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ИЗОЛИРОВАННАЯ АГЕНЕЗИЯ ЛЕГОЧНОЙ АРТЕРИИ У ВЗРОСЛЫХ: 
ЭПИДЕМИОЛОГИЯ, ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ

Елена Алексеевна Ильичева1,2, Валерий Николаевич Махутов1,2, Евгений Георгиевич Григорьев1,3

(1Научный центр реконструктивной и восстановительной хирургии СО РАМН, директор – 
чл.-корр. РАМН Е.Г. Григорьев; 2Иркутская областная клиническая больница, гл. врач – к.м.н. П.Е. Дудин; 

3Иркутский государственный медицинский университет, ректор – д.м.н., проф. И.В. Малов)

Резюме. Изолированная односторонняя агенезия лёгочной артерии относится к редкой врожденной аномалии, 
которая длительное время может протекать без клинических проявлений. Ежегодно описывается 5-7 случаев вы-
явления этой патологии у взрослых. Фатальный характер патологии связан с массивным легочным кровотечением, 
недостаточностью правых отделов сердца, дыхательной недостаточностью, легочной гипертензией, и высотным 
отёком лёгких. Характерная рентгенологическая картина изолированной односторонней агенезии легочной арте-
рии определяет возможность своевременной диагностики и планирования лечебных мероприятий, направленных 
на профилактику тяжелых осложнений. В настоящее время отсутствует единая точка зрения на лечебную тактику 
у взрослых при изолированной односторонней агенезии легочной артерии. При развитии легочной гипертензии 
назначают вазодилататоры, блокаторы кальциевых каналов или инфузия простагландинов. Лечение тяжелых ин-
фекций может включать различные варианты хирургических и эндоваскулярных вмешательств. Лечение кровохар-
кания включает эндоваскулярную эмболизацию, лобэктомию или пневмонэктомию. Имеются единичные наблю-
дения массивного легочного кровотечения. Фатальный характер осложнения определяет необходимость срочной 
эндоскопической материальной окклюзии главного бронха, эндоваскулярной эмболизации, а при ее неэффектив-
ности – пневмонэктомии.

Ключевые слова: изолированная односторонняя агенезия легочной артерии, легочное кровотечение, легочная 
гипертензия, высотный отек легких, пневмонэктомия, эндоваскулярная окклюзия, бронхиальная окклюзия.

ISOLATED AGENESIS OF THE PULMONARY ARTERY IN ADULTS: EPIDEMIOLOGY, DIAGNOSICS AND TREATMENT

E.A. Ilyicheva1,2, V.N. Makhutov1,2, E.G. Grigoriev1,3

(1Scientific Center of Reconstructive and Restorative Surgery SB RAMS, Irkutsk; 2Irkutsk Regional Clinical Hospital; 
3Irkutsk State Medical University, Russia)

Summary. Isolated unilateral pulmonary artery agenesis is a rare congenital anomaly, which can occur without clinical 
manifestations for a long time. Annually 5-7 cases of this pathology in adults are described. The fatal nature of pathology is 
associated with massive pulmonary hemorrhage, failure of right atrium of heart, respiratory disorder, pulmonary hypertension 
and high-altitude pulmonary edema. Typical X-ray picture of isolated unilateral pulmonary artery agenesis determines 
possibility of timely diagnostics and planning of treatment measures aimed at prevention of severe complications. Currently 
there is no unified point of view on the treatment policy in adults with isolated unilateral pulmonary artery agenesis. With the 
development of pulmonary hypertension vasodilators, calcium channel blockers or infusion of prostaglandin are prescribed. 
Treatment of severe infections may include various options for surgical and endovascular interventions. Treatment of 
hemoptysis includes endovascular embolization, lobectomy or pneumonectomy. There are individual observations of massive 
pulmonary hemorrhage. The fatal nature of the complication determines necessity of urgent endoscopic material occlusion 
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of the main bronchus, endovascular embolization and at its inefficiency – of pneumonectomy.
Key words: isolated unilateral agenesis of the pulmonary artery, hemoptysis, pulmonary hypertension, high altitude 

pulmonary edema, pneumonectomy, endovascular occlusion, bronchial occlusion.

Односторонняя агенезия лёгочной артерии впервые 
описана O. Fraentzel в 1868 г. [18], распространенность 
патологии составляет 1:300000 [24]. Чаще односторон-
нее отсутствие легочной артерии (ООЛА, UAPA) соче-
тается с тяжелыми врожденными пороками развития 
сердечно-сосудистой системы, что объясняет редкую 
встречаемость патологии: большинство людей, родив-
шихся с этим состоянием, умирают в неонатальном 
периоде или в младенчестве. В мировой литературе 
описано 395 случаев этой аномалии, еще 68 наблюдений 
диагностированы в НЦССХ им. А.Н. Бакулева РАМН 
[2]. Левосторонняя агенезия чаще сочетается с врож-
денными пороками сердца: ранняя диагностика и хи-
рургическое вмешательство требуется в течение перво-
го года жизни чаще, чем при правосторонней аномалии 
[4,20,36,42]. Изолированное отсутствие левой легочной 
артерии относят к редкой врожденной патологии [8]. 
Большинство пациентов, не имеющих ассоциирован-
ных сердечных аномалий, имеют лишь незначительные 
симптомы и доживают до взрослого возраста [32,42].

Эпидемиология. Истинная встречаемость изоли-
рованной односторонней агенезии легочной артерии 
не установлена, так как часть пациентов, не имеющих 
выраженных клинических проявлений патологии, вы-
является при рутинных рентгенологических обследова-
ниях [6,7]. Описан случай изолированной левосторон-
ней агенезии легочной артерии у курильщика, дожив-
шего до бронхогенного рака [34]. Имеется сообщение 
об изолированной агенезии правой легочной артерии, 
не сопровождающейся клиническими проявлениями 
у женщины 67 лет [28]. A.D. Ten Harkel и соавт. нашли 
отчеты о 108 случаях изолированной UAPA в базе дан-
ных Национальной медицинской библиотеки США за 
период с 1978 по 2000 гг. [42]. H. Koga и соавт. прове-
ли ретроспективный анализ 78 случаев изолированной 
UAPA, опубликованных в Японии с 1990 по 2009 гг. [25]. 
Анализ данных Национальной медицинской библиоте-
ки США показывает, что с 2010 г. частота сообщений о 
выявлении отдельных случаев изолированной односто-
ронней агенезии легочной артерии у взрослых состав-
ляет 5-7 публикаций в год [5,6,10,12,13,14,16,22,23,28,32,
35,38,39,40], что связано преимущественно с развитием 
методов диагностической визуализации.

Медиана возраста выявления патологии составляет 
14 (0,1; 58) лет. Большинство пациентов страдают реци-
дивирующей легочной инфекцией (37%), одышкой или 
ограниченной толерантностью к физической нагрузке 
(40%). Легочная гипертензия выявляется у 44% больных, 
эпизоды кровохаркания – у 20%, высотный отёк лёгких 
– у 10%. Имеются сообщения о 7 (из 108 включенных 
в анализ наблюдений) летальных исходов, связанных 
с массивным легочным кровотечением, недостаточно-
стью правых отделов сердца, дыхательной недостаточ-
ностью, легочной гипертензией, и высотным отёком 
лёгких [42]. Выявлена зависимость частоты осложне-
ний аномалии от возраста, в котором выявляется UAPA 
[25]. По сообщению H. Koga и соавт., в возрасте до 1 
года кровохарканья не выявлялось, коллатеральный ар-
териальный кровоток выявлен у 13% детей. В возрасте 
старше 20 лет кровохарканье и артериальные коллате-
рали выявлены, соответственно, у 24 и 50% больных. 
Легочная гипертензия выявлена в 5% случаев в возрасте 
до 19 лет. У лиц старше 19 лет в 32% наблюдений выяв-
лялась легочная гипертензия, 8% умерли. Летальность 
при изолированной UAPA составила 4% [25].

Патогенез и клинические проявления осложне-
ний. Рассматриваются несколько механизмов развития 
осложнений изолированной UAPA. При отсутствии 
ассоциированного сердечнососудистого сброса разви-
вается легочная гипертензия [29]. Это состояние может 

быть результатом увеличения кровотока в контралате-
ральной легочной артерии, что приводит к поврежде-
нию эндотелия, и высвобождению сосудосуживающих 
соединений. Хроническая вазоконстрикция легочных 
артериол может привести к ремоделированию мало-
го круга кровообращения и увеличению легочной ги-
пертензии [37], что обуславливает появление одышки, 
увеличения веса, непереносимости физических упраж-
нений. Присоединение недостаточности правых отде-
лов сердца сопровождается расширением яремных вен, 
периферическими отеками и асцитом. Этиология реци-
дивирующей инфекции у пациентов с UAPA различна. 
Отсутствие артериального кровотока в пораженном 
легком может привести к ухудшению доставки имму-
нокомпетентных клеток к участкам воспаления и нару-
шить функции мукоцилиарного аппарата. Кроме того, 
недостаточный кровоток в пораженном легком может 
привести к альвеолярной гипокапнии и вторичному 
бронхоспазму [24]. Хроническая инфекция может обу-
словить развитие бронхоэктазов [20,24].

Кровохарканье является потенциально серьезным 
осложнением UAPA, что связано со значительным раз-
витием системного коллатерального кровотока, повы-
шающим давление в венозной системе, и чаще носит 
абортивный характер. Сообщения о случаях массивно-
го кровотечения малочисленны и касаются отдельных 
клинических наблюдений [9,15,16,17,26,41,43].

Диагностика. В распознавании UAPA используют-
ся различные методы диагностической визуализации. 
Рентгенографические признаки включают асимметрию 
легочных полей с уменьшением ипсилатерального ге-
миторакса и повышением прозрачности легкого за счет 
обеднения легочного рисунка [6,11,20].

Средостение смещено в сторону поражения, сосуды 
корня легкого на стороне поражения могут отсутствовать 
или значительно уменьшены. Ипсилатеральный купол 
диафрагмы может быть поднят. Обширные чресплев-
ральные коллатерали в верхушках легких могут имити-
ровать туберкулез, легочный фиброз. Контралатеральное 
легкое может выходить за пределы средней линии и 
выглядеть полнокровным [11,19]. При компьютерной 
рентгеновской или магнитно-резонансной томографии 
выявляется расширение ствола легочной артерии, от-
сутствие легочной артерии на стороне поражения [6,19], 
нормальные периферические ветви легочной артерии, 
коллатерали, мозаичные паренхиматозные изменения и 
вторичные бронхоэктазы [11,20,24].

На поперечных срезах отсутствует легочная артерия 
на расстоянии 1 см от ожидаемого отхождения от легоч-
ного ствола [11]. Вентиляционно-перфузионные иссле-
дования при легочной агенезии, как правило, показыва-
ют отсутствие перфузии на стороне поражения с нор-
мальной или уменьшенной вентиляцией [8,21,30,48].

Функциональные тесты, включающие газы артери-
альной крови в покое и после тренировки, могут оста-
ваться в пределах нормы даже при наличии одышки 
[11]. Трансторакальная эхокардиография позволяет 
выявить сочетанные пороки сердца. Ангиография счи-
тается золотым стандартом для диагностики UAPA, но 
обычно используется в качестве предоперационного 
обследования или при тяжелой инфекции [20].

Лечение. При диагностике в перинатальном перио-
де изолированная UAPA доступна для корригирую-
щей хирургии [27]. У пожилых людей, внутрилегочные 
артерии значительно сужены или облитерированы. 
Кровоснабжение легкого на стороне агенезии осу-
ществляется множественными расширенными брон-
хиальными артериями и аберрантными источниками 
васкуляризации, развивающимися из эмбриональных 
каналов и коллатералей сосудов дуги аорты [46]. В на-
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стоящее время отсутствует единая точка зрения на 
лечебную тактику у взрослых при UAPA. Некоторые 
авторы рекомендуют использовать эхокардиографиче-
ский мониторинг бессимптомных взрослых для оценки 
развития легочной гипертензии [45]. При развитии ле-
гочной гипертензии назначают вазодилататоры, блока-
торы кальциевых каналов или инфузии простагланди-
нов [37,42]. Сообщения об успешной реваскуляризации 
периферических ветвей легочной артерии касаются пе-
диатрической практики [31,44,47]. 

Лечение тяжелых инфекций может включать раз-
личные варианты хирургических и эндоваскулярных 
вмешательств, риск которых повышается в связи с си-
стемными нарушениями [1,24]. Лечение кровохаркания 
включает эндоваскулярную эмболизацию бронхиаль-
ных артерий, лобэктомию или пневмонэктомию [9,33]. 
Эмболизация рассматривается в качестве альтернативы 
пневмонэктомии [33]. Имеются единичные наблюде-

ния массивного легочного кровотечения (более 600 мл 
крови в течение 24 часов) вследствие этой аномалии у 
взрослых. Фатальный характер осложнения определяет 
необходимость срочной эндоскопической материаль-
ной окклюзии главного бронха [3], эндоваскулярной 
эмболизации [3,16], а при ее неэффективности – пнев-
монэктомии [3,17,26,43].

Несмотря на редкость выявления изолированной 
агенезии легочной артерии у взрослых, осложнения этой 
врожденной аномалии, манифестирующие в зрелом воз-
расте, носят угрожающий характер. Включение обсуж-
даемой патологии в дифференциально-диагностический 
ряд рентгено-радиологического обследования, в том 
числе и у бессимптомных пациентов, позволит своев-
ременно поставить диагноз, оценить степень наруше-
ния легочной и системной гемодинамики и определить 
спектр лечебных мероприятий, направленных на про-
филактику тяжелых осложнений.
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ВИТАМИН D, АУТОИММУННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ЩИТОВИДНОЙ ЖЕЛЕЗЫ И 
НАРУШЕНИЯ РЕПРОДУКТИВНОЙ ФУНКЦИИ У ЖЕНЩИН 

Светлана Викторовна Михайлова1, Татьяна Алексеевна Зыкова2

(1Архангельская городская поликлиника №1, гл. врач – А.С. Фомина; 2Северный государственный медицинский 
университет, и.о. ректора – д.м.н., проф. Л.Н. Горбатова, кафедра факультетской терапии, зав. – д.м.н., проф. 

О.А. Миролюбова)

Резюме. Обзор литературы посвящен внескелетным эффектам витамина D. Представлены результаты исследо-
ваний витамина D при аутоиммунных заболеваниях щитовидной железы и нарушениях репродуктивной функции у 
женщин. Результаты выполненных исследований дают основания заключить, что низкий уровень витамина D ассо-
циирован с нарушением фертильности, эндометриозом, поликистозом яичников и риском развития гестационного 
диабета; кроме того предоставлены данные о том, что витамин D участвует в регуляции работы иммунной системы, 
повышает устойчивость к различным заболеваниям, определяет продолжительность жизни человека, а также при-
нимает участие в процессах стимуляции дифференцировки клеток и ингибировании клеточной пролиферации, в 
том числе и путем реализации иммунологических реакций (иммунодепрессивное действие). Обсуждается взаи-
мосвязь между уровнем витамина D в крови и частотой таких болезней, как рак, аутоиммунные и инфекционные 
заболевания и другие серьезные патологические состояния.

Ключевые слова: витамин D, бесплодие, нарушение фертильности, эндометриоз, поликистоз яичников, геста-
ционный сахарный диабет, аутоиммунные заболевания.

VITAMIN D, AUTOIMMUNE PATHOLOGY OF THYROID GLAND AND REPRODUCTIVE DISORDERS IN WOMEN

S.V. Mikhaylova1, T.A. Zykova2

(Northern State Medical University, Arkhangelsk Municipal Policlinic, Russia)

Summary. The review considers non-skeletal effects of vitamin D. Results of researches of vitamin D in autoimmune 
pathology of the thyroid gland and disorders of the reproductive function in women are shown. The results of the executed 
researches give grounds to conclude that low level of vitamin D is associated with fertile disorders, endometriosis, polycystic 


