и радиоизотопное исследование (рИИ). 

в диагностике заболевания преимущественно использо-
ван рентгенологический метод исследования, с помощью ко-
торого оценивали воздушность легочных полей, характер ле-
гочного рисунка, соотношение органов средостения и купола 
диафрагмы. При изучении рентгенографической картины 
выявлены характерные признаки – тонкая округлая тень без 
явлений перифокального воспалительного процесса. У детей 
с каМЛ тень кисты сливается с тенью диафрагмы, но остается 
свободным реберно-диафрагмальный синус. При большом раз-
мере кисты отмечается смещение органов средостения в здо-
ровую сторону (при синдроме внутригрудного напряжения), 
а также уплощение и низкое стояние купола диафрагмы на 
половине поражения (рис. 1, см. на вклейке).

следует отметить, что в 60% случаев у наших пациентов 
каМЛ была заподозрена при помощи УЗИ, выполненного в 
антенатальном периоде.

Для получения информации о состоянии регионарного 
кровообращения в малом круге кровообращения и степени 
перфузии легочной паренхимы мы использовали рИИ у 10 
больных обеих групп, в котором было установлено сниже-
ние накопления радиофармпрепарата (рис. 2, см. на вклей-
ке). При каМЛ было отмечено снижение накопления радио-
фармпрепарата в пораженных отделах легкого до 5,8% (при 
норме от 9,5 до 10,8%).

в последнее время в диагностике каМЛ все большее место 
занимает спиральная кТ. Метод исследования позволяет наибо-
лее полно визуализировать патологический участок, определить 
его точную локализацию, размеры и структуру, а также судить о 
соотношении патологических участков и здоровых тканей (рис. 
3, см. на вклейке). Исследование проведено у 18 больных обе-
их групп. согласно классификации стокера [7], нами выявлены 
следующие формы каМЛ: I тип выявлен у 10 (55,5%) больных. 
При I типе на кТ отмечалось наличие крупной кисты (размером 
3–5 см) и небольших более мелких кист, чередующихся с без-
воздушными участками. кисты содержали воздух, их контуры 
были неровными, но четкими. каМЛ II типа была выявлена у 
5 (27,8%) пациентов. На кТ отмечалось наличие кист мелкого 
диаметра (размером 0,2–2,5 см), чередующихся с выраженны-
ми диспластичными элементами паренхимы легкого. каМЛ III 
типа была обнаружена у 3 (16,7%) пациентов. в этих случаях 
на кТ было выявлено обширное поражение доли или сегмента 
легкого солидного характера, вызывающее смещение органов 
средостения в противоположную сторону.

Для определения анатомии трахеобронхиального дерева 
и характера воспалительного процесса 16 пациентам была 
выполнена бронхоскопия, во время которой определяли ха-
рактер и распространенность воспалительного процесса.  
в случае обнаружения экссудата проводили санацию трахео-
бронхиального дерева.

Больным контрольной группы (n = 3) операция была про-
ведена путем заднебоковой торакотомии в пятом межреберье 
на стороне поражения. Технические аспекты этой операции 
хорошо известны и не имели отличий от традиционно при-
нятых подходов.

Пациентам основной группы (n = 24) выполнена Тс опера-
ция. Техника Тс операции нами подробно описана в работах, 
посвященных врожденным заболеваниям легких, имеющим 
сходное с каМЛ эмбриогенетическое происхождение [2].

Т а б л и ц а  1
Сопутствующая патология у больных с КАМЛ

Пол возраст основная группа

Ж 1-й день 
жизни

Дефект межпредсердной перегородки + каМЛ 
верхней доли правого легкого

Ж 5 мес Дефект межпредсердной перегородки + каМЛ 
верхней доли правого легкого

М 2,2 года ЖПр + каМЛ нижней доли левого легкого

М 5 мес внутрилегочная секвестрация нижней доли левого 
легкого + каМЛ нижней доли слева

М 2,2 года внелегочная секвестрация нижней доли правого 
легкого + каМЛ нижней доли справа

М 1,1 года воронкообразная грудная клетка + каМЛ средней 
доли правого легкого. выполнена конверсия
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(у 2), желудочно-пищеводным рефлюксом (ЖПр), 
внутрилегочной секвестрацией нижней доли левого 
легкого и внелегочной секвестрацией нижней доли 
правого легкого, воронкообразной грудной клеткой 
(табл. 1).

Двум девочкам с дефектами межпредсердной пе-
регородки (см. табл. 1) сначала была выполнена Тс 
резекция верхних долей правого легкого. По заверше-
нии этих операции обе девочки были переведены в 
кардиохирургическое отделение для коррекции врож-
денных пороков сердца.

Третьему ребенку (см. табл. 1) была выполнена Тс 
резекция нижней доли левого легкого, затем лапароско-
пическая эзофагогастрофундопликация по Ниссену.

в 2 случаях (см. табл. 1) при каМЛ нижней доли 
левого легкого в сочетании с внутрилегочной секве-
страцией этой же доли легкого у 1 мальчика и каМЛ 
нижней доли правого легкого в сочетании с внелегоч-
ной секвестрацией этой же доли легкого у другого 
была выполнена лобэктомия, позволившая устранить 
оба порока благодаря одной операции.

Еще одному больному (см. табл. 1) с каМЛ сред-
ней доли правого легкого в сочетании с воронкообраз-
ной грудной клеткой была выполнена торакоскопия, 
однако в плевральной полости был обнаружен выра-
женный спаечный процесс, что не позволило создать 
пространство для операции. в связи с этим была вы-
полнена боковая торакотомия с резекцией средней до-
ли. решение о коррекции воронкообразной деформа-
ции (в случае необходимости), на наш взгляд, следует 
принять в более зрелом возрасте.

следует отметить, что сопутствующие патологии от-
мечены только у детей основной группы, среди детей 
контрольной группы такие патологии не наблюдались.

сравнительная характеристика исследования в 
обеих группах представлена в табл. 2.

как видно из табл. 2, пациенты обеих групп были 
выписаны в удовлетворительном состоянии.

средняя продолжительность оперативного вмеша-
тельства у пациентов основной группы составила 58,5 
± 13 мин, у детей контрольной группы – 65 ± 5 мин.

все дети в послеоперационном периоде получали 
профилактическую антибактериальную и симпто-
матическую терапию. контрольная рентгенография 
органов грудной клетки и УЗИ плевральной полости 
были выполнены после удаления плеврального дре-
нажа на 3-и послеоперационные сутки.

У детей основной группы средняя продолжитель-
ность дренирования плевральной полости составила 
3,7 дня, а в контрольной группе – 5 дней.

Пребывание больного в стационаре в послеопера-
ционном периоде в основной группе в среднем дли-
лось 12,5 сут, в контрольной группе – 17,3 сут.

в послеоперационном периоде осложнения в обе-
их группах не наблюдались.

анализ исследуемых параметров позволяет кон-
статировать, что использование Тс вмешательства 
при каМЛ привело к снижению сроков дренирова-
ния плевральной полости и сокращению послеопера-
ционной госпитализации.

своевременная диагностика пороков развития лег-
ких имеет большое значение для выбора хирургиче-
ской тактики. важную роль в ранней диагностике при-
обретают УЗИ и магнитно-резонансная томография в 
антенатальном периоде, позволяющие улучшить ре-
зультаты лечения [1, 2]. При УЗИ можно обнаружить 
как небольшие округлые кистозные образования, так 
и большую по объему легочную паренхиму с развити-
ем водянки у новорожденных. водянка плода описа-
на в 40% случаев обнаружения фетальной каМЛ [8]. 
существует мнение, что при каМЛ следует отдавать 
предпочтение прерыванию беременности, особенно 
при выраженной водянке плода и при сочетании с ины-
ми фетальными пороками развития плода. однако пе-
ред принятием решения о прерывании беременности 
следует учитывать, что от 20 до 40% объемных изме-
нений, связанных с каМЛ, регрессируют либо имеют 
тенденцию к уменьшению в размерах внутриутробно 
[8]. в связи с этим по мере продвижения фетальной 
хирургии предпринимались усилия по внутриутроб-
ному разрешению пороков развития плода. в настоя-
щее время необходимость в фетальных интервенциях 
возникает редко и ограничивается случаями, когда 
вероятность внутриутробной гибели плода приближа-
ется к 100% [9]. Это связано со значительной травма-
тичностью и дороговизной метода, требующего высо-
кого уровня технического оснащения клиники. Даже 
при соблюдении этих условий результаты фетальной 
хирургии не столь оптимистичны. Именно поэтому 
внутриутробные операции проводят только при объ-
емных каМЛ у плодов, у которых развилась водянка 
до 32-й недели гестации. После удаления очага можно 
ожидать разрешения водянки с последующим ростом 
оставшейся части легкого в течение 1–2 нед. Другой 
способ решения существующих проблем – однократ-
ные или повторные плевральные пункции или тора-
коамниотическое шунтирование. Торакоцентез менее 
травматичен, чем другие вышеописанные процедуры, 
но этот метод эффективен лишь при наличии солитар-
ной кисты [4, 12].

в 60% случаев каМЛ, диагностированные антена-
тально, проявляют себя клинически в 1-м месяце жиз-
ни ребенка, выражаясь в дыхательной недостаточности 
той или иной степени. Большинство мальформаций, 
вызывающих клинические симптомы в этот период, 
относится к I типу по стокеру [7]. клиническая карти-
на характеризуется шумным дыханием, одышкой с втя-
жением уступчивых мест грудной клетки и разлитым 
цианозом. в случае развития клапанного механизма в 
воздухоносных путях, сообщающихся с большими по 

Т а б л и ц а  2
Сводные данные в группах исследования

сравниваемые параметры основная 
группа контрольная группв

Продолжительность опера-
ции, мин

58,5 ± 13 65 ± 5

средняя продолжительность 
дренирования плевральной 
полости, сут

3,7 5

Послеоперационная госпита-
лизация, сут

12,5 17,3

осложнения – –

косметический результат Хороший Удовлетворительный
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размеру кистами, возникает их быстрое увеличение за 
счет задержки воздуха на выдохе.

в 33% случаях каМЛ дают о себе знать по про-
шествии нескольких месяцев жизни. обычно заболе-
вание реализуется респираторной инфекцией, в том 
числе пневмонией. в этих обстоятельствах опреде-
лить кистозный характер поражения по данным рент-
геновского снимка довольно сложно. Для уточнения 
диагноза следует выполнять кТ. Другими клиниче-
скими проявлениями каМЛ могут быть хронический 
кашель, диспноэ при физической нагрузке, боли в 
грудной клетке. Пороки больших объемов  вызывают 
деформацию грудной клетки.

Дифференциальную диагностику каМЛ следует 
проводить с бронхолегочной секвестрацией, брон-
хогенными кистами и врожденной долевой эмфизе-
мой. Известны 2 основных анатомических признака, 
позволяющие разграничить каМЛ и секвестрацию 
легких. Легочный секвестр не имеет связи с трахео-
бронхиальным деревом и кровоснабжается атипично 
расположенной артерией. все же при детальном ги-
стоморфологическом исследовании разница между 
этими вариантами пороков не столь разительна и су-
щественна, как могло бы показаться. Это обусловле-
но общностью эмбриопатогенеза этих образований. 
следует отметить, что для решения хирургической 
задачи это обстоятельство не принципиально. Так, в 
2 случаях, когда мы наблюдали сочетание каМЛ с 
секвестрацией левого легкого, лобэктомия позволила 
одномоментно корригировать оба порока.

оперативное лечение показано детям с каМЛ  как 
при наличии, так и при отсутствии клинических про-
явлений. в большинстве случаев оно сводится к ло-
бэктомии или клиновидной резекции пораженной до-
ли. Более ограниченные резекции не рекомендованы, 
так как сложно визуально определить границу между 
порочно и правильно сформированной паренхимой.

вместе с тем, по данным авторов работы [4], слож-
ность выполнения парциальной резекции и увеличе-
ние таким образом сроков лечения не должны служить 
ограничением я выполнения такого варианта опера-
ции, поскольку она позволяет максимально сохранить 
объем здорового легкого. Это особенно актуально  при 
двусторонних поражениях. При таких поражениях ав-
торы рекомендует резекцию большинства пораженных 
участков на одном легком с последующим наблюдени-
ем за болезнью. резекция пораженного участка друго-
го легкого выполняется через 2–3 мес [4].

При наличии выраженного дистресс-синдрома 
оперативное вмешательство у новорожденных сле-
дует выполнять безотлагательно. При внутригрудной 
декомпрессии экстренная торакотомия с последую-
щей лобэктомией может спасти жизнь ребенка.

Большинство авторов предлагают оперировать детей 
в возрасте от 1 до 6 мес. в этой возрастной группе риск 
анестезии существенно ниже, чем в адаптационном пе-
риоде новорожденности, в то же время ранняя операция 
минимизирует риск развития инфекции и прогрессиро-
вания дыхательной недостаточности, а также позволяет 
создать благоприятные условия для дальнейшего роста 
и дозревания легочной паренхимы [5, 11].

По данным D. Aziz и соавт. [11], лишь 10% форм 
каМЛ, не вызывающих серьезный дистресс-синдром, в 

отдаленном периоде развивают как воспалительные из-
менения в легких, так и пневмоторакс. остальные 90% 
на момент исследования не вызывали существенное 
увеличение статистики заболеваний бронхолегочной си-
стемы. На основании собственных данных авторы реко-
мендует дифференцированный подход к лечению этой 
группы больных, пропагандируя динамическое наблю-
дение с выполнением кТ ежегодно. Этот подход имеет 
не так много сторонников, большинство хирургов реко-
мендуют проводить операцию по факту выявления дан-
ного заболевания, так как рассчитывать на улучшение 
ситуации после рождения не приходится. с другой сто-
роны, существует группа авторов, которые указывают 
на развитие при каМЛ злокачественных образований 
[10]. одно это указание должно склонить хирурга к вы-
полнению радикальной операции, тем более, что наши 
наблюдения и данные других авторов свидетельствуют, 
что операции при каМЛ не вызывают большего коли-
чества сложнений, причем независимо от метода лече-
ния, эндоскопического или традиционного подхода.

Другое грозное осложнение, к которому может 
привести каМЛ, – это воздушная эмболия. в публи-
кации E. Belcher и соавт. [3] описана клиника серьез-
ных неврологических расстройств из-за воздушной 
эмболии у молодого человека 19 лет, возникшей во 
время взлета самолета. Это осложнение возникло из-
за значительного перепада атмосферного давления 
во время взлета, при котором произошло вскрытие 
воздушной кисты и близлежащего сосуда с проник-
новением в него воздуха. в зависимости от ряда об-
стоятельств органами поражения при воздушной эм-
болии могут быть сердце, почки, селезенка и ЦНс, 
как в приведенном выше наблюдении. При этом от-
мечается, что размер кисты легкого не обязательно 
должен быть значительным. автор указывает, что 
при воздушной эмболии в объеме 50 мл происходят 
обратимые изменения, а при объеме 100 мл и более 
может наступить летальный исход. Имеются описа-
ния трех подобных случаев, также произошедших 
на взлете или при посадке воздушного судна [3]. Эти 
осложнения также подталкивают нас к выбору более 
радикальной позиции по отношению к каМЛ.

Таким образом, анализируя полученные резуль-
таты и данные литературы, можно прийти к заклю-
чению, что необходимо проводить своевременную 
раннюю диагностику порока, а также выбирать 
оптимальную хирургическую тактику до развития 
осложнений. внедрение торакоскопии в повседнев-
ную практику сделало возможным выполнение боль-
шинства операций в торакальной хирургии детского 
возраста эндоскопическим способом. в последнее 
десятилетие все больше детских хирургов отдают 
предпочтение мини-инвазивному Тс доступу при 
выполнении резекций легких в любом возрасте, да-
же у новорожденных детей с малой массой тела [1, 
2]. При врожденных пороках легких Тс операции 
позволяют снизить количество послеоперационных 
осложнений, ускорить реабилитацию пациентов и 
избежать последствий, связанных с проведением 
торакотомии. в опытных руках продолжительность 
эндоскопической операции не превышает время от-
крытой, а послеоперационный период протекает 
значительно легче.
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В статье представлен дифференциальный поход к выбору шунтирующих операций у детей с внепеченочной портальной 
гипертензией. В зависимости от анатомо-функциональных особенностей течения патологического процесса портальной 
системы, определяемые взаимно дополняющими методами исследования – ангиографией и ультразвуковой допплерографией, 
планировался способ коррекции: мезопортальное шунтирование, декомпрессия с использованием магистральных вен или не-
стандартные варианты анастомозов.
к л ю ч е в ы е  с л о в а :  дети, портальная гипертензия, шунтирующие операции

Differential approach to the choice of bypass operations in children with extrahepatic portal hypertension is discussed with reference 
to anatomic and functional features and peculiarities of pathological processes in the portal system revealed by angiography and 
ultrasonic dopplerography. The methods used included mesoportal bypass, decompression involving the main veins, and non-standard 
anastomosing. Despite recent achievements, the role of miniinvasive surgery in the treatment of benign hepatic masses remains un-
clear just as well as optimal approaches to the effected sites and methods to stimulate liver regeneration.  This paper reports results 
of the treatment of children with benign hepatic lesions and describes a new clinically efficacious,  readily available and cost-effective 
method for the stimulation of regeneration.
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