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Резюме 
Описан клинический случай врожденной кистозной мальформации легкого, тактика лечения ребенка с данным заболеванием. 
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Кистозная  гипоплазия  легкого или  врожденный  поликистоз  ‐  это  лёгочная  эмбриопатия,  представленная  пороком  развития 

терминальных отделов субсегментарных бронхов и бронхиол. Кистозная лёгочная гипоплазия возникает вследствие избыточного 
разрастания  терминальных  бронхиол  в  эмбриональном  периоде  внутриутробного  развития.  Данные  образования  представляют 
собой  расширения  кистообразной  формы  различных  размеров,  выстланные  кубовидным  или  цилиндрическим  эпителием. 
Патоморфологически  выделяются  три  формы  аномалии:   I  ‐  единичные  или  множественные  кисты  диаметром  более  2  см  с 
тканевыми  элементами,  похожими  на  нормальные  альвеолы:  II  ‐  множественные  небольшие  кисты  менее  1  см  в  диаметре  с 
бронхиолами и альвеолами; III ‐ обширное поражение обычно некистозного характера со смещением средостения [1‐4]. 

По данным ряда авторов [5,6] кистозная гипоплазия (поликистоз лёгких) составляет 50‐70% среди бронхолегочных аномалий, 
развивающихся из первичной передней кишки. Наиболее  часто поражается  только одна доля лёгкого.  Клинически  заболевание 
проявляется  признаками  характерными  для  респираторного  дистресс‐синдрома:  одышкой  с  участием  вспомогательной 
мускулатуры; цианозом, гипоксемией. 

В  пользу  врождённого  происхождения  кистозной  гипоплазии  легких  свидетельствует  её  частое  сочетание  с  другими 
аномалиями  развития,  такими  как  диафрагмальная  грыжа,  пиелоэктазии,  костные  деформации  и  пр.  Поликистоз  лёгких  может 
носить семейный характер [7‐9]. 

Лечение,  как  правило,  хирургическое.  Лишь  в  случаях  бессимптомного течения  единичных  кист  возможно  наблюдение  в 
динамике.  Однако  тяжесть возможных  осложнений  обычно  заставляет  прибегать  к  хирургическому  лечению  в  большинстве 
случаев даже при бессимптомных кистах[10]. 

Поднашим наблюдением находился новорожденный мальчик Г., родившийся с  массой тела 3150  г, длиной 49  см при сроке 
беременности  39  недель.  Беременность  первая.  Мать  ребёнка  иммигрировала  в  Россию  из  Армении  на  поздних  сроках 
беременности. Со слов матери беременность протекала благополучно, но в 33 недели на УЗИ были выявлены ВПР плода: кисты в 
легких и мегалоуретер. Оценка по шкале Апгар на 1‐й мин. – 7; на 5‐й мин. ‐ 8 баллов. 

Состояние  новорождённого  при  рождении  было  тяжелое,  обусловленное  дыхательной  недостаточностью, 
кислородозависимостью.  При  осмотре  обнаружены  декстракардия,  влажные  хрипы  в  легких.  В  связи  с  дыхательной 
недостаточностью и показателями КОС  (субкомпенсированный ацидоз,  гиперкапния)  ребёнок переведен в режим СРАР  с FiO2 – 
35%. 

На рентгенограмме обнаружены тонкостенные полости в средне‐нижних отделах левого легкого.  Тень средостения смещена 
вправо. При ультразвуковом исследовании отмечено расширение почечной лоханки справа. 

В связи с необходимостью хирургического лечения на вторые сутки жизни ребёнок был переведен в детскую хирургическую 
клинику с диагнозом: кистозная мальформация левого легкого. Интралобарная секвестрация. Пиелоэктазия справа. 

В  клинике  детской  хирургнии  диагноз  был  подтвержден  и,  в  связи  с  прогрессированием  внутригрудной  гипертензии,  после 
предоперационной подготовки и субкомпенсации вентиляционно‐перфузионных соотношений и гемодинамики, принято решение 
об экстренном оперативном вмешательстве в объеме торакотомии и удалении кистозноизмененной части легкого. 

Во  время  операции  выполнена  заднебоковая  торакотомия  в  4‐м  межреберье.  Констатирована  кистозно‐аденоматозная 
мальформация  верхней  доли  левого  легкого  –  наличие  кист  от  нескольких  миллиметров  до  2  см.  С  использованием 
ультрасонического  скальпеля  Harmonic  выполнена  типичная  лобэктомия  верхней  доли  левого  легкого.  Плевральная  полость 
дренирована. 

Послеоперационный  диагноз:  ВПР.  Кистозно‐аденоматозная  мальформация  левого  легкого  I  типа  (Stoker).  Осл.:  Синдром 
внутригрудного напряжения. 

В послеоперационном периоде ребенок находился на ИВЛ. Отмечался ацидоз комбинированного характера, однако сатурация 
поддерживалась  в  пределах 95‐100%.  Так  как  по  дренажу отходил  воздух,  была  налажена  активная  аспирация.  Впоследствии  в 
связи  с  отхождением  из  плевральной  полости  алой  крови  ребёнок  был  переведен  на  дренирование  по  Бюлау.  При  этом 
сохранялось смещение органов средостения, подтверждённое рентгенологически. 

В дальнейшем состояние ребенка ухудшилось за  счет дыхательной недостаточности, причиной которой явился открывшийся 
бронхиальный  свищ.  Выполнена  реторакотомия  и  ушивание  верхнедолевого  бронхиального  свища.  В  послеоперационном 
периоде параметры ИВЛ были несколько снижены, что привело к развитию компенсированного газового ацидоза. 

В  медикаментозную  терапию  входило  парентеральное  питание,  антибактериальная  терапия,  кардиостимуляторы, 
гемостатическая терапия. Также ребёнок получал энтеральное зондовое питание. 

Учитывая  сохраняющееся  смещение  средостения  вправо,  периодическое  отхождение  воздуха  по  дренажу  из  плевральной 
полости – принято решение о проведении бронхоскопии с обтурацией главного бронха левого легкого поролоновой пломбой под 
рентгенологическим контролем, после чего прекратилось поступление воздуха из плевральной полости. 
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При  рентгенологическом  контроле  органов  грудной  клетки  отмечено  отмечено  уменьшение  смещения  тени  средостения. 
Однако  сохранялось  сгущение  рисунка  правого  легкого  и  ателектаз  верхней  доли  правого  легкого.  Поэтому  ребёнок  был 
переведен на ИВЛ в режиме CPAP а в последующем ‐ на спонтанное дыхание с подачей увлажненного кислорода Консервативная 
терапия  продолжалась  в  условиях  реанимации,  проводилась  регулярная  санация  трахеобронхиального  дерева.  В  результате 
количество хрипов уменьшилось, мокроты стало выделяться меньше. 

По  мере  улучшения  состояния  ребёнка  была  выполнена  бронхоскопия  для  удаления  обтуратора  главного  бронха  левого 
легкого.  При дальнейшей  стабилизации  состояния ребёнок был выведен из отделения реанимации в профильное отделение.  В 
консервативную терапию были включены бронхолитики, прокинетики, ЛФК ‐  массаж с элементами дыхательной гимнастики. 

При  рентгенологическом  контроле  органов  грудной  клетки   отмечена  значительная  тенденция  к  восстановлению 
физиологического положения органов средостения, расправление правого легкого.   

После консультации детским урологом по поводу пиелоэктазии справа – рекомендовано наблюдение уролога, нефролога по 
месту жительства. 

Через 2 месяца и 19 дней после рождения и хирургического лечения ребенок в удовлетворительном состоянии выписан домой 
под наблюдение участкового врача. 

Итак, лечение больных с осложненным поликистозом легких представляет собой сложную задачу. Вместе с тем адекватный и 
своевременный выбор лечебной и реабилитационной  тактик,  систематическая и целенапрвленная  терапия определяют прогноз 
этого заболевания. 
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