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ANNOTATION 
A retrospective study of 29 children aged 3 months to 17 years treated from 2019 to 2025 was 
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АННОТАЦИЯ 
Проведен ретроспективный анализ 29 пациентов в возрасте от 3 месяцев до 17 лет, 
проходивших лечение в клинике ТГМУ и Республиканском специализированном 
научно‑практическом медицинском центре педиатрии в 2019–2025 гг. Использовались 
рентгенография грудной клетки и мультиспиральная компьютерная томография. 
Одностороннее поражение выявлено у 87% детей, двустороннее — у 13%. Преобладал II тип 
КАМЛ. Хирургическое лечение выполнено у 27 пациентов, преимущественно в объеме 
лобэктомии. Экстренные операции проводились при синдроме внутригрудного напряжения.  
МСКТ является ведущим методом диагностики КАМЛ. Активная хирургическая тактика 
позволяет предупредить развитие тяжелых осложнений.  
Ключевые слова: кистозно-аденоматозная мальформация легких, дети, врожденные пороки 
развития, МСКТ, лобэктомия.  
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АННОТАЦИЯ 

3 ойликдан 17 ёшгача бўлган 29 беморда  беморларни ретроспектив тахили ўтказилди, 
ТДТУБКТ клиникаси ва Республика ихтисослаштирилган Педиатрия илмий-амалий тиббиёт 
марказида 2019-2025 йилларда давомида даволанган. Кўкрак қафаси рентгенограммаси ва 
мултиспирал компютер томографияси ишлатилган.  Бир томонлама зарарланиш 87% 
болаларда, 13% икки томонлама аниқланди. II тип КАЎМ кўп учради. Жарроҳлик даволаш 27 
беморда, асосан лобектомия амалга оширилди. Кўкрак қафаси ички босимини ортиши 
синдромида шошилинч операциялар ўтказилди.  
МСКТ КАЎМ учун етакчи диагностика усули ҳисобланади. Фаол жарроҳлик тактикаси оғир 
асоратларни ривожланишига тўсқинлик қилиши мумкин. 
Калит сўзлар: кистоз аденоматоз ўпка малформацияси, туғма ривожланиш нуқсонлар, 
МСКТ, лобэктомия.  

 
Врожденная мальформация дыхательных путей (ВМДП, врожденный порок развития 

дыхательных путей), ранее известная как врожденная кистозная аденоматоидная 
мальформация (ВКАМ) — редкое нарушение развития нижних отделов респираторного 
тракта.. В статье представлен анализ клинического течения КАМЛ у 29 детей в возрасте от 3 
месяц до 17 лет, находившихся в отделении детской хирургии клинике ТГМУ и 
Республиканский специализированный научно-практический медицинский центр педиатрии с 
2019-го по ноябрь 2025 г. Основной метод антенатальной диагностики КАМЛ – УЗИ, в 
постнатальном периоде –Бронхоскопия, бронхография, торакоскопия, МСКТ. Односторонний 
процесс выявлен в 87% случаев, двусторонний – в 13%. КАМЛ I типа отмечена у 15,6% детей 
до 2месяц, II типа – у 74,4% (классификация J.T. Stoker). Респираторные нарушения 
наблюдались у15 детей. 22 больных оперированы  традиционным торакотомным методом, 4 
из них – в срочном порядке в связи с синдромом внутригрудного напряжения,5 больных 
оперирован торакоскопическим методом. Большинстве больных проведено операция с 
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удалением доли легкого, в 2 больных – билобэктомия правого легкого и еще в 1 – случаях 
пульмонэктомия левого легкого выпольнено торакоскопически. У этого больного было 
осложнения через 4 суток несостоятельность культи-пневмоторакс. Выполнена 
реторакоскопия, разделное ушивание сосудов и бронхов. Все дети выписанны в 
удовлетворительном состоянии под наблюдением педиатра по месту жительства.  

В связи с отсутствием эффекта проведенной терапии и выявленными изменениями на 
рентгенограммах грудной клетки 6 детей из соматического отделения переведены в наше 
отделение с подозрением на абсцесс легкого и 1 ребенок – для исключения диафрагмальной 
грыжи или кисты легкого. Приводим это наблюдение. 

Больная К., 1 год 3 мес, от 3-й беременности, протекавшей на фоне постковидного 
синдрома. Масса тела при рождении 3200 г, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Период 
новорожденности и первые 4 мес жизни протекали без особенностей; в дальнейшем девочка 
лечилась по поводу респираторно-вирусными инфекциями до 3–4 раз в год. В возрасте 1 года 
2 мес состояние больной резко ухудшилось повысилась температура тела до фибрилных 
цыфрах , появился кашель; лечилась амбулаторно по места жительства. После курса лечения 
отмечается положительный эффект, но в дальнейшем у ребенка вновь появилась температура, 
проведена консультация узкими-специалистами  ; поставлен диагноз: двусторонний гнойный 
отит, гнойный конъюнктивит. Несмотря на проводимую терапию, состояние не улучшилось. 
Ребенок был госпитализирован в детское соматическое отделение. На обзорной 
рентгенограмме грудной клетки выявлена левосторонняя деструктивная пневмония с 
подозрением абцесса в нижней доле и было подозрение еще на диафрагмальную грыжу. После 
консультации хирурга больная переведена в отделение детской хирургии. Общее состояние 
девочки тяжелое, отмечалось клиника дыхательной недостаточности. Температура 37,2 °С, 
цианоз, одышка нет, отмечается бледность кожных покровов. Дыхание выслушивалось во всех 
отделах с обеих сторон, единичные сухие хрипы и резкое ослабление дыхания слева в нижней 
отделе. На рентгенограмме грудной клетки в нижнем легочном поле слева определялись 
множественные мелкие (до 6–7 мм диаметром) участки просветления, округлой формы с 
четкими и ровными контурами, окружающая их легочная ткань уплотнена. Верхние отделы 
левого и правого легочного поля без очаговых и инфильтративных теней. Тень средостения не 
расширена, не смещена. Плевральные синусы свободны (рис. 1, а, см. на клейке). Для 
исключения диафрагмальной грыжи проведено пассаж ЖКТ с бариевой смесью перемещения 
полых органов в плевральную полость не отмечено. Нижняя доля левого легкого уменьшена 
в объеме, неоднородного строения за счет наличия множественных полиморфных по форме и 
размерам (4–9 мм) воздушных полостей без содержимого, с неравномерно утолщенными 
стенками и участками уплотнения легочной ткани. В верхней доле левого и в правом легком 
патологических образований не визуализировано. Бронхиальное дерево развито правильно, 
признаков нарушения бронхиальной проходимости не отмечено, отдельные субсегментарные 
бронхи нижней доли левого легкого не прослеживаются. На ангиопульмонографии 
артериальных сосудов не выявлено. Аорта, легочная артерия и легочные вены обычного 
строения. Диагноз КАМЛ нижней доли левого легкого II типа подтвержден. Проведена  
предоперационная подготовка и операция выполнялась методом традиционной торакотомии 
с раздельной обработкой элементов корня удаляемой доли и дренированием плевральной 
полости.  

Обсуждение 
Основным методом в постнатальном периоде для диагностики заболевания 

используются рентгенологические методы (рентгенография грудной клетки и КТ). На 
рентгенограммах грудной клетки у больных на фоне уменьшения или увеличения доли 
выявляются изменения легочной ткани в виде неравномерного повышения прозрачности 
части легкого, одиночные или множественные кистозные образования различных размеров, 
содержащие воздух или жидкость без явлений перифериального воспаления. При наличии 
крупных кистозных структур может возникнуть смещение средостения в здоровую сторону. 
Такая картина наблюдалось в 5 наших наблюдениях отмечено смещение средостения в 
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здоровую сторону с развитием медиастинальной грыжи, а также низкое стояние купола 
диафрагмы на стороне поражения у 1 больного. 

МСКТ в настоящее время является основным диагностическим методом, который 
позволяет с высокой точностью определить состояние легочной ткани, локализацию и 
размеры кистозных образований, провести дифференциальную диагностику между КАМЛ и 
пороками развития легких (секвестрация, лобарная эмфизема, врожденные кисты легких). При 
неинфицированном поражении выявляются кистозные полости с тонкими стенками, при 
инфицировании и присоединении воспалительной инфильтрации – сложной формы кистозные 
полости с толстыми стенками, заполненные воздухом и содержимым; окружающая паренхима 
уплотнена по типу «матового стекла» или более плотных участков «консолидации». Все 
изменения не связаны с сосудами грудной клетки [8, 9]. 

Нами оперированы 10 детей, из них 3 по срочным показаниям в связи с синдромом 
внутригрудного напряжения. Операция выполнялась методом традиционной торакотомии с 
раздельной обработкой элементов корня удаляемой доли (см. таблицу). 

Характер выполненных операций 

Операция 

КАМЛ левого 
легкого 

КАМЛ правого 
легкого 

Всего 
верхняя 

доля 
нижняя 

доля 
верхняя 

доля 
нижняя 

доля 

Лобэктомия 6 7 3 7 23 

Билобэктомия  6 1 1 8 

Пневмонэктомия 1 – – 1 2 

Резекция IV–V сегмента и 
атипичная резекция III 

сегмента 
5 – – 1 6 

 
Как видно из таблицы, преобладали операции с удалением доли легкого. Только 

одному  ребенку проведено операция удалению все левое легкое в связи с тотальным 
поражением. Больной поступил в клинику тяжелом состоянии с синдромом внутригрудного 
напряжения. На обзорной рентгенограмме грудной клетки (прямая проекция) левое легкое 
повышенной прозрачности с пролабированием в верхних отделах вправо и образованием 
медиастинальной грыжи. На всем протяжении левого легкого легочный рисунок 
деформирован по петлисто-сетчатому типу с визуализацией множественных мелких 
кистозных полостей. Корень левого легкого расширен на уровне головки, его хвостовые 
отделы сужены, «обрублены». Диафрагма низко расположена (ниже XII ребра – счет по 
задним отрезкам). Тень средостения смещена вправо. Правое легкое компрессировано, на 
видимых участках легочная ткань без очаговых и инфильтративных теней (рис. 2, а, см. на 
клейке). В связи с нарастанием ДН по срочным показаниям выполнена интубация трахеи,     
короткая предоперационная подготовка ивзять на операции левосторонняя торакотомия в 
пятом межреберье задненебоковым доступом. Все левое легкое увеличено в объеме с 
наличием множественных воздушных кист размерами до 7 см и резким истончением легочной 
ткани; легкое практически не вентилировалось. В связи с отсуствием нормальной легочной 
ткани  всего легкого произведена пневмонэктомия. При гистологическом исследовании 
удаленного легкого изменения характерны для II типа КАМЛ (рис. 2, б, см. на клейке).  

Из оперированных детей умер один больной,сопутствующих заболеваний был тетрадо 
фалло. Послеоперационных осложнений  было уодного ребенка после торакоскопических 
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пульмонэктомии; у  детей раннего грудного возраста отмечено более легкое течение 
послеоперационного периода.  

Не оперированы 5 детей, 3 из них  с объемом поражения 1 доли без клинических 
проявлений, им рекомендована амбулаторное наблюдение  Родители 1 ребенка отказались от 
операции. Еще не оперирована 1 девочка с двусторонним процессом, от операции у нее мы 
временно воздержались. Приводим это наблюдение. 

Больная от 1-й беременности, протекавшей на фоне COVIT а угрозы прерывания в срок 
8 нед, отечного синдрома в III триместре. Роды самопроизвольные на 41-й неделе с вакуум-
экстракцией плода. Масса тела 3700 г, оценка по шкале Апгар 5/7 баллов. Девочка родилась в 
асфиксии. В связи с нарастающей ДН в родильном зале переведена на ИВЛ, а затем в 
отделение реанимации и интенсивной терапии для высокочастотной ИВЛ. За все время 
выхаживания состояние ребенка крайне тяжелое из-за ДН, врожденного бактериального 
сепсиса и персистирующей легочной гипертензии новорожденных (ПЛГН) (при эхографии – 
высокое давление в легочной артерии до 80 мм рт. ст., врожденные пороки сердца – ООО,). В 
ОРИТ у ребенка диагностировали пневмоторакс с обеих сторон, выполнено дренирование 
плевральных полостей. Несмотря на интенсивную комплексную терапию, состояние ребенка 
не улучшилось, сохранялась ДН. По данным рентгенограмм грудной клетки заподозрили 
КАМЛ, и ребенок переведен в детское хирургическое отделение Республиканский 
специализированный научно-практический медицинский центр педиатрии Состояние ребенка 
при поступлении стабильно тяжелое, на ИВЛ. Дыхание проводилось равномерно во всех 
отделах с обеих сторон, гемодинамика стабильна. На рентгенограмме грудной клетки воздуха 
и жидкости в плевральных полостях нет. Легочные поля повышенной воздушности. В верхних 
отделах правого легочного поля отмечено чередование участков просветления округлой 
формы с участками уплотнения, в базальных отделах правого и центральных отделах левого 
легкого – понижение прозрачности легочной ткани. Оба купола диафрагмы расположены на 
уровне IX ребра (счет по задним отрезкам). Корни легких частично прикрыты тенью 
средостения. Срединная тень не смещена (рис. 3, а, см. на клейке). Для подтверждения 
врожденного порока развития легких выполнена компьютерная томография. На 
компьютерных томограммах (рис. 3, б, в, см. на клейке) – в легочной ткани на уровне 
переднего сегмента верхней доли, средней доли правого и в язычковых сегментах левого 
легкого определяются множественные кистозные полости размерами справа от 2–3 до 36 мм, 
слева – от 3 до 7 мм с неравномерно утолщенными стенками, чередующиеся с участками 
уплотнения легочной ткани. Наиболее крупные из полостей располагаются в переднем 
сегменте верхней доли правого легкого, в верхних отделах смещают медиастинальную плевру 
и пролабируют влево, образуя медиастинальную грыжу. Трахеобронхиальное дерево развито 
правильно. Просветы трахеи и бронхов свободны. Корни легких не расширены. В средостении 
визуализируются лимфатические узлы до 3 мм в диаметре. На фоне продолженной 
интенсивной консервативной терапии состояние ребенка постепенно улучшилось, на 31-е 
сутки жизни ребенок снят с ИВЛ. Самостоятельное дыхание не затруднено, частота дыхания 
35–55, при кормлении и крике не снижается. В легких дыхание выслушивается хорошо, 
несколько ослаблено в аксиллярных областях, SpO₂ – 99%. Учитывая тяжелое состояние 
ребенка, родившегося в асфиксии, перенесенный бактериальный сепсис и двусторонний 
пневмоторакс, наличие у него врожденного порока сердца, перинатальной энцефалопатии и 
отсутствие ДН после снятия с ИВЛ, мы операцию временно отложили, выписали домой в 
удовлетворительном состоянии с рекомендацией динамического наблюдения и контрольного 
рентгенологического обследования через 2 мес. 

До настоящего времени в литературе нет единой точки зрения относительно сроков 
хирургического вмешательства у детей с КАМЛ. Так, одни авторы считают, что возможен 
спонтанный регресс КАМЛ как на внутриутробном этапе развития, так и в редких случаях – 
на постнатальном. Поэтому более оправданным является анализ тактики с динамическим 
наблюдением [7, 10, 11]. Нам судить о регрессе кист по материалам наших клиниках не 
представляется возможным. Другие авторы предлагают оперировать детей в возрасте от 1 до 
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6 мес, так как в этом периоде значительно ниже риск анестезии [12]. Ряд авторов также 
рекомендуют выжидательную тактику на основании случаев бессимптомного течения порока 
[13, 14]. В то же время в литературе имеются указания на возможность малигнизации 
кистозных образований в первые 6 мес жизни [15] и развитие рецидивирующих гнойно-
воспалительных заболеваний. Мы согласны с мнением С.А. Караваевой и соавт. [6], 
заключающимся в том, что при данном пороке легких оправданна активная хирургическая 
тактика для предупреждения возможных тяжелых осложнений. Что касается двустороннего 
поражения легких при  постнатальной диагностике этого порока развития легких 
хирургическая тактика, по нашему мнению, должна быть строго дифференцированной с 
учетом объема поражения и выраженности дыхательных нарушений. В целом, как принято в 
торакальной хирургии, вначале операция производится на стороне большего объема 
поражения, а через 2–3 мес – с другой стороны. 

Рисунки МСКТ органов грудной клетки 
Рисунок 1. МСКТ грудной клетки: множественные кистозные полости с компрессией 

окружающей легочной ткани. 

 
Рисунок 2. МСКТ в аксиальной и корональной проекциях: крупная воздушная киста с 

медиастинальным смещением. 

 
 
Выводы 
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 В постнатальном периоде основными методами диагностики КАМЛ являются 
обзорная рентгенография грудной клетки и МСКТ, позволяющие наиболее точно исключить 
и другие врожденные пороки развития легких. 

 Срочное хирургическое вмешательство у детей с КАМЛ показано при синдроме 
внутригрудного напряжения. 

 При КАМЛ с поражением одной доли и бессимптомном течении в периоде 
новорожденности возможно динамическое наблюдение за больными. При неблагоприятном 
течении заболевания показана операция в плановом порядке. 

 При двустороннем процессе хирургическая тактика должна быть строго 
дифференцированной с учетом объема поражения и степени выраженности ДН. 
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