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Гистохимический анализ и ультраструктурное исследова-
ние образцов-биоптатов на сегодняшний день является одним 
из важных этапов подготовки к последующему молекулярно-
генетическому анализу, поскольку позволяет выявить образцы, 
показавшие хорошую гистологическую сохранность и положи-
тельные гистохимические тесты на наличие эндогенной ДНК 
[1, 2]. В публикации Alt B., Shikes R.H., Stanford R.E., Silverberg 
S.G. (1982) описаны четыре случая врожденной кистозной 
аденоматоидной мальформации легкого, представленные уль-
траструктурным анализом. В одном случае ультраструктура 
аналогична той, которая описана в нормальных дыхательных 
путях плода во время ранней эмбриональной фазы развития 
легких. В двух отмечаются различные степени дифференци-
ации, ультраструктурно подтверждающие то, что ранее на-
блюдалось поражение. Одним из новых находок было обнару-
жение в одном тонофиламенте того, что может представлять 
собой метапластическое изменение. Хотя точная природа по-
ражения неизвестна, может быть дефект развития, влияющий 
на эпителиальную дифференциацию, а также взаимодействие 
между развивающейся легочной мезенхимой и дистальными 
респираторными единицами. Кроме определения микрострук-
туры образцов, немаловажным является и выявление экзоген-
ных источников [3].

В настоящее время накоплен как отечественный, так и зару-
бежный опыт ультразвуковой диагностики различных патологи-
ческих состояний плода. Представлены пути измерения объема 
легких, показатели размеров легких плодов в скрининговые сро-
ки, а также динамика эхогенности легких плода в зависимости 
от гестационного возраста (Амосов В.И. и соавт. (2001); Деми-
дов В.Н. и соавт. (2002); Guibaud L. и соавт. (1996); Nakata М. и 
соавт. (2003)). Начиная с 80-х годов прошлого столетия, в печать 
вышла серия публикаций, посвященных эхографическим изме-
нениям в легких при кистозно-аденоматозном пороке, при плев-
ральном выпоте, секвестрации, при сочетании с кистозными об-
разованиями грудной полости [4–6]. В настоящее время ультра-
звуковые методы исследования позволяют выявлять некоторые 
врожденные патологические образования легких, в основном, 
начиная с 20 нед гестации. В то же время, несмотря на легкость 
выявления кистозной патологии легких нет дифференциально-
диагностических критериев бронхогенных кист, секвестра лег-
кого с кистозным перерождением и кистозной формы аденома-
тоза. Следует помнить, по данным иностранных источников ли-
тературы, врожденная кистозно-аденоматозная мальформация 
легких является наиболее распространенным пороком развития 
среди других пороков легких у детей, встречается в 1 случае на 
10 000–35 000 родившихся (2011) [7]. 
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Ведущий метод диагностики врожденных пороков бронхо-
легочной системы – мультислайсовая компьютерная томография 
(МСКТ). МСКТ обладает не только преимуществами структур-
ного и пространственного разрешения, но и спецификой обра-
ботки получаемого изображения. Современные модели КТ дают 
возможность выполнить до 320 и более томограмм (срезов) за 
один оборот трубки (0,3 с), что позволяет значительно снизить 
лучевую нагрузку, вследствие короткого времени экспозиции, 
и видеть органы и анатомические структуры без артефактов от 
движений, а также изучать перфузию. МСКТ позволяет прове-
сти дифференциальную диагностику между пороками развития 
легких (секвестрация, лобарная эмфизема, кистозно-аденома-
тозная мальформация легкого, врожденные кисты легких и сре-
достения), улучшает разрешение мелких структур, увеличивает 
качество изображения, повышает пространственное разрешение 
(Харченко и соавт. (1999); Котляров (2011); Nishi и соавт. (2000)). 

Программа для исследования бронхиального дерева – «вир-
туальная бронхоскопия», предоставляет информацию о вну-
тренней структуре трахеобронхиальной системы и позволяет 
исследовать поперечное сечение трахеи и бронхов диаметром до 
2 мм. Данный вариант предоставления информации моделиру-
ет взгляд эндоскописта на внутреннюю поверхность дыхатель-
ных путей. В этом режиме интересующие полости отобража-
ются с помощью объемного представления в перспективе, что 
дает ощущение «полета» – «flythrough» через отображаемую 
область. Эта программа применяется в диагностике стенозов 
трахеи и крупных бронхов, а также при постановке стентов и 
для оценки результатов пластических операций. Данная рекон-
струкция может быть получена в результате двух исследований: 
3D-реконструкции и объемного рендеринга (Алиев, 2011; Котля-
ров и соавт. (2011, 2013 2015); Doi и соавт. (1999); Ferretti и соавт. 
(2003); Röttgen и соавт. (2005); Asano и соавт. (2007); Koletsis и 
соавт. (2007); Allah и соавт. (2012)). Использование контрастного 
усиления и 3D-преобразований позволяет получить всеобъем-
лющую информацию о характере патологических изменений ле-
гочной ткани, определить ангиоархитектонику и спланировать 
тактику оперативного вмешательства [8].

До настоящего времени в литературе нет единой точки зре-
ния относительно сроков хирургического вмешательства у детей 
с врожденными пороками легких. 

Все больше исследователей (Rothenberg S.S. (2003); Sui-Ling 
Liao, Shen-Hao Lai (2010)) считают, что возможен спонтанный 
регресс как на внутриутробном этапе развития, которое возни-
кает в пределах от 6,3 до 60% случаев [9–13]. Однако ряд авто-
ров рекомендует прерывать беременность при наличии водянки, 
множественных врожденных пороков развития (МВПР), при II 
и III типе кистозно-аденоматозной мальформации легких, нали-
чии хромосомных аномалий [14].

Некоторые исследователи описывают и постнатальное рас-
сасывание, в частности в работах A. Shettikeri и соавт. (2012) 
частота постнатальной резорбции кист составила 60% [15]. По-
этому более оправдана выжидательная тактика бессимптомного 
течения порока с динамическим наблюдением [16–18]. 

Мнение ряда отечественных хирургов (Караваева С.А., Па-
трикеева Т.В. (2015)) заключается в том, что при данном пороке 
легких оправдана активная хирургическая тактика для преду-
преждения возможных тяжелых осложнений [19020]. В одной из 
научных работ (Разумовский А.Ю., Степаненко Н.С. (2014)) по-
казания и сроки оперативного вмешательства напрямую зависят 
от степени компенсации дыхательной недостаточности в возрас-
те до 6 мес [21], другие авторы (Marshall K.W., Blane C.E. (2000); 
Sood M., Sharma S. (2011)) также предлагают оперировать детей 
в возрасте от 1 до 6 мес, так как в этом периоде значительно ни-
же риск анестезии [22, 23]. В то же время в литературе имеются 
указания на возможность малигнизации кистозных образований 
в первые 6 мес жизни, развитие рецидивирующих гнойно-вос-
палительных заболеваний. 

Постнатальные респираторные осложнения врожденной ки-
стозно-аденоматозной мальформации легких описаны несколь-
кими авторами [24–28]. Представлены единичные случаи специ-
фичной грибковой инфекции, вызванной плесневыми грибами 
рода Аспергилл (Aspergillus), как одно из редких осложнений 
[29, 30]. Наиболее частыми постнатальными осложнениями  
кистозной трансформации являются пневмоторакс, ателектаз, 
малигнизация. 

Бронхоальвеолярная карцинома и рабдомиосаркома в соче-
тании с кистозно-аденоматозной мальформации легких были 
несколько раз демонстрированы у взрослых и детей. С 1980 г. 
более 25 случаев малигнизации было обнаружено у детей от  
1 мес до 13 лет. Данные злокачественные трансформации были 
замечены преимущественно в случаях неполной резекции по-
рока. Также в литературе указывается, что возможна отдален-
ная малигнизация на месте кистозно-аденоматозного порока в 
случаях сегментэктомии, тем самым рекомендуя хирургическую 
резекцию всей доли [31–33]. 

Плевропульмональная бластома (ППБ) – один из частых ви-
дов малигнизации, сопутствующий детским легочным кистам. 
Первое проявление ППБ в виде злокачественной легочной ки-
сты у ребенка, клинически и рентгенографически неразличимая 
от доброкачественных врожденных легочных кист. Хирургичес-
кое удаление показано во всех случаях ППБ, при этом резекция 
без сопутствующей химиотерапии имеет достаточно высокий 
благоприятный послеоперационный исход у детей (85–90% слу-
чаев). Без удаления кистозные ППБ развиваются в солидную 
высокодифференцированную саркому в возрасте 2–6 лет (про-
цент излечения 45–60%). ППБ во многих случаях генетически 
детерминирована. При выяснении семейного анамнеза таких 
пациентов выявляется определенная совокупность заболеваний: 
легочные кисты, кистозная нефрома, детский рак, стромальные 
опухоли яичников, семиномы и/или дисгерминомы, кишечные 
полипы, тиреоидные гиперплазии и гамартомы. Пневмоторакс 
и мультифокальные или билатеральные легочные кисты также 
характерны для ППБ. В случае выявления данных заболеваний в 
семейном анамнезе вероятность того, что легочная киста более 
похожа на ППБ, чем на доброкачественную врожденную кисту, 
значительно повышается. Пациентам, соответствующим этим 
признакам, требуется ультраструктурное и гистохимическое ис-
следование пораженной ткани [34, 35].

Что касается двустороннего поражения легких при антена-
тальной диагностике кистозно-аденоматозной мальформаци 
легких, одни авторы считают целесообразным прерывать бере-
менность. В то же время другие, при постнатальной диагностике 
этого порока развития легких, считают что хирургическая так-
тика должна быть строго дифференцированной с учетом объема 
поражения и выраженности дыхательных нарушений[36].

На протяжении последних десятилетий отмечены суще-
ственные достижения в детской хирургии, которые позволили 
выполнять хирургические операции у детей, чей возраст пре-
вышает 3 мес жизни. Необычайный прогресс эндохирургии 
привел к тому, что большинство вмешательств в детском воз-
расте были трансформированы в мини-инвазивные процедуры.  
А.Ю. Разумовский и З.Б. Митупов [37] проанализировали ре-
зультаты лечения 40 пациентов с различными мальформациями 
грудной клетки. Одно из главных преимуществ торакоскопии за-
ключается в эффекте сокращения возникновений скелетно-мы-
шечных осложнений, которые часто развиваются после выпол-
нения торакотомии у детей. В ходе исследования было обнару-
жено, что дети, которые были оперированы открытым способом, 
имели высокую частоту скелетно-мышечных изменений груд-
ной клетки – сколиоза (52%), деформации грудной клетки (72%), 
крыловидной лопатки (16%). Подобные результаты были найде-
ны во многих других научных сообщениях, свидетельствующих 
об образовании скелетно-мышечных аномалий, вторичных к  
торакотомии [38–45]. Сравнительных данных о возникновении 
деформаций грудной клетки после открытых и эндохирургиче-
ских операций, выполненных в первые 3 мес жизни, в литера-
туре не представлено, статистическая оценка которых затрудни-
тельна из-за малого числа наблюдений. 

Раритетное число научных работ о преимуществах мини-
мально инвазивной хирургии врожденных аномалий развития у 
новорожденных и детей грудного возраста носит описательный 
характер, их итоги не позволяют сформировать единый взгляд 
на минимально инвазивное лечение хирургических заболеваний 
у детей первых месяцев жизни с позиции их безопасности и кли-
нической эффективности.

Несмотря на то, что минимальная инвазивная хирургия посте-
пенно становится привилегированной техникой у младенцев, лапа-
ротомия и торакотомия в 56–91,4% случаев все еще остается самы-
ми популярными действующими подходами для лечения хирурги-
ческих заболеваний у новорожденных и детей грудного возраста.
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Правильное распознавание патологического процесса, его 
характера, распространенности определяет своевременность и 
объем хирургической помощи. Диапазон вмешательства широ-
кий: от пункций до сегментэктомии или, крайне редко, удаление 
пораженного легкого. Несмотря на различия в хирургическом 
лечении, принципы послеоперационного введения больных в 
известной мере едины: кроме борьбы с дыхательной недостаточ-
ностью, санации плевральной полости и трахеобронхиального 
дерева. Во многочисленных работах отечественных и зарубеж-
ных авторов (Рокицкий М.Р. (1997); Котович А.Е. (1979); Исаков 
Ю.Ф., Гераськин А.В. и соавт. (2011); Hartl H. (1973); Viviani D.  
и соавт. (1979)) [46, 47] в известной мере отражены основные 
принципы хирургического лечения детей с острыми заболева-
ниями легких. Следует лишь подчеркнуть, что многообразный 
характер патологических процессов определяет показания к 
применению различных форм лечения, в основе которых лежит 
индивидуальный подход к каждому пациенту (Баиров Г.А., Ти-
хомирова В.Д. (1997)) [48].
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