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Аннотация. Представлен многофакторный анализ 140 случаев 

врожденных пороков развития легких (агенезия легкого, гипоплазия легкого 

простая и щная, лобарная эмфизема, секвестрация легкого и др.) и 41 случай 

врожденных кист средостения различного происхождения. Отражен 

современный диагностический комплекс, оперативное лечение данной 

патологии. 

Annotation.  Submitted by multivariate analysis of 140 cases of congenital 

lung development (agenesis of the lung, lung hypoplasia and cystic simple, lobar 

emphysema, lung sequestration, etc.) And 41 cases of congenital mediastinal cysts of 

various origins. It reflects modern diagnostic equipment, surgical treatment of this 

pathology. 
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Введение  

На сегодняшний день врожденные пороки развития (ВПР) органов 

грудной клетки – легких и средостения – являются актуальной проблемой 

[1,2,4,5]. К наиболее частым порокам, связанным с развитием анатомических, 

структурных и тканевых элементов легкого, следует отнести агенезию и 

аплазию легких, гипоплазию, врожденную долевую эмфизему; к порокам 

развития, связанным с наличием избыточных дизэмбриогенетических 

формирований - добавочное легкое с аномальным кровоснабжением 

(внедолевая секвестрация), кисту легкого, гамартому. [2, 3, 4, 6, 7]. Развитие 

пороков развития легких и средостения связано с нарушением этапов 

эмбриогенеза [1, 4]. Врожденные аномалии бронхолегочной системы и 

средостения сопровождаются нарастающим нарушением функции, необходимо 

выполнять операцию уже в раннем возрасте [1,2,3,5]. 

Порок развития легких – патологическое состояние бронхолегочной 

системы, обусловленное нарушением нормального развития легких в 

эмбриогенезе. Пренатальная диагностика и тактика при врожденных аномалиях 

легких и средостения. Диагностика всегда возможна на ранних сроках гестации 

(с 18-20 недели). При одностороннем или ограниченном объеме поражения 

беременность рекомендуется сохранить.  При обширном или двустороннем 

поражении органов показана внутриутробная МРТ. При двустороннем процессе 

беременность лучше прервать. 

 Пороки могут проявляться сразу после рождения и требуют экстренной 

коррекции, или существовать в течение всей жизни ничем себя не 

манифестируя. Большинство легочных аномалий являются основой для 

развития хронических воспалительных процессов [1, 3]. 

Кистозные образования грудной полости в 15% случаев протекают 

бессимптомно. Большую роль в диагностике играют лучевые методы 

исследований [1,2,4], так как своевременно установленный диагноз позволяет 

избежать развития осложнений, провести радикальное оперативное лечение в 

плановом порядке [1, 2, 5].  

Цель исследования - оценка результатов оперативного лечения 

врождѐнных пороков развития легких и средостения у детей. 

Материалы и методы исследования 

В торакальной хирургии ОДКБ №1 за период с  2005 по 2014 гг. 

пролечено 140 детей с диагнозом «врожденный порок развития легкого», что 

составило 3% от общего количества детей. Из них 56,4% составила гипоплазия 

легких (простая 41,9% и кистозная 14,5%). Аплазия легких была обнаружена у 

9,4% детей. Остальные нозологии встречались в меньшем количестве: 

врожденные кисты легких и артериовенозные мальформации у 6% детей, в 

5,1% случаев была выявлена врожденная лобарная эмфизема, всего лишь в 2,6% 
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и 1,7% случаев встречались агенезия легкого и секвестрация легкого, 

соответственно. 

В клинике за период с 2007 по 2014 гг. пролечен 41 ребенок по поводу 

кистозных образований грудной полости. В нозологической структуре 

кистозных образований у детей чаще встречаются кистозно-аденоматозная 

мальформация легких, паразитарные кисты, врожденные кисты легких и 

средостения.  

Из анамнеза установлено, что в 90% случаев дети с ВПР легких и 

средостения родились доношенными. Из особенностей беременности чаще 

всего одинаково часто встречались гестоз и инфекционно-воспалительные 

заболевания. Возраст ребенка при установлении диагноза «кистозное 

образование грудной полости» в 51% случаев составил старше 7 лет.  

Всем детям проводилось комплексное обследование (обзорная 

рентгенография грудной клетки, УЗИ плевральных полостей, бронхоскопия, 

бронхография, КТ грудной клетки, спирография, радиоизотопная 

сцинтиграфия) для верификации диагноза, опорными диагностическими 

критериями которого являлись данные лучевых методов диагностики (КТ 

органов грудной клетки). Статистическая обработка данных проводилась в 

программе Excel. 

Результаты исследования и их обсуждения 

Клиника кистозных образований органов грудной полости зависит от 

локализации и размеров кисты, характера и темпа роста, степени компрессии 

прилежащих структур, наличия сообщения с бронхиальным деревом, вида 

присоединившихся осложнений. В клинической картине чаще всего 

присутствовали признаки дыхательной недостаточности, в 34% случаев течение 

заболевания было бессимптомным. Предоперационный период в 70% случаев 

протекал без осложнений, у 10 детей было нагноение кисты, у 3х – напряжение 

кистозного образования.  

Показания к раннему хирургическому лечению (первые 3 месяца жизни) 

возникли при: кистоаденоматозной мальформации (КАМ) любого типа, 

внутрилегочной секвестрации, внелегочной секвестрации с выраженным 

объемным воздействием, любые кисты средостения (бронхогенные, 

энтерогенные, гастрогенные), опухоли средостения и легких. Причины 

активной хирургической тактики: при пороках развития легких и средостения 

высок риск инфицирования и малигнизации; развитие синдрома 

внутригрудного напряжения. Разнообразен спектр оперативных вмешательств 

при врожденных аномалиях грудной клетки: лобэктомия выполнена у 12,3% 

детей; атипичная резекция проведена в 10,9 % случаев; пульмонэктомия в 1,4% 

случаев (у одного ребенка) по поводу стеноза правого главного бронха; 

резекция доли легкого 23,3%, фенестрация 16,4%; цистэктомиябыли проведены 

у 5,5% пролеченных детей. Торакоскопическая сегментэктомия выполнена у 

2,7% детей, удаление образование средостения – 19,2%, билобэктомия – 8,2%. 

Оперативные вмешательства, применявшиеся для лечения кистозных 
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образований грудной полости, в большинстве случаев были щадящими, 

органосохраняющими (цистэктомия, фенестрация кисты). Билобэктомия была 

выполнена всего у 2хдетей. Послеоперационных осложнений и летальных 

исходов не было. Оперированные по поводу ВПР легких и средостения дети 

находятся на длительном динамическом наблюдении у торакального хирурга. 

Выводы 

1. Врожденные пороки развития легких и средостения – достаточно 

редкая в популяции патология, требует совершенствования антенатальной 

диагностики, современных методов визуализации в постнатальном периоде, 

правильных лечебно-тактических решений и по показаниям оперативной 

помощи только в специализированном стационаре. 

2. Применение высокотехнологичных методов диагностики позволяет 

установить точное анатомо-топографическое расположение кистозных 

образований грудной полости и является гарантом успеха оперативного лечения 

и отсутствия интра- и послеоперационных осложнений 

3. Приоритетными являются органосохраняющие операции (фенестрация, 

цистэктомия), а перспективными – торакоскопические методы удаления 

кистозных образований легких и средостения. 
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