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Врожденная мальформация дыхательных путей (ВМДП) (прежние названия – врожденная 
кистозная аденоматозная мальформация, кистозная гипоплазия легких) является одним из 
наиболее распространенных поражений легких, обнаруживаемых внутриутробно и требую-
щих хирургического лечения. Несмотря на многолетнюю историю изучения заболевания и 
исследования, проведенные в последние несколько лет, в литературе до сих пор существуют 
разногласия в отношении терминологии, классификации ВМДП, терапии данных пациентов. В 
обзоре рассматриваются вопросы терминологии, истории изучения, эпидемиологии, современ-
ные гистологические диагностические критерии и классификация заболевания. Представлены 
сведения об особенностях каждого из 5 типов ВМДП в соответствии с актуальной класси-
фикацией J.T. Stocker (2002), а также частота симптомов и ассоциированных поражений. 
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Приведены контроверсии хирургической и консервативной терапевтической тактики, алгорит-
мы антенатального и постнатального ведения больных с ВМДП.
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Congenital malformation of pulmonary respiratory tract (CMRT) (formerly called congenital 
cystic adenomatous malformation, cystic pulmonary hypoplasia) is one of the most common lungs 
lesions detected in utero and requiring surgical treatment. Despite the long history of this disease 
study and surveys conducted in the last few years, there are still disagreements in the literature 
regarding terminology, CMRT classification, the therapy of these patients. The review deals with 
issues of terminology, history of study, epidemiology, modern histological diagnostic criteria and 
classification of the disease. It provides information on the characteristics of each of the five CMRT 
types according to the current classification J.T. Stocker (2002) and the incidence of symptoms 
and associated lesions. It characterizes clinical picture and imaging diagnostics results; describes 
differences between surgical and conservative therapeutic tactics, algorithms of antenatal and 
postnatal management of patients with CMRT.

Keywords: congenital malformation of pulmonary respiratory tract, cystic pulmonary hypoplasia, 
children, diagnostics, therapy.

Quote: D.Y. Ovsyannikov, P.A. Frolov, P.A. Semenov. Congenital malformation of pulmonary 
respiratory tract. Pediatria. 2018; 97 (1): 152–161.

Врожденная мальформация дыхатель-
ных путей (ВМДП, врожденный порок разви-
тия дыхательных путей), ранее известная как 
врожденная кистозная аденоматоидная маль-
формация (ВКАМ) — редкое нарушение раз-
вития нижних отделов респираторного тракта. 
В настоящее время термином «ВМДП» обознача-
ют весь спектр образований легких, в структуре 
которых имеются аномально сформированные 
бронхи и различные компоненты ацинусов [1]. 
Впервые наиболее полное описание заболевания 
было сделано K.Y. Ch’In и M.Y. Tang в 1949 г. 
на основании наблюдений мертворожденных и 
недоношенных детей с анасаркой [2]. В период с 
1949 по 2003 гг. в зарубежной литературе были 
опубликованы данные о менее чем 300 подоб-
ных наблюдениях [1]. Первоначально ВКАМ 
расценивали как доброкачественные гамарто-
матозные или диспластические опухоли легких, 
характеризующиеся разрастанием терминаль-
ных бронхиол с уменьшением количества аль-
веол [3].

В литературе предложено множество (до 50) 
терминов для обозначения данного заболевания: 
кистозная гипоплазия легких [4], поликистоз 
легких [5], кистозная альвеолярная дисплазия 
[6], врожденная кистозная болезнь легких [7]. 
Последним из предложенных вариантов наи-
менования болезни является термин «врожден-
ная мальформация дыхательных путей легких» 
(«congenital pulmonary airway malformation»), 
подразделяющаяся на 5 типов [8]. По-другому 

данный термин можно перевести «врожденный 
порок развития нижних дыхательных путей».

Частота ВМДП составляет от 1:11 000 [9] 
до 1:35 000 [10] живорожденнных, причем боль-
шинство больных мужского пола [11]. По совре-
менным данным, на ВМДП приходится около 
25% врожденных пороков развития легких, и 
большинство случаев заболевания обнаружива-
ется пренатально, у новорожденных и младен-
цев (в 80–85% случаев в возрасте до 2 лет), в то 
время как в зрелом возрасте они встречаются 
относительно редко [9, 10, 12, 13]. 

Широкое внедрение антенатальной ультра-
сонографии привело к росту выявления данного 
заболевания. Так, по данным М.В. Медведева 
(2005), частота ВКАМ составила 0,42:1000, одна-
ко сомнения в точности диагнозов, возникшие 
при ретроспективном анализе данных наблю-
дений, позволяют предположить, что истинная 
частота ВКАМ несколько ниже [14]. Показатель 
перинатальной смертности при антенатально 
диагностированных ВМДП/ВКАМ варьирует от 
7,4 до 49% [9, 15–23]. В последние годы сообща-
ется об отсутствии летальных исходов даже при 
тяжелых ВКАМ в случаях своевременно прове-
денного оперативного лечения [24–26]. По срав-
нению с другими кистозными пороками легких 
ВМДП имеет наиболее благоприятный прогноз 
при условии своевременного выявления порока 
на антенатальном этапе и отсутствии других 
сопутствующих врожденных пороков развития. 
К другим неблагоприятным прогностическим 
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 1 факторам ВМДП относят прогрессивный рост 
кист еще в антенатальном периоде, сопровожда-
ющийся выраженным объемным воздействием 
со смещением средостения, двустороннее пораже-
ние, водянку плода, гипоплазию легкого, непра-
вильную тактику ведения беременности, несвое-
временное обследование и лечение [21, 25].

Вместе с тем имеются сообщения о том, что в 
6–11% случаев ВМДП, диагностированная анте-
натально, уменьшается в объеме или даже исче-
зает к моменту рождения. Уменьшение размеров 
ВМДП наблюдается достаточно часто, особенно 
после 28 недель беременности, за счет актива-
ции процессов апоптоза и нарушения крово-
снабжения быстро растущего образования [1].
Чаще уменьшаются в размерах или полностью 
исчезают небольшие образования, не сопровож-
дающиеся признаками сердечно-сосудистой 
недостаточности [27].

В 1977 г. на основании гистологического 
исследования операционного материала ново-
рожденных и аутопсийного материала мертво-
рожденных детей J.T. Stocker и соавт. выделили 
3 типа ВКАМ (рис. 1) в зависимости от размера 
кист и их гистологических особенностей: I тип 
– макрокистозный с наличием кист диаметром 
от 2 до 10 см в диаметре, выстланных цилин-
дрическим эпителием (бронхиального типа); II 
тип, представленный множественными мелки-
ми кистами (от 0,5 до 2 см), выстланных одним 
слоем кубических или цилиндрических рес-
нитчатых клеток; III тип, солидный, имеющий 
кисты микроскопических (диаметром менее 0,5 
см) размеров, стенки которых выстланы куби-
ческим реснитчатым или нереснитчатым эпите-
лием [28].

J.T. Stoker и соавт. (1977) были предложе-
ны микроскопические критерии, отличающие 
ВКАМ от нормальной легочной ткани: 1) поли-
поидные выросты слизистой оболочки; 2) нали-

чие многочисленных гладкомышечных кле-
ток и эластических волокон в стенке кист; 3) 
отсутствие в большинстве наблюдений хряще-
вой ткани в структуре образования; 4) наличие 
секретирующих слизь клеток; 5) отсутствие при-
знаков воспаления; 6) пролиферация терминаль-
ных структур респираторного тракта, формиру-
ющих кисты [28].

В дальнейшем были описаны еще 2 типа 
ВКАМ, получившие название 0 и IV, а также, 
как было указано выше, для описания заболе-
вания J.T. Stoker (2002) был предложен термин 
«ВМДП», предусматривающий выделение 5 раз-
новидностей (рис. 2), при этом типы I, II и III 
соответствуют описанным ранее типам I, II и III 
ВКАМ [8].

В настоящее время в англоязычной литера-
туре термин «ВМДП» расценивается предпочти-
тельным, по сравнению с термином «ВКАМ», по 
той причине, что кистозными являются только 
3 типа мальформаций из 5 по классификации 
2002 г. (1–3-й), а аденоматоидным лишь один 
(3-й тип) [29].

В основу классификации J.T. Stoker (2002) 
положен уровень формирования порока разви-
тия дыхательных путей: тип 0 – порок развития 
на уровне трахеи и главных бронхов; тип 1 – на 
уровне от сегментарных бронхов до бронхиол; 
тип 2 – на уровне бронхиол; тип 3 – на уровне 
от терминальных бронхиол до альвеолярных 
ходов; тип 4 – уровень поражения от дистальных 
ацинусов до альвеол [8].

В табл. 1 представлены характерные особен-
ности каждого из 5 типов ВМДП. 

Тип 0 (ацинарная дисплазия/агенезия) 

ВМДП – самый редкий тип (1–3%), несовме-
стимый с жизнью. Микроскопически легоч-
ная ткань почти полностью состоит из нерегу-
лярных похожих на бронхиальные структур, 
выстланных псевдомногоядерным реснитчатым 
цилиндрическим эпителием, окруженных хря-
щевой тканью и гладкомышечными волокнами. 
Макроскопически легкие плотные, гипоплази-
рованные. Вовлечены оба легких. Сочетается с 
другими аномалиями развития. 

ВМДП типа I, напротив, наиболее частый 
вариант заболевания (65%). Макроскопически 
она выглядит как одна или множество сообща-
ющихся между собой кист диаметром от 3 до 
10 см, окруженных кистами меньшего размера. 
Просвет большинства кист свободный, заполнен-
ный жидкостью или газом. Часто поражается 
одна доля, но описаны случаи билатерально-
го поражения. Микроскопически стенки кист 
выстланы реснитчатым псевдомногоядерным 
кубическим или цилиндрическим эпителием.
Возможна трансформация ВМДП данного типа в 
бронхоальвеолярную карциному (БАК) с часто-
той 1–2% [35] из-за наличия клеток, продуци-
рующих слизь, которые определяются в 45% 
случаев [1]. БАК обычно обнаруживается у паци-
ентов старше 5 лет. 

ВМДП типа II макроскопически представ-
ляет собой участки неправильной формы в виде 

Рис. 2. Типы ВМДП по классификации J.T. Stoker (2002)
[8].

Рис. 1. Типы ВКАМ легких по классификации J.T. Stoker 
и соавт. (1977) [28].

I типII тип III тип
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множества мелких кист диаметром до 2,5 см. 
Микроскопически отмечаются скопления мел-
ких и средних кист, выстланных кубическим и 
призматическим эпителием; стенка кист обра-
зована соединительной тканью и гладкой муску-
латурой; просвет кист в основном свободный. 
Часто ассоциируется с другими аномалиями раз-
вития, такими как легочная секвестрация, диа-
фрагмальные грыжи, агенезия почек и др. Чаще 
поражает одну долю [1, 36]. В стенках кист при 
ВМДП типов I и II были обнаружены поперечно-
полосатые мышечные волокна, с их наличием 

связывают возможность возникновения в таких 
легких рабдомиосаркомы [36].

ВМДП типа III, встречающаяся в 5–10% от 
всех случаев заболевания, состоит из множества 
мелких равномерно расположенных кист, часто 
поражающих одну долю или иногда целое лег-
кое со смещением органов. Размер кист обычно 
не превышает 0,2 см и при микроскопии кисты 
похожи на бронхиолы с кубическим эпители-
ем, окруженные протоками и альвеолярными 
мешочками. Часто ассоциируется с многоводием 
и водянкой, а также с мужским полом [1].

Таблица 1

Характеристика ВМДП в зависимости от типа [30–34]

Характеристика Тип 0 Тип I Тип II Тип III Тип IV

Описательное 
название

Ацинарная 
дисплазия

Множественные 
большие кисты 
или одиночная 

доминантная киста

Множественные 
равномерно 

расположенные 
кисты 

(губчатый вид)

Объемная 
твердая масса 

(аденоматоидный 
вид)

Перифие-
рический 

кистозный тип

Частота, % 1–3 >65 10–15 8 10–15

Возраст проявления С рождения

Внутриутробно при 
большом размере, 

в течение жизни при 
маленьком размере

Первый месяц 
жизни

Внутриутробно 
или при 

рождении

От рождения 
до 6 лет или 
реже позже

Клиническая 
картина

Легкие не 
аэрируются

Новорожденные: 
респираторный 

дистресс-синдром, 
смещение средостения

Позже: случайная 
находка/кашель+

лихорадка+инфекция

Нелегочные 
аномалии могут 

превалировать над 
легочными

Мертворождение 
или тяжелый 
неонатальный 

респираторный 
дистресс-синдром

Респираторный 
дистресс- 
синдром± 

напряженный 
пневмоторакс; 

инфекция/
пневмония; 
случайная 

находка

Максимальный 
размер кист, см

0,5 10,0 2,5 1,5 7

Дифференцировка 
клеток

–
Бронхиолярный тип 

эпителия
– –

Ацинарно-
альвеолярный 
тип эпителия

Эпителиальная 
выстилка (кист)

Реснитчатый 
псевдомно-
гослойный 

цилиндрический 
эпителий 

с бокаловидными 
клетками

Реснитчатый 
псевдомногослойный 

цилиндрический 
эпителий

Реснитчатый 
цилиндрический 
или кубический 

эпителий

Реснитчатый 
кубовидный 

эпителий

Альвеолоциты 
I и II типа

Слизь 
продуцирующие 
клетки

Во всех случаях В 33% случаев Отсутствуют Отсутствуют Отсутствуют

Хрящ Во всех случаях В 5–10% случаев Отсутствует Отсутствует Отсутствует

Скелетные мышцы Отсутствуют Отсутствуют В 5% случаев Отсутствуют Отсутствуют

Распространение
Вовлечены все 

доли

В 95% случаев 
одна доля, реже 

двустороннее
Обычно одна доля

Полная доля или 
легкое

Обычно одна 
доля

Локализация
Проксимальное 

трахеоброн-
хиальное дерево

Проксимальные 
ацинусы

Средние отделы
Бронхиолярные/

альвеолярные 
протоки

Дистальные 
ацинусы

Ассоциированные 
аномалии

Сердечно-
сосудистые 
аномалии, 

гипоплазия 
почек, фокальная 

дермальная 
гипоплазия

Редкие (5– 12%)

Сердечно-
сосудистые 
аномалии, 

диафрагмальная 
грыжа, внедолевая 

секвестрация, 
почечная агенезия 

(7–50%)

– –

Риск 
озлокачествления

Нет
Бронхоальвеолярная 

карцинома
Нет Нет

Плевропуль-
мональная 
бластома

Прогноз
Смерть при 
рождении

– – – –
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При ВМДП IV типа изменения затрагивают 
самую дистальную часть ацинуса. Поражается, 
главным образом, одна доля легкого (в 80% слу-
чаев), но имеются данные и о двустороннем пора-
жении.Чаще протекает в асимптоматической 
форме. Представлена крупными тонкостенными 
кистами размером до 7 см. Микроскопически 
стенки кист выстланы альвеолоцитами I и II 
типа. Считается, что этот тип мальформации 
способен трансформироваться в плевропульмо-
нальную бластому 1-го типа с частотой до 4% 
случаев [1, 32, 36].

В основе развития ВМДП лежит прекраще-
ние процессов нормального внутриутробного 
созревания бронхов и легких, в то время как 
мезенхимальные элементы разрастаются. Были 
предложены различные теории для описания 
патогенеза ВМДП. Общим для них является то, 
что нарушение происходит на разных этапах вет-
вления бронхолегочного дерева: при типах I, II 
и III — на псевдожелезистой стадии, при ВМДП 
типа IV — на стадии мешочков [1, 3, 36]. 

Клинические проявления ВМДП зависят 
от размера, локализации поражения, размеров 
отдельных кист и времени возникновения, одна-
ко следует помнить, что довольно часто заболе-
вание может никак клинически не проявляться.
Практически во всех случаях поражается одно 
легкое и очень редко встречается двустороннее 
поражение. Поражение одной доли легкого обна-
руживают у 80–95% больных [27]. Двусторонние 
поражения, возможно, увеличивают вероят-
ность предрасположенности к последующему 
злокачественному изменению внутри ВМДП или 
в других местах в легких [36].

Внутриутробно ВМДП может проявляться 
многоводием (20–70%), неиммунной водянкой 
плода (до 43%), смещение органов средостения 
(52–87%). В большинстве случаев неиммунная 
водянка плода развивается при I типе заболе-
вания, развитие неиммунной водянки плода – 

крайне неблагоприятный прогностический при-
знак, так как 13–15% плодов погибает [1, 27]. 

У 2/3 пациентов с ВМДП при рождении 
имеет место дыхательная недостаточность (ДН), 
остальные страдают рецидивирующей пневмо-
нией в более старшем возрасте, чаще до 2 лет. У 
50% новорожденных с ВМДП I типа, а также у 
большинства больных ВМДП типов II и III забо-
левание манифестирует на первые сутки жизни 
с респираторного дистресса (цианоз), возможно 
развитие пневмоторакса. В ряде случаев ВМДП 
можно принять за диафрагмальную грыжу. 
Симптоматика заболевания в неонатальном 
периоде тем более выражена, чем большая сте-
пень гипоплазии легких имеет место у больного 
[27]. Гипоплазия легких может потребовать про-
ведения высокочастотной ИВЛ в неонатальном 
периоде, сопровождаться легочной гипертензи-
ей [37]. 

При наличии мелких кист первые проявле-
ния заболевания отмечают на 1–2-м году жизни 
в виде рецидивирующих до 3–6 раз в год инфек-
ций нижних дыхательных путей одной и той 
же локализации, сопровождающихся влажным 
кашлем со слизистой или гнойной мокротой, 
влажными хрипами на фоне ослабленного дыха-
ния. Таким образом, как и в случае ряда других 
врожденных пороков развития легких, клини-
ческая манифестация ВМДП происходит при 
наслоении респираторной инфекции. Другими 
проявлениями ВМДП могут быть острая боль 
в грудной клетке, кровохарканье. Физическое 
развитие страдает у 1/3 детей, определяются 
деформация грудной клетки в виде уплощения 
над зоной поражения, сколиоз. При физикаль-
ном обследовании может определяться смеще-
ние средостения в сторону, противоположную 
поражению. Над кистозными изменениями ино-
гда обнаруживают притупление перкуторного 
звука, ослабление дыхания. Для ВМДП харак-
терна богатая аускультативная симптоматика, 

Таблица 2

 Частота различных клинических проявлений и ассоциированных аномалий при разных типах 
ВМДП, число больных (%) [39]

Характеристика ВМДП, 
тип 0 (n=1)

ВМДП,
тип I (n=121)

ВМДП,
тип II (n=42)

ВМДП,
тип III  (n=1)

ВМДП, 
тип IV (n=7)

Рецидивирующая пневмония 0 83 (68%) 13 (31%) 0 0
Респираторный дистресс 1 (100%) 13 (10%) 16 (38%) 1 (100%) 2 (28,5%)
Тахипноэ 0 4 (3,3%) 6 (14,2%) 0 3 (42,8%)
Плевральный выпот 0 10 (8,2%) 0 0 0 
Асимптоматическая 0 11 (9%) 5 (12%) 0 2 (28,5%)

Хроническая легочная 
инфекция 0 59 (49%) 11 (26%) 0 1 (14%)

Секвестрация легких 0 38 (31,5%) 17 (40,5%) 1 (100%) 2 (28,5%)

Сердечно-сосудистые 
аномалии 0 3 (2%) 14 (33%) 0 0

Плевропульмональная 
бластома 0 1 (0,8%) 0 0 0 

Бронхоальвеолярная 
карцинома 0 1 (0,8%) 0 0 0

Бронхоэктазы 0 15 (12,3%) 3 (7%) 0 0
Диафрагмальная грыжа 0 6 (5%) 0 0 0
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включающая жесткое или амфорическое дыха-
ние (при наличии крупных полостей), звучные 
разнокалиберные влажные хрипы, которые опи-
сывают как «барабанную дробь» [4, 5, 13]. 

По данным серий наблюдений пациентов с 
ВМДП постнатально ВМДП может проявляться 
кашлем (20–86%), тахипноэ (11%), лихорад-
кой (60%), респираторным дистресс-синдромом 
с западениями уступчивых мест грудной клетки, 
цианозом (40–49%), рецидивирующей пневмо-
нией (26–45%) [23, 38, 39]. Средний возраст 
постнатальной диагностики ВМДП составляет 
4 года. Для некоторых типов ВМДП, главным 
образом для типа II, характерно сочетание с дру-
гими пороками развития; их частота достигает 
47%. Самым частым ассоциированным поро-
ком развития, по данным V. Giubergia и соавт. 
(2012), явилась секвестрация легких, обнару-
женная у 71% больных [39]. Другими частыми 
ассоциированными пороками развития явля-
ются двусторонняя агенезия/дисгенезия почек, 
диафрагмальная грыжа, врожденные пороки 
сердца и сосудов. Риск малигнизации характе-
рен главным образом для ВМДП I типа (БАК, 
легочная бластома, рабдомиосаркома) и IV типа 
(плевропульмональная бластома) [1, 36]. 

В своем исследовании V. Giubergia и соавт. 
(2012), наблюдавшие 172 ребенка с ВМДП, про-
демонстрировали в т.ч. и частоту встречаемости 
различных клинических проявлений и ассоци-
ированных аномалий у детей с разными типами 
ВМДП (табл. 2).

Диагностика ВМДП подразделяется на анте-
натальную и постнатальную. К антенатальной 
диагностике относится ультразвуковое иссле-
дование (УЗИ, в т.ч. с цветным допплеровским 
картированием) и магнитно-резонансная томо-
графия (МРТ), комбинация этих методов дает 
65–91% точности [40, 41]. В настоящее время 
пренатальная диагностика возможна, начиная с 
18–20-й недели гестации. При УЗИ определяют-
ся эхонегативные мультикистозные массы, сме-
щение органов средостения, признаки неиммун-
ной водянки плода, многоводие, также оцени-
ваются объем поражения и степень гипоплазии 
легочной ткани [27, 36]. В 2010 г. M. Epelman и 
соавт. рекомендовали описательный протокол 
антенатальной УЗИ-диагностики ВМДП, вклю-
чающий следующие позиции: анатомическая 
локализация, отношение к бронхиальному дере-
ву, количество кист, размер наибольшей кисты 
и ряд других параметров [42]. Течение ВМДП 
в промежутке от 18 до 26 недель беременности 
непредсказуемо, что может затруднять выбор 
правильной тактики ведения пациента. На анте-
натальном этапе ВМДП может увеличиваться в 
размерах (40%), вызывая водянку плода, смеще-
ние органов средостения, а может уменьшаться 
и даже исчезать (6–11%) к моменту рождения, 
чаще это касается ВМДП III типа [1]. Данные 
обстоятельства требуют регулярного динами-
ческого контроля заболевания внутриутробно.
Обнаружение признаков ВМДП при УЗИ плода 
при современных подходах к терапии заболе-

вания не является основанием для прерывания 
беременности ни в каких случаях.

Важным диагностическим показателем 
ВМДП, определяемым при пренатальном УЗИ, 
является индекс CVR (CPAM volume ratio – 
отношение объема ВМДП), под которым пони-
мают отношение объема ВМДП к окружности 
головы. Измеряется объем ВМДП по формуле: 
высота•ширина•длина•0,52 [43]. Если значе-
ние индекса CVR более 1,6, то вероятность разви-
тия водянки плода высокая (до 80%), если зна-
чение ниже 1,6 – низкая (до 2%), однако даже 
если CVR ниже 1,6, но имеется киста крупного 
размера, риск возникновения водянки также 
велик. Водянка ассоциирована с большим про-
центом летальных исходов [44].

Постнатальная диагностика включает в 
себя рентгенографию органов грудной клетки, 
эхокардиографию (ЭХОКГ – позволяет оценить 
сердечно-сосудистую функцию и сориентиро-
ваться в потребности в инотропной поддерж-
ке, особенно при наличии персистирующей 
легочной гипертензии новорожденных), муль-
тиспиральную компьютерную томографию (КТ) 
легких [29, 36, 45]. На рентгенограммах и КТ 
органов грудной клетки при ВМДП определя-
ются следующие изменения: дольчатые, хорошо 
отграниченные кистозные образования вместо 
нормальной структуры легких, иногда с доми-
нантной кистой с максимальным диаметром 
или с наличием уровня жидкости; смещение 
средостения в противоположную поражению 
сторону; частичный коллапс расположенных 
рядом сегментов легкого в связи со сдавлением; 
гипоплазия легкого на стороне поражения. При 
выполнении исследования в первые часы после 
рождения ребенка кисты заполнены фетальной 
легочной жидкостью и могут содержать неболь-
ших размеров горизонтальный уровень [46, 47].

Бессимптомное течение ВМДП не исключает 
необходимости в проведении КТ после рожде-
ния; более того, проведение КТ рекомендуется 
при асимптоматическом течении ВМДП паци-
ентам в течение первых 3 месяцев жизни [36].
Появление КТ исключило из методов диагности-
ки ВМДП применяемую ранее бронхографию.

На основании результатов КТ-исследования 
ВМДП можно разделить на 3 типа соответствен-
но классификации ВКАМ J.T. Stocker (1977): 
1) сходный с I типом, имеет большую полость с 
толстой стенкой, диаметр более 2 см; 2) сходный 
со II типом (множественные кистозные пораже-
ния с отдельными полостями диаметром не более 
1 см); 3) сходный с III типом, очень редкий, боль-
шое солидное образование, смещающее средосте-
ние, с огромным количеством везикул размером 
с альвеолы [28, 48].

КТ является методом подтверждения или 
опровержения предположительно установленно-
го по данным антенатального УЗИ порока разви-
тия легких. Кроме того, КТ также помогает оце-
нить ассоциированные врожденные аномалии. 
По данным Н.А. Ильиной (2010), чувствитель-
ность КТ в диагностике ВМДП составляет 96,2%, 
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специфичность – 92,3% [47]. Чрезвычайно важ-
ным при проведении КТ органов грудной клетки 
у новорожденных является применение специ-
альных педиатрических протоколов, учитываю-
щих массу тела ребенка [49].

Вместе с тем окончательный диагноз ВМДП 
в соответствии с последней классификацией J.T. 
Stocker (2002) возможно поставить лишь после про-
ведения гистологического исследования поражен-
ного участка легких [8]. Необходимо учитывать, 
что встречаются так называемые промежуточные 
или смешанные формы, сочетающие в себе гисто-
логические признаки разных типов ВМДП [39].

У новорожденных ВМДП следует диффе-

ренцировать от опухолей средостения (прежде 
всего, нейробластомы), ложной врожденной диа-
фрагмальной грыжи, легочной секвестрации, 
врожденной и приобретенной лобарной эмфизе-
мы, персистирующей интерстициальной эмфизе-
мы легких [23, 27, 50]. Последние два заболева-
ния развиваются у детей, находящихся на ИВЛ.
Дифференциальная диагностика ВМДП, помимо 
различий между типами, включает в себя необ-
ходимость дифференцировать ВМДП от различ-
ных врожденных кистозных поражений легких 
и грудной полости, включающих бронхогенные 
кисты, лимфангиомы, бронхиальную атрезию, 
мезотелиальные кисты, кистозную плевро-
пульмональную бластому, энтеральные кисты. 
В более старшем возрасте ВМДП дифференци-
руют с пневматоцеле, кистозными бронхоэкта-
зами, посттравматическими кистами, деструк-
тивной пневмонией, абсцессом легкого [3, 5, 23, 
29, 36, 46, 48]. Дифференциальная диагности-
ка проводится главным образом на основании 
результатов инструментальных методов обследо-
вания, таких как УЗИ, МРТ и КТ, в ряде случаев 
– гистологического исследования. Немаловажно 
исследование кровоснабжения интересующего 
образования, так как это может помочь в поста-
новке верного диагноза.

Ведение пациентов с ВМДП до сих пор 
является предметом острых дискуссий, особен-
но это касается асимптоматических больных. 
Существует два мнения о том, как вести таких 
больных. С одной стороны, имеются следующие 
аргументы в пользу раннего хирургического вме-
шательства: 

1) риск инфицирования делает операцию 
более трудной, так как инфекция считается наи-
более распространенным симптомом у детей с 
ВМДП после периода новорожденности; 

2) существует риск увеличения размеров 
ВМДП или развития пневмоторакса, что приво-
дит к ДН;

3) резекция дает возможность для компен-
саторного роста легких, хотя до сих пор не ясно, 
влияют ли сроки операции на достижение нор-
мального роста легких;

4) существует риск озлокачествления ВМДП; 
5) рано или поздно асимптоматические слу-

чаи переходят в клинически манифестные в 
результате инфицирования кист или (реже) раз-
вития пневмоторакса; 

6) cуществует более быстрое послеопераци-
онное восстановление у маленького ребенка, 
однако это не относится к новорожденным, что 
может быть основанием отложить операцию до 
достижения 2-го месяца жизни [3, 43, 51, 52]. 

С другой стороны, приводятся аргументы в 
пользу выжидательной тактики. К ним относят-
ся следующие:

1) естественное течение ВМДП до конца не 
определено в связи с проводимыми оператив-
ными вмешательствами; полагают, что только в 
10% асимптоматических случаев ВМДП разви-
вается инфекция или пневмоторакс; 

2) возможны постоперационные осложне-
ния, независимо от того, выполнена оператив-
ное вмешательство в экстренном или плановом 
порядке; 

3) риск озлокачествления ВМДП может быть 
сильно завышен; 

4) существует вероятность регресса ВМДП с 
возрастом, такая вероятность особенно высока в 
случае начала регресса в III триместре беремен-
ности с продолжением после родов [3, 51, 53].

Консервативный подход включает в себя 
регулярное наблюдении детей с проведени-
ем серийной КТ органов грудной клетки [53]. 
Однако уместность таких ежегодных исследова-
ний подвергается сомнению в связи с повышен-
ным риском неродственных злокачественных 
опухолей головного мозга [54, 55].

Лечение ВМДП может быть антенаталь-
ным и постнатальным. В антенатальном периоде 
перед тем, как принять решение о каком-либо 
вмешательстве, рекомендуется охарактеризо-
вать поражение (макро-/микрокистозное; CVR; 
водянка) и обследовать на наличие ассоцииро-
ванных аномалий развития с помощью УЗИ, 
ЭХОКГ, МРТ. В случае, если CVR<1,6 и водянка 
отсутствует, вопрос о лечении откладывается на 
постнатальный период. При наличии водянки, 
CVR>1,6 оценивают срок гестации: если он мень-
ше 32 недель, то выбирают консервативный путь 
— курс терапии глюкокортикостероидными гор-
монами (ГКС). При микрокистозном поражении 
с положительной динамикой на фоне гормональ-
ной терапии продолжают наблюдать женщину до 
момента родов и родоразрешают ее без особенно-
стей. Если же динамика отрицательная, то при-
бегают к открытой операции на плоде, хотя суще-
ствуют данные о том, что ответ на ГКС наблю-
дался только после приема нескольких курсов. 
При макрокистозном поражении, даже несмотря 
на положительный ответ на гормональную тера-
пию, рекомендуется проведение торакоамнио-
тического шунтирования (ТАШ) или торакоцен-
теза. Суть ТАШ заключается в установке шунта 
между кистозной и амниотической полостью с 
целью снижения скорости накопления в кистах 
жидкости и уменьшения компрессии и смеще-
ния органов грудной клетки плода. Если срок 
гестации более 32 недель при наличии водянки, 
CVR>1,6 и наличии смещения органов средосте-
ния, то прибегают к родоразрешению с помощью 
операции кесарева сечения, при которой про-
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исходит выведение только головки и плечиков 
плода, при этом ребенок продолжает получать 
кислород через пуповину; в последующем прово-
дится резекция легкого. Данная процедура полу-
чила название EXIT (англ. ex utero intrapartum 
treatment; рус. внематочное интранатальное 
лечение). Уникальность данной операции заклю-

чается в резецировании части легкого в услови-
ях сохранного плацентарного кровообращения. 
При наличии ассоциированных аномалий или 
хромосомных отклонений рекомендуют консуль-
тирование и выжидательную тактику [1, 36, 56]. 
Предлагается следующий алгоритм антенаталь-
ного ведения больных с ВМДП (рис. 3).

Пренатальное подозрение на ВМДП

CVR<1,6 
и водянка

отсутствует

УЗИ/ультрабыстрая
МРТ/ЭХОКГ

Высокий риск ВМДП
(СVR>1,6 или водянка

независимо от CVR)

Ассоциированные аномалии
или хромосомные нарушения

(показано определение
фетального кариотипа, если

присутствуют другие аномалии
или факторы риска)

Консультирование
и выжидательная тактика

ведения беременности

Стабилизация
или регресс

>32 недель
гестации

Ранние роды
±процедура 

EXIT
и раннее 
лечение

Прием
матерью

стероидных
гормонов

<32 недель
гестации

Макрокистозная
ВМДП

Положительная динамика:
пристальное наблюдение 

с проведением серии УЗИ, 
программированные роды

и раннее лечение

Отрицательная динамика:
(индекс CVR или водянка без снижения

или нарастает или смерть плода):
открытая операция на плоде

или прерывание беременности

Снижение CVR
или регресс 

водянки

Пристальное
наблюдение

с серией УЗИ

Плановые 
роды

Индекс СVR
или водянка

без снижения
или нарастает

Открытая
операция
на плоде

(торакотомия/
лобэктомия)

Микрокистозная
ВМДП

Доминантная 
киста или 
множество

крупных кист

Торакоцентез или 
торакоамнистическое

шунтирование

Пристальное
наблюдение

с проведением УЗИ
вплоть до рождения

Алгоритм
постнатального
ведения (рис. 4)

Рис. 3. Алгоритм антенатального ведения больных с ВМДП [31, 36].
УЗИ – ультразвуковое исследование, МРТ – магнитно-резонансная томография, ЭХОКГ – эхокар-
диография, CVR – отношение объема ВМДП (к окружности головы), EXIT – внематочное интрана-
тальное лечение.

Постнатальное ведение

Симптоматический вариант Асимптоматический вариант

Неонатальные проявления

Рентгенограмма грудной клетки

КТ и ЭХОКГ в 3 месяца

Двудолевое/
двустороннее 

поражение

Тяжелый
респираторный

дистресс

Легкий
респираторный

дистресс

Сердечно�легочная
стабилизация

Открытая 
операция

после 
стабилизации

состояния

Купирование персистирующей 
легочной гипертензии новорожденных 

с применением ЭКМО

КТ и ЭХОКГ

КТ и ЭХОКГ

Однодолевое/
одностороннее 

поражение

Паренхима�
сохраняющая

резекция

Торакоскопическая/
открытая

лобэктомия

Торакоскопическая/
открытая

лобэктомия

Рис. 4. Алгоритм постнатального ведения больных с ВМДП [36, 57].
КТ – компьютерная томография, ЭХОКГ – эхокардиография, ЭКМО – экстракорпораль-
ная мембранная оксигенация.
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В постнатальном периоде методом выбора 

в лечении ВМДП является резекция. Наиболее 
часто проводится лобэктомия, в случае распро-
странения на все легкое — пневмонэктомия, 
из-за высокой летальности у новорожденных 
в результате этой операции и при билатераль-
ном поражении предпочитают неанатомическую 
резекцию легкого с сохранением максимального 
объема легочной ткани. Обычно вмешательства 
проводят на 2–6-м месяце жизни с целью исклю-
чить риск осложнений анестезиологического 
пособия. При тяжелом респираторном дистресс-
синдроме невозможно проведение операции, поэ-
тому нужно сначала стабилизировать состояние 
пациента, в т.ч. с помощью экстракорпоральной 
мембранной оксигенации [1, 36, 39]. На рис. 4 
представлен алгоритм постнатального ведения 
больных с ВМДП в зависимости от наличия сим-
птомов заболевания.

В целом, исход заболевания после полно-
ценной резекции практически всегда благопри-
ятный. В будущем такие дети не имеют ника-
ких физических ограничений активности, риск 
развития инфекционных заболеваний ничем не 

отличается от такового у детей без данной пато-
логии. Один из главных прогностически небла-
гоприятных факторов ВМДП — водянка плода. 
Показатель послеоперационной летальности 
составляет около 5%. Независимые факторы 
риска летального исхода: ДН, сепсис, необхо-
димость респираторной поддержки и тяжелые 
ассоциированные аномалии развития. Частота 
послеоперационные осложнений, включающих 
пневмоторакс, ателектазы, плевральный выпот, 
инфицирование ран, сепсис с тяжелым респира-
торным дистресс-синдромом, бронхоплевраль-
ную фистулу, достигает 40%[39].

Таким образом, наши представления о пато-
генезе, естественном течении и диагностике 
ВМДП развиваются. С этим можно связать ожи-
даемое совершенствование алгоритмов антена-
тального и постнатального ведения больных, 
которое может быть успешным лишь при реали-
зации мультидисциплинарного подхода и при-
влечении команды специалистов.
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