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Резюме 

Врожденная кистозно-аденоматозная мальформация легкого является редкой 

врожденной патологией, характеризующейся образованием разных по диаметру 

кист, которая в неонатальном периоде манифестирует как респираторный дистресс-

синдром, в старшем возрасте – как хронические воспалительные заболевания легких.  

Кистозно-аденоматозная мальформация легкого имеет несколько вариантов исходов, 

в том числе малигнизацию и регрессию, может сочетаться с другими аномалиями. В 

данной работе рассматривается эмбриогенез легкого, гистопатологическая 

классификация, антенатальная и постнатальная диагностика порока. 
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Первое упоминание этой врожденной па-
тологии относится к 1638 году, когда H. 
Fontanus описал напряженную воздуш-
ную кисту у ребенка, приведшую к ле-
тальному исходу. В конце 1890-х годов 
еще один случай врожденной кистозно-
аденоматозной мальформации легкого у 
умершего новорожденного был назван 
кистозной болезнью. Впервые данный 
порок был описан как кистозная-адено-
матоидная мальформация легких у детей 
в 1949 году К. Chin и М. Tang. Микроско-
пические характеристики порока были 
зафиксированы в 1977 году  Kwittken 
Reiner.  
Дефект в 90% случаев односторонний, в 
10 % - двусторонний вовлекает в основ-
ном одну долю, реже является мультило-
барным, что описывают в своем исследо-
вании И.В. Новикова, Н.А. Венчикова, 
И.В. Соловьева, С.И. Ковалев, О.А. Тар-
лецкая, Э.И. Мараховская [5]. Частота 
данного порока колеблется от 1 на 25000 
до 1 на 35000 живых новорожденных, 
большинство случаев выявляется у маль-
чиков. При некоторых типах могут обна-
руживаться другие дефекты развития 
легких, а также почечные и сердечные 
мальформации.  
D. Desseauve, M. Dugué-Marechaud, S. 
Maurin, M-È. Gatibelza, V. Vequeau-Goua, 
M. Mergy-Laurent, G. Levard, F. Pierre [28] 
обращают в своей работе внимание на 
способность к самопроизвольному разре-
шению микрокистозных типов данной 
аномалии. Однако постнатальная регрес-
сия поражений маловероятна. Макроки-
стозный тип кистозно-аденоматозной 
мальформации легкого, напротив, не 
имеет тенденции к регрессу, крупные за-
полненные жидкостью кисты могут сдав-
ливать здоровую паренхиму легкого, вы-
зывая ее гипоплазию, сдвиг средостения 
и сдавление нижней полой вены, способ-
ствуя развитию сердечно-сосудистой не-
достаточности и генерализованной во-
дянки плода, что связано с риском его ги-
бели. Эти проблемы являются важными 
для ведения беременности и прогноза те-
чения заболевания.  

В постнатальном периоде кистозно-аде-
номатозный порок развития сопряжен с 
риском развития респираторного дис-
тресс-синдрома у новорожденных, а 
также рецидивирующих воспалительных 
заболеваний легких в более старшем воз-
расте, о чем упоминают K. M. Alshamiri, 
H. B. Abbod [8] и Peng An, Yu Wang, Wei 
Feng, Jia-Qi Zhang, Yu-Xin Ning, Jia-Bao 
Yin, Heng-Bo Ye, Juan Song, Xiao-Ni Chen, 
Jin-Zhi Xu, Qiao-Yue He, He Zeng, Yang Li, 
Wei Yuan, Zi-Zhou He [18].  
Для большей точности диагностики и те-
рапии необходимо знать эмбриогенез 
легкого, время развития данной патоло-
гии, ее признаки, отмечающиеся при ис-
пользовании различных методов в зави-
симости от типа порока. На данный мо-
мент малое количество отечественных 
источников содержат информацию о 
двух новых типах кистозно-аденоматоз-
ной мальформации, подробном эмбрио-
генезе легкого, антенатальной регрессии 
аномалии. Эти данные важны для диа-
гностики, прогнозирования и лечения, 
поэтому требуют более глубокого изуче-
ния. 
Эмбриогенез легкого 
Патогенез кистозно-аденоматозной 
мальформации легкого связан с эмбрио-
генезом органа. Этот процесс подробно 
описывается в работах D. A. Kaminsky 
[24]; N. Sahasrabudhe, J. R. Gosney, P. 
Hasleton [31]; T, Berrocal, C. Madrid, S. 
Novo, J. Gutiérrez, A. Arjonilla, N. Gómez-
León [12]. 
Дыхательная система начинает разви-
ваться с 3-4 недели беременности из пе-
редней кишки. В ее образовании участ-
вуют: энтодерма, из которой происходит 
эпителий трахеи, бронхов и альвеол, и 
мезодерма, дающая начало мышцам, 
хрящам и соединительной ткани.  
Развитие легкого можно разделить на 
пять фаз: эмбриональную, псевдогланду-
лярную, каналикулярную, саккулярную 
и альвеолярную.  
Эмбриональный период, в течение кото-
рого закладывается респираторный ди-
вертикул, длится около 7 недель. Первым 
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признаком начала процесса формирова-
ния дыхательных путей является ларин-
готрахеальный гребень, также называе-
мый респираторным дивертикулом, на 
передней стенке пищеварительной 
трубки, образование располагается ка-
удальнее глоточных карманов. Затем из 
него формируется трахея.  
На ее конце на 4-ой неделе образуются 
два мешковидных выпячивания (почки), 
которые в дальнейшем дадут начало пра-
вым и левым главным бронхам. К 32-35-
м суткам определяются долевые бронхи, 
через 10 дней – сегментарные и субсег-
ментарные бронхиальные почки.  
Между образованными нижними дыха-
тельными путями врастает мезенхима, 
происходит образование капиллярной 
сети. Дальнейшее дихотомическое деле-
ние продолжается, таким образом, на 14-
ой неделе развития формируется около 
70 % от общего объема дыхательных пу-
тей.  
События псевдогландулярной фазы про-
исходят между 7-й и 17-й неделями геста-
ции. Завершается процесс образования 
бронхиального дерева, образуются тер-
минальные бронхиолы, при этом ди-
стальные части бронхиального дерева не 
имеют или имеют малый по диаметру 
просвет. Происходит дифференцировка 
эпителиальных клеток, возникают легоч-
ные артерии и вены. Из мезенхимы обра-
зуется хрящ, подслизистые железы, глад-
кая мускулатура бронхов. На данном 
этапе легкое напоминает железу. 
Следующая фаза – каналикулярная. Она 
длится с 17-ой по 27-ю неделю внутри-
утробного развития плода. С 24-ой не-
дели в дистальных частях бронхиального 
древа полностью открывается просвет, 
происходит образование респираторных 
бронхиол, альвеолярных ходов, прими-
тивных альвеол, дифференцировка пнев-
моцитов I и II типов. Также образуется 
аэрогематический барьер. 
С 22-ой недели начинается саккулярная 
фаза, которая заканчивается на 36-ой не-
деле, к этому моменту уже определяются 
альвеолы. Продолжается дальнейшая 

дифференцировка пневмоцитов I и II ти-
пов. 
Во время альвеолярной стадии, которая 
длится от 36-й недели внутриутробного 
развития до двух лет, происходит увели-
чение количества альвеол образование 
перегородок между ними (септация), 
расширяются и укрепляются бронхиолы 
и альвеолы. 
Развитие кистозно-аденоматозной маль-
формации легкого по мнению F.A.  
Francesca Di Prima, A. Bellia, G. Inclimona, 
F. Grasso, M. Teresa, M.N. Cassaro [10] свя-
занно с псевдогландулярной стадией, ко-
гда происходит быстрое расширение ды-
хательных путей и периферических от-
ветвлений бронхиального дерева, про-
должающих ветвиться с образованием 
ацинарных каналов. Остановка в этой 
фазе эмбриогенеза легких вовлекает 
бронхиальный тип эпителия, вызывая I-
III типы кистозно-аденоматозной маль-
формации легких, а если произошло бо-
лее позднее нарушение развития органа 
(23-36-я неделя), отмечается альвео-
лярно-ацинарная патология эпителия – 
тип IV.  
Механизм развития данной патологии до 
сих пор до конца не изучен. На сегодняш-
ний день научным сообществом обсужда-
ется три варианта патогенеза порока. 
A.G. Ostor and D. W. Fortune [25] предпо-
ложили, что нарушение происходит в ка-
наликулярную фазу, так как при исследо-
вании, на периферии очага, в центре ко-
торого наблюдался аномальный рост 
структур легочной ткани, располагались 
нормальные альвеолы, что возможно в 
следствие несостоятельности канализа-
ции терминальных бронхиол, отсутствия 
соединения между проводящими и дыха-
тельными элементами паренхимы ор-
гана, и автономного развития этих эле-
ментов в онтогенезе.  
По мнению P. Moreman, J.P. Fryns, K. 
Vandenberghe, H. Devlieger, J.M. 
Lauweryns [27], первичным дефектом, 
приводящим к развитию кистозно-аде-
номатозного порока развития легких, яв-
ляется атрезия бронхов. Тип мальформа-
ции в этом случае определяется степенью 
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диспластического роста легкого за преде-
лами атретического сегмента.  
Также J. Cangiarella, M.A. Greco, F. Askin, 
E. Perlman, S. Goswami, J. Jagirdar [16] 
считают, что данная патология может 
возникать из-за аномального взаимодей-
ствия между мезенхимой и эпителием во 
время развития легкого и отсутствия со-
зревания его ткани. 
Классификация 
В 1977 году американский патоморфолог 
J.T. Stocker и его соавторы [15] описали 
три гистопатологических типа кистозно-
аденоматозных пороков развития лег-
кого. В 2002 году в список были добав-
лены еще два типа (0 и 4). Данная си-
стема классификации используется и в 
настоящее время. Признаки каждого 
типа представлены в работе B. Strumiłło, 
A. Jóźwiak, A. Pałka, K. Szaflik, A. 
Piaseczna-Piotrowska [14], а также в статье 
A.K. Sfakianaki, J.A. Copel [32]. 
Тип 0 – ацинарная дисплазия – является 
самой редкой формой. Мелкие кисты до 
5 мм в диаметре, возникающие из трахеи 
или бронха, выстланы высоким цилин-
дрическим эпителием, в фиброзно-мы-
шечной стенке определяется хрящ и же-
лезы. Как правило, является летальным.  
Тип I является наиболее распространен-
ной формой (от 50 % до 70 % случаев). 
Кисты возникают из дистального бронха 
или проксимальной бронхиолы. Обычно 
их немного, размер колеблется от 3 до 10 
см. Также возможно наличие доминиру-
ющей кисты. Стенки более крупных об-
разований выстланы мерцательным 
псевдомногорядным цилиндрическим 
эпителием, более мелких – кубическим 
или цилиндрическим эпителием. В 
структуре стенки кист могут быть гладко-
мышечные клетки, эластические и кол-
лагеновые волокна, хрящ. При данной 
форме возможно смещение средостения 
в здоровую сторону. 
Тип II – промежуточный – составляет от 
15 % до 30 % случаев. Возникает из тер-
минальных бронхиол. Обнаруживаются 
мелкие кисты размером от 0,5 до 2 см, 
равномерно распределенных среди ле-
гочной ткани. Изнутри кисты выстланы 

реснитчатым кубовидным или цилин-
дрическим эпителием, могут визуализи-
роваться элементы бронхиол или аль-
веол. Часто кисты расположены более 
равномерно, чем при кистозно-аденома-
тозной мальформации легких I типа. 
Данный тип, по мнению С.В. Идимеше-
вой, Е.Г. Баженовой, Ю.Ю. Коротковой, 
Е.М. Козыренко, Е.Г.Трифоновой, В.А. 
Ведерникова и Т.Ю. Кан [2], имеет самую 
высокую частоту ассоциированных ано-
малий (до 60 %), от которых зависит про-
гноз заболевания. Также в статье A. Garzi, 
U. Ferrentino, G. Ardimento, S. Brongo, 
M.S. Rubino, E. Calabrò, E. Clemente, R.M. 
Di Crescenzo [17] приводится три клини-
ческих случая, которые подтверждают 
сказанное выше.  Для этого типа харак-
терны пороки развития почек и сердца, 
дефекты брюшной стенки, аномалии 
центральной нервной системы и половых 
путей, деформации позвоночника.   
Тип III – солидные – составляет от 5 % до 
10 % случаев и, предположительно, воз-
никает из ацинарной ткани. Поражения 
легких при данном типе представляют 
собой большие плотные опухолевидные 
массы, которые являются скоплениями 
кист диаметром менее 2 мм, занимают 
долю или все легкое. Эти массы могут 
быть достаточно объемными и смещать 
органы средостения. Микроскопически 
пораженная ткань напоминает незрелое 
легкое, лишенное бронхов. Бронхиоло-
подобные структуры выстланы кубиче-
ским эпителием, вокруг располагаются 
альвеолярные ходы и альвеолы, также 
выстланные кубическим эпителием. 
Тип IV составляет от 5 % до 15 % случаев. 
Отмечаются большие тонкостенные ки-
сты размером до 10 см, имеющие альвео-
лярное происхождение. Стенки, состоя-
щие из плотной мезенхимальной ткани, 
выстланы уплощенным альвеолярным 
эпителием. Слизистые клетки, хрящ, мы-
шечные клетки не определяются. Дан-
ный тип склонен к малигнизации 
(плевропульмональная бластома), о чем 
рассказывается в статье S. Knight, T. 
Knight, A. Khan, A.J. Murphy [21], C. 
Leblanc, M. Baron, E. Desselas, M.H. Phan, 
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A. Rybak, G. Thouvenin, C. Lauby, S. Irtan 
[20]. 
Антенатальная и постнатальная диагно-
стика. 
Наиболее информативными диагности-
ческими исследованиями являются ин-
струментальные. В антенатальном пери-
оде основным методом является ультра-
звуковое исследование, позволяющее за-
подозрить у плода пороки развития, яв-
ляющееся безопасным и широкодоступ-
ным. М.И. Пыков, Е.И. Дорофеева, А.К. 
Миронова, Е.А. Филиппова [7]; M. 
Gallardo, M.A. de la Rosa, J.F. De Luis, L. 
Mendoza, A. I. Padilla, J. Troyano [11] и 
Я.Л. Манакова, Н.С. Ненарочнова, А.П. 
Дергилев, Ю.С. Пинегина, А.М.  Коросты-
шевская [3] отмечают высокую эффек-
тивность данной методики. Кистозно-
аденоматозную мальформацию легкого 
можно обнаружить с 20-й недели бере-
менности, во время проведения рутин-
ного исследования.  
Характерные признаки на УЗИ: множе-
ственные кисты различных, в зависимо-
сти от типа, размеров с гиперэхогенной 
стенкой.  Отмечается увеличение линей-
ных и объемных размеров легких со сме-
щением органов средостения при боль-
ших размерах поражения.  
При 0 типе визуализируются кисты ма-
лого диаметра, происходящие из трахеи 
или бронха, при I типе – одна или не-
сколько кист от 2 до 10 сантиметров в 
диаметре, есть доминирующая киста, при 
II типе – множественные кисты от 0,5 до 
2 см в диаметре, сопутствующие анома-
лии, при III типе – кисты очень малого 
размера, видимые как гиперэхогенная 
масса, при IV типе – большие кисты до 10 
см в диаметре, что отмечают в своей ра-
боте M.S. Gautam, S.M. Naren Satya, I.S. 
Prathyusha, К.H.C. Reddy, K.R. 
Mayilvaganan, D. Raidu [9]. 
Опираясь на вышеизложенное, можно 
сделать вывод, что I, II, IV типы относят к 
макрокистозным поражениям, а III тип – 
к микрокистозным. Такую классифика-
цию приводят в своей статье А.С. Пан-
ченко, С.Г. Гаймоленко, М.С. Панова, Р.А. 
Сущенко, Т.М. Ерохина [6].  В доступных 

источниках тип 0 не причислен к одному 
из двух видов поражений легкого. Пола-
гаем, что его параметры соответствуют 
микрокистозной форме аномалии.  
В нескольких работах, как из исходов ки-
стозно-аденоматозного порока развития 
типа III, отмечается его регрессия. Так, в 
статье М.В. Медведева, О.С. Романенко-
вой и Т.И. Титовой [4] упоминается не-
сколько случаев, характеризующихся со-
хранением обнаруженных изменений па-
ренхимы легкого до родов, а затем исче-
зающих или носящих переходящий ха-
рактер в пренатальном периоде, также 
это отмечают S. Hourrier, L-J. Salomon, J-
P. Bault, Y. Dumez, Y. Ville [30]; J. S. Lima, 
P.A.M. Camargos, R.A.L.P. Aguiar, A.S. 
Campos, M.J.B. Aguiar [29]; M.S. Beksac, E. 
Fadiloglu, A. Tanacan, C. Unal, N.B. Tepe, E. 
Aydın, G. Orgul, M. Yurdakok [26],  A. 
Hadchouel, A. Benachi, Y. Revillon, V. 
Rousseau, J. Martinovic, V. Verkarre, Y. 
Dumez, C. Delacourt [22] и ряд других ав-
торов [6]. Несмотря на то, что тип 0 также 
относится к микрокистозной форме ано-
малии, в источниках нет информации о 
его возможной регрессии. Возможно, это 
связано с грубым нарушением развития 
дыхательных путей. 
Эти данные указывают на то, что ультра-
звуковой диагноз «кистозно-аденоматоз-
ный порок развития легких» является 
предварительным из-за возможного ис-
чезновения признаков порока у части па-
циентов в ходе течения заболевания. По-
этому в этом случае прерывание бере-
менности по результатам пренатального 
УЗИ не является обоснованным. 
М.В. Медведев, О.С. Романенкова, Т.И. 
Титова [4], а также А.С. Панченко, С.Г. 
Гаймоленко, М.С. Панова, Р.А. Сущенко, 
Т.М. Ерохина [6] описывают возмож-
ность развития экстралегочного прояв-
ления – многоводия, возникающего из-
за сдавления пищевода и нарушения гло-
тания амниотической жидкости плодом 
или из-за повышенной продукции жид-
кости аномальными клетками в зоне по-
ражения бронхиального дерева. Также 
отмечают возникновение неиммунной 
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водянки плода, причина которой заклю-
чается в развитии застойной сердечно-
сосудистой недостаточности из-за сдав-
ления аномальной тканью легкого 
сердца, центральных вен.  Эти признаки 
также визуализируются с помощью УЗИ. 
Цветное доплеровское картирование 
позволяет обнаружить еще один признак 
кистозно-аденоматозного порока разви-
тия, важный в дифференциальной диа-
гностике пороков развития легких – от-
сутствие системного кровообращения в 
пораженном участке. При его наличии 
визуализируется крупный сосуд, отходя-
щий от аорты и питающий гиперэхорен-
ное легочное образование. Данные при-
знаки могут свидетельствовать о нали-
чии легочной секвистрации. Необходимо 
учитывать, что указанные пороки могут 
сочетаться.  
Для инструментальной диагностики ки-
стозно-аденоматозной мальформации 
легкого в постнатальном периоде одним 
из используемых методов является рент-
генологический. На рентгенограммах 
наблюдается неравномерное повышение 
прозрачности части легочной ткани, оди-
ночные или множественные кистозные 
образования различных размеров, содер-
жащие воздух или жидкость, на фоне уве-
личения легочной доли. Возможна визу-
ализация смещенных органов средосте-
ния в здоровую сторону, низкого стояние 
купола диафрагмы на стороне пораже-
ния. С помощью контрастирования воз-
можно исключить наличие кровоснабже-
ния патологического участка из аорты. 
Более точно дифференцировать ки-
стозно-аденоматозный порок развития 
легких от других аномалий (секвестра-
ция, лобарная эмфизема, врожденные 
кисты легких) позволяют КТ и МСКТ, что 
отмечают в своей статье Ю.В. Баженова, 
Н.С. Дрантусова, П.А. Краснов, Б.И. По-
дашев [1] и Zeng-Jun Zhang, Ming-Xia 
Huang [33]. На снимках при отсутствии 
инфицирования выявляют кистозные 
тонкостенные полости, при присоедине-
нии воспалительной инфекции – слож-
ные по форме кистозные полости с тол-
стыми стенками, заполненные воздухом 

и жидкостью. Окружающая паренхима 
уплотнена (по типу «матового стекла» 
или, при более плотных участках, по типу 
«консолидации»). Также различимо от-
сутствие системного кровообращения в 
пораженном участке. 
Для диагностики кистозно-аденоматоз-
ной мальформации легких также исполь-
зуют МРТ - как в антенатальном, так и в 
постнатальном периодах. Макрокисты 
имеют повышенную интенсивность сиг-
нала, микрокисты – промежуточную. Но 
на поздних сроках гестации диагностика 
порока затрудняется, так как повышается 
интенсивность магнитно-резонансного 
сигнала легочной ткани. МРТ является 
наиболее достоверным методом, если 
необходимо дифференцировать данную 
патологию от диафрагмальной грыжи, о 
чем в своей работе сообщают J. Martinez, 
A. Miranda-Paanakker, P. Gomez-Leal, P. 
Navarro-Sanchez, A. Bueno-Crespo, J.P. 
Martinez-Cendan, M. Remezal-Solano [23]. 
V.S. Raman, S. Agarwala, V. Bhatnagar, S.S. 
Panda, A.K. Gupta [19], а также W. El 
Amraoui, A. Bentalha, H. Hamri, S. Es-Chrif 
El Kettani, A. El Koraichi [13] обращают 
внимание на то, что МРТ позволяет ис-
ключить наличие системного кровообра-
щения. 
Обобщая вышеизложенное отмечаем, 
что кистозно-аденоматозный порок раз-
вития легкого является врожденным и 
недостаточно изученным заболеванием, 
но при общей направленности работ на 
изучение развития плода и порока, мето-
дов и принципов диагностики, исследо-
ватели уделяют недостаточное внимание 
анамнезу родителей ребенка. О матерях 
известен только возраст, отсутствует ин-
формация о перенесенных заболеваниях, 
образе жизни, средовых факторах. Нет 
информации об отцах. Нет данных о тен-
денциях роста заболевания в заданном 
периоде, распространенности на опреде-
ленных территориях. Отсутствие этой ин-
формации затрудняет установления 
этиологии заболевания и препятствует 
своевременной профилактике.  
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Также необходимо отметить несвоевре-
менную актуализацию стандартов диа-
гностирования типов патологии в Рос-
сийской Федерации. Между тем, в ряде 
случаев отмечается бессимптомное тече-
ние заболевания и обнаружение пороков 
в более позднем возрасте, что значи-
тельно искажает статистику по данному 
пороку.  
В сложившейся ситуации очень важно 
уделять внимание динамическому 
наблюдению за развитием плода на про-
тяжении всех этапов беременности, по

дробно изучать эмбриогенез легкого, 
чтобы установить причину возникнове-
ния мальформации, проводить профи-
лактические мероприятия, направлен-
ные на снижение риска ее возникнове-
ния и повышения качества медицинской 
помощи пациентам.  Особенно следует 
обратить внимание и глубоко изучать 
случаи, исходом которых стал регресс ки-
стозных образований, выявлять при-
чины этого процесса, чтобы исключить 
необоснованное прерывание беременно-
сти.
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