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ВРОЖДЕННАЯ ЛОБАРНАЯ ЭМФИЗЕМА 
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Врожденная лобарная эмфизема — редкий вариант врожденных аномалий легкого, характеризу-
емый гиперинфляцией одной или более долей легкого, обычно диагностируемый в раннем детском 
возрасте. В настоящей работе представлено наблюдение врожденной лобарной эмфиземы сред-
ней доли правого легкого, протекающей практически бессимптомно, у пациентки в возрасте 16 лет..
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Congenital lobar emphysema is a rare variant of lung malformation, which is characterized by hyperinflation 
of one or more lobes, usually diagnosed in early childhood. In this article, we demonstrate a clinical case  
of asymptomatic middle lobe emphysema diagnosed in a 16-year-old  girl. 
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CONGENITAL LOBAR EMPHYSEMA IN 16-YEAR-OLD GIRL: 

CLINICAL OBSERVATION
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ВВЕДЕНИЕ

Врожденная лобарная эмфизема (ВЛЭ) — ред-

кий вариант врожденной аномалии легкого, диагно-

стируемый у 95% пациентов в первые 6 мес после 

рождения или ранее. ВЛЭ чаще встречается у пред-

ставителей мужского пола (соотношение М:Ж — 3:1), 

по частоте поражения преобладает локализация 

в верхней доле левого легкого. Этиологию ВЛЭ не 

всегда удается установить, примерно в 50% наблю-

дений причина развития заболевания остается не-

известной. В литературе описаны лишь немногочис-
ленные наблюдения ВЛЭ у взрослых [1–3].

Приводим собственное клиническое наблюдение.

ОПИСАНИЕ КЛИНИЧЕСКОГО НАБЛЮДЕНИЯ 

Девушка, 16 лет, с рождения росла и развива-
лась нормально. В 6-месячном возрасте перенесла 
пневмонию, которая разрешилась после тераприии 
антибактериальными препаратами. В 2016 г. роди-
тели заметили изменение формы грудной клетки.  
В марте 2018 г. при диспансеризации на рентгено-
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грамме органов грудной клетки (ОГК) было обна-
ружено смещение средостения в левую сторону.  
В последующем были выполнены компьютерная 
томография (КТ) ОГК, радиоизотопное исследо-
вание, магнитно-резонансная томография груд-
ной полости, по результатам которых выявлена 
эмфизема средней доли правого легкого, смеще-
ние средостения влево, дефицит перфузии в пра-
вом легком. 

При КТ с внутривенным контрастированием 
от 06.04.2018 в верхней и нижней долях право-
го легкого были выявлены участки уплотнения 
легочной ткани по типу «матового стекла», фи-
брозные тяжи и спайки в правой плевральной 
полости, средняя доля находилась в состоянии 
гиперинфляции, средостение смещено в сторону 
левого легкого (рис. 1). При этом верхне- и ниж-
недолевые бронхи правого легкого были отечны и 
несколько деформированы. Левое легкое без ви-
димой патологии. При сцинтиграфии от 05.04.2018 
было обнаружено резкое снижение накопления 
радиофарм препарата во всех долях правого лег-

Рис.3. Гистологические признаки расширения альвео- 
лярных ходов и альвеол

Рис. 2. Аксиальный скан КТ ОГК гиперинфляция 
средней доли правого легкого, частичная компрес-
сия нижней доли, смещение средостения влево

Рис. 1. Перфузионная сцинтиграфия легких: дефи-
цит перфузии в правом легком (вид спереди)

кого, подтверждающее дефицит перфузии (рис. 2). 
При бронхоскопии, выполненной 09.04.2018, вы-
явлено, что устье правого среднедолевого брон-
ха имеет щелевидную форму: было сделано за-
ключение о пороке развития правого легкого. При 
ультразвуковом исследовании брюшной полости 
патологии не обнаружено.

12.04.2018 выполнена торакоскопическая резек-
ция средней доли правого легкого. После ее уда-
ления верхняя и нижняя доли были расправлены. 
В послеоперационном периоде состояние больной 
оставалось стабильным. На 11-е сут после операции 
сохранялся сброс воздуха из правой плевральной 
полости. Дренажи были удалены на 14-е сут после 
операции. В настоящее время состояние больной 
удовлетворительное, жалоб не предъявляет.

При гистологическом исследовании операци-
онного материала выявлены очаговый фиброз 
висцеральной плевры, периваскулярные и пери-
бронхиолярные лимфоидные инфильтраты, мно-
жественные тонкостенные полости, в стенках 
отдельных полостей — очаговые лимфоидные 
инфильтраты, скопления пигментированных ма-
крофагов, плоскоклеточная метаплазия эпителия 
субсегментарного бронха со слабовыраженной 
лимфоидной инфильтрацией собственной пла-
стинки слизистой оболочки, расширение альвео-
лярных ходов и альвеол (рис. 3).

В предоперационном периоде исследование 
функции внешнего дыхания выполнено не было. 
Оценка функционального состояния легких была 
проведена через 2 мес после среднедолевой лобэк-
томии, результаты свидетельствовали об умерен-
но выраженных обструктивных нарушениях: ОФВ

1
 

53% от должных величин, ЖЕЛ 75%, ОЕЛ 121%, 
ВГО 180% — показатели гиперинфляции; ОО 264%,  
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ОО/ОЕЛ 53,5 — признаки воздушных ловушек; диф-
фузионная способность легких не нарушена (85%). 

На основании клинических данных, КТ ОГК, сцин-
тиграфического исследования и гистологических из-
менений был сформулирован диагноз: «Врожденная 
лобарная эмфизема средней доли правого легкого».

ВРОЖДЕННАЯ ЛОБАРНАЯ ЭМФИЗЕМА: 
ОБСУЖДЕНИЕ

Врожденная лобарная эмфизема была впервые опи-
сана в 1932 г. Ричардом Нельсоном (Richard Nelson) [3, 
4]. ВЛЭ является одной из аномалий развития легких, 
которая характеризуется гиперинфляцией одной или 
нескольких долей легкого с компрессией окружающей 
ткани легкого и смещением средостения в контралате-
ральную сторону. Частота встречаемости ВЛЭ составля-
ет 1 на 20 000–30 000 [5], у мужчин встречаетcя чаще, 
чем у женщин. ВЛЭ в 95% наблюдений диагностирует-
ся в первые 6 мес после рождения, у 1/3 пациентов —  
в течение нескольких часов после рождения. Наи-
более часто имеет место поражение верхней левой 
доли, правой верхней доли и правой средней доли [6, 
7]. В настоящем сообщении представлено наблюде-
ние ВЛЭ с поражением средней доли правого легкого, 
диагностированной у девушки 16 лет.

Наиболее частой причиной развития ВЛЭ являет-
ся обструкция дыхательных путей (бронхов), что обу- 
словлено отсутствием бронхиальных хрящевых пла-
стинок, атрезией бронха, бронхиальным стенозом, 
бронхомаляцией, наличием мекония и/или инородного 
тела, слизистыми пробками, гранулематозным воспа-
лением в стенке бронха, аномалией сосудов, наличи-
ем тератомы. Однако в 25–50% наблюдений причина 
остается неизвестной. В 10% наблюдений у больных 
ВЛЭ наблюдается врожденная патология сердца  
[8, 9]. У нашей пациентки сужение среднедолевого 
бронха было зарегистрировано при бронхоскопии, од-
нако не подтверждено при анализе КТ. При гистологи-
ческом исследовании мы не могли оценить состояние 
хрящевых пластинок бронхов, т.к. в представленном 
нам материале не встретилось хрящевых бронхов.  
Таким образом, причина развития ВЛЭ в данном на-
блюдении не была установлена. 

Клинически ВЛЭ характеризуется одышкой, тахи- 
пноэ, цианозом, усилением работы вспомогательных 
дыхательных мышц, изменением конфигурации грудной 
клетки, кашлем, развивающимся в течение несколько 
дней после рождения более чем в половине наблюде-
ний. Описано возможное развитие пневмонии или пнев-
мотораксов [10]. В настоящем наблюдении имело место 
бессимптомное течение заболевания, что часто встре-

чается у взрослых пациентов [1–3, 6]. Диагноз ВЛЭ 
устанавливают на основании клинической картины, 
рентгенографии/КТ ОГК и сцинтиграфии легких. 

Дифференциальную диагностику следует про-
водить с пневмотораксом, врожденной легочной 
мальформацией дыхательных путей, аденоматоз-
ной мальформацией, бронхолегочной секвестраци-
ей, бронхогенными кистами, врожденной диафраг-
мальной грыжей, отсутствием легочной артерии  
в одном из легких, синдромом Суайра–Джеймса–
Маклеода (Swyer-James-Macleod syndrome), при 
котором имеет место гипоплазия легочной артерии 
в сочетании с гиперинфляцией [11]. Традиционным 
лечением является резекция пораженной доли [12], 
однако улучшение методов рентгенологической ди-
агностики приводит к увеличению числа пациентов 
с бессимтомным течением болезни: в этих случаях 
рекомендуется консервативная терапия [13].

При гистологическом исследовании выявляют-
ся изменения, характерные для эмфиземы легкого,  
в виде расширения альвеолярных ходов и «обмеления» 
альвеол [5]: такие же изменения были выявлены при ги-
стологическом исследовании в настоящем наблюдении.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В приведенном выше наблюдении имела место 
ВЛЭ, вероятнее всего, связанная с врожденной 
деформацией правого среднедолевого бронха, ко-
торая, однако, не была окончательно доказана, де-
фицитом перфузии правого легкого, обнаруженной 
при сцинтиграфическом исследовании. Нарушение 
перфузии легкого, возможно, связано с компрес-
сией сосудов деформированным среднедолевым 
бронхом или с врожденной аномалией сосудов пра-
вого легкого. 

В доступной нам литературе было обнаружено 
только четыре описания ВЛЭ у взрослых больных, 
протекавшей бессимптомно [1–3, 6]. Данное наблю-
дение было доложено и обсуждено на клиническом 
разборе в рамках XXVIII Национального конгресса 
по болезням органов дыхания. 
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