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ÐÅÔÅÐÀÒ
Êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ ñ àîðòàëüíûì êðîâîñíàáæåíèåì

(ÊÃËÀÊ) — ýòî ðåäêèé âðîæäåííûé ïîðîê ðàçâèòèÿ, ïðè êîòî-

ðîì ÷àñòü òêàíè ëåãêèõ ðàçâèâàåòñÿ îòäåëüíî îò òðàõåî—áðîí-

õèàëüíîãî äåðåâà è êðîâîñíàáæàåòñÿ èç ñèñòåìíîãî êðîâîòî-

êà. Äèàãíîñòèêà çàáîëåâàíèÿ ñëîæíà, íåîáõîäèìî ïðèìåíåíèå

ñîâðåìåííûõ ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ ìåòîäîâ âèçóàëèçàöèè.

Ïðîàíàëèçèðîâàíû ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ 27 áîëüíûõ ïî ïîâîäó

ÊÃËÀÊ â êëèíèêå çà 50 ëåò. Âñå áîëüíûå îïåðèðîâàíû. Ó 17

(63%) áîëüíûõ âûïîëíåíà ëîáýêòîìèÿ, ó 4 (14,8%) — óäàëåíà

ïèðàìèäà íèæíåé äîëè ñëåâà, 1 (3,7%) — îñóùåñòâëåíà êëèíî-

âèäíàÿ ðåçåêöèÿ Ñ
Õ

ñëåâà, ó 1 (3,7%) — ïóëüìîíýêòîìèÿ ñëåâà,

ó 1 (3,7%) — ðåçåêöèÿ Ñ
VIII 

— Ñ
IX

ñëåâà. ×àñòîòà èíòðàîïåðàöè-

îííûõ îñëîæíåíèé — 14,8%, ïîñëåîïåðàöèîííûõ — 7,4%. Ýô-

ôåêòèâíîñòü õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ çà ýòîò ïåðèîä ðàâíà

100%.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ ñ àîðòàëüíûì

êðîâîñíàáæåíèåì; ñåêâåñòðàöèÿ; õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå; êðî-

âîòå÷åíèå; ìóëüòèñïèðàëüíàÿ êîìïüþòåðíàÿ àíãèîãðàôèÿ.

SUMMARY
Cystic pulmonary hypoplasia with aortic blood supply — it is a rare

inborn failure, in which the part of pulmonary tissue is developing

separately from tracheo—bronchial tree and takes blood supply

from systemic blood circulation. Diagnosis of the disease is a com-

plicated, and it is necessary to apply modern radiological methods

of visualization. The results of treatment of 27 patients, suffering

cystic pulmonary hypoplasia with aortic blood supply, in the clinic

through 50 yrs, were analyzed. All the patients were operated on. In

17 (63%) patients lobectomy was performed, in 4 (14.8%) — the

left—sided lower lobe pyramid was excised, in 1 (3.7%) — the left—

sided wedge resection of Ñ
Õ

, in 1 (3.7%) — the left—sided pul-

monectomy, in 1 (3.7%) — left—sided resection of Ñ
VIII

— Ñ
IX

. The

rate of intraoperative complications — 14.8%, and postoperative —

7.4%. Efficacy of surgical treatment for this period constitutes

100%.

Êey words: cystic pulmonary hypoplasia with aortic blood supply;

sequestration; surgical treatment; hemorrage; multispiral comput-

eric angiography.

Êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ ñ àîðòàëüíûì

êðîâîñíàáæåíèåì (ÊÃËÀÊ) — ñðàâíèòåëüíî ðåäêî

âñòðå÷àþùèéñÿ ïîðîê ðàçâèòèÿ. Òàêàÿ àíîìàëèÿ ëåã-

êèõ âïåðâûå îïèñàíà â 1947 ã. D. M. Pryce è ñîàâòîðà-

ìè, ïðåäëîæèâøèìè òåðìèí "ñåêâåñòðàöèÿ" [1]. Ïðà-

âîìåðíîñòü ïðèìåíåíèÿ òàêîãî òåðìèíà îáñóæäàåò-

ñÿ, ïîñêîëüêó ïîä ñåêâåñòðàöèåé ïîäðàçóìåâàþò äå-

ìàðêàöèþ è îòòîðæåíèå îìåðòâåâøåãî òêàíåâîãî

ñóáñòðàòà ïðè ãíîéíî—íåêðîòè÷åñêèõ ïðîöåññàõ

ðàçëè÷íîé ïðèðîäû. Ïî íàøåìó ìíåíèþ, ïðàâèëüíîå

è òî÷íîå íàçâàíèå çàáîëåâàíèÿ, îòðàæàþùåå êëèíè-

êó è ìîðôîëîãè÷åñêèå îñîáåííîñòè — "êèñòîçíàÿ ãè-

ïîïëàçèÿ ëåãêîãî ñ àîðòàëüíûì êðîâîñíàáæåíèåì",

ïðèíÿòîå Â. È. Ñòðó÷êîâûì.

Ïðè ýòîì ïîðîêå ýìáðèîãåíåçà ÷àñòü òêàíè ëåã-

êèõ ðàçâèâàåòñÿ íåçàâèñèìî îò îñíîâíîãî ëåãêîãî,

ñíàáæàåòñÿ êðîâüþ èç àðòåðèé áîëüøîãî êðóãà êðî-

âîîáðàùåíèÿ, îòõîäÿùèõ îò àîðòû, íå èìååò ñâÿçè ñ

áðîíõàìè è ñîñóäàìè ìàëîãî êðóãà êðîâîîáðàùåíèÿ.

Àíàòîìè÷åñêè êëàññèôèöèðóþò âíóòðèäîëåâóþ è

âíåäîëåâóþ ôîðìû ÊÃËÀÊ. Ïðè âíóòðèäîëåâîé

ÊÃËÀÊ (åå âûÿâëÿþò çíà÷èòåëüíî ÷àùå, ÷åì âíåäîëå-

âóþ) àíîìàëüíûé ó÷àñòîê òêàíè ëåãêèõ íàõîäèòñÿ

âíóòðè îñíîâíîé ìàññû ëåãêîãî (÷àùå â áàçàëüíûõ

ñåãìåíòàõ ïðàâîãî ëåãêîãî), íå ñîîáùàåòñÿ ñ áðîíõà-

ìè, ëèøåí ñîáñòâåííîé ïëåâðû è ñíàáæàåòñÿ êðîâüþ

èç àðòåðèé, îòõîäÿùèõ íåïîñðåäñòâåííî îò àîðòû

èëè åå êðóïíûõ âåòâåé, à âåíîçíûé îòòîê îñóùåñòâëÿ-

åòñÿ ÷åðåç íèæíþþ ëåãî÷íóþ âåíó. Ïðè âíåäîëåâîé

ôîðìå ÊÃËÀÊ ïàòîëîãè÷åñêè—èçìåíåííûé ó÷àñòîê

àíàòîìè÷åñêè îòäåëåí îò èíòàêòíîé òêàíè ëåãêèõ è

ìîæåò ðàñïîëàãàòüñÿ â ñðåäîñòåíèè, áðþøíîé ïîëîñ-

òè, çàáðþøèííîì ïðîñòðàíñòâå, ìåæäó ìûøå÷íî—

ôàñöèàëüíûìè ëèñòêàìè øåè [2]. Â 76,5% íàáëþäå-

íèé àáåððàíòíàÿ àðòåðèÿ îòõîäèò îò ãðóäíîé ÷àñòè

àîðòû, â 18,5% — îò åå áðþøíîé ÷àñòè, â 5% — îò âåò-

âåé áðþøíîé ÷àñòè àîðòû, ìåæðåáåðíûõ àðòåðèé,
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âíóòðåííåé ãðóäíîé, ïåðèêàðäèàëüíî—äèàôðàãìàëü-

íîé àðòåðèé. Ïèòàþùèé ñîñóä, êàê ïðàâèëî, îäèí, îä-

íàêî äîñòàòî÷íî ÷àñòî (â 21% íàáëþäåíèé) èõ ìîæåò

áûòü 2 è áîëåå [2].

Íåêîòîðûå àâòîðû âûäåëÿþò äâà òèïà âíóòðèäîëå-

âîé ÊÃËÀÊ: öåíòðàëüíûé è ïåðèôåðè÷åñêèé. Îíè

ðàçëè÷àþòñÿ ðàñïîëîæåíèåì â òêàíè ëåãêîãî è îòíî-

øåíèåì ê êîðíþ ëåãêîãî è ëåãî÷íîé ñâÿçêå; âèäîì âå-

íîçíîãî îòòîêà (òîëüêî â ëåãî÷íóþ âåíó èëè â ëåãî÷-

íóþ è íåïàðíóþ âåíû); ñîäåðæàíèåì ýëàñòè÷åñêèõ è

ìûøå÷íûõ âîëîêîí â ñòåíêå àáåððàíòíîãî ñîñóäà [3].

Ïîðàæåíèå ëåãêèõ, êàê ïðàâèëî, îäíîñòîðîííåå.

Îäíàêî â ëèòåðàòóðå îïèñàíû íàáëþäåíèÿ äâóñòî-

ðîííåé âíóòðèäîëåâîé ÊÃËÀÊ, îäíîìîìåíòíî óñïåø-

íî èçëå÷åíîé ñ ïîìîùüþ õèðóðãè÷åñêîãî âìåøà-

òåëüñòâà [4, 5]. 

Âíåäîëåâàÿ (ó ïàöèåíòîâ âñåõ âîçðàñòíûõ ãðóïï)

è âíóòðèäîëåâàÿ ôîðìû ÊÃËÀÊ (ó äåòåé) ÷àùå ïðîòå-

êàþò áåññèìïòîìíî, èõ âûÿâëÿþò ïðè ïðîâåäåíèè

ðåíòãåíîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ ïî ïîâîäó ïíåâ-

ìîíèè èëè äðóãèõ ïðè÷èí. Êëèíè÷åñêè ÊÃËÀÊ íàè-

áîëåå ÷àñòî ïðîÿâëÿåòñÿ ïîâòîðíîé ïíåâìîíèåé, ðå-

ñïèðàòîðíûì äèñòðåññ—ñèíäðîìîì, êðîâîõàðêàíè-

åì èëè êðîâîòå÷åíèåì, ïëåâðèòîì, ãåìîòîðàêñîì.

Ïðè íàãíîåíèè âíóòðèäîëåâàÿ ÊÃËÀÊ ïðîÿâëÿåòñÿ

îñòðûì èëè õðîíè÷åñêèì ãíîéíûì ïðîöåññîì, ó íå-

êîòîðûõ áîëüíûõ — ñ áîëüøèì êîëè÷åñòâîì ãíîéíîé

ìîêðîòû âñëåäñòâèå ïðîðûâà ñîäåðæèìîãî êèñò â

áðîíõ.

Ïî äàííûì ôèçè÷åñêèõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ,

ïðèçíàêè ïîðîêà íå÷åòêèå, ìåòîäû ïåðêóññèè è àóñ-

êóëüòàöèè ïîçâîëÿþò ïîëó÷èòü èíôîðìàöèþ î íàëè-

÷èè âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà â ëåãêèõ ëèøü ïðè

îáîñòðåíèè õðîíè÷åñêîãî íàãíîåíèÿ. 

Èç—çà íåäîñòàòî÷íîãî îçíàêîìëåíèÿ âðà÷åé ñ

ÊÃËÀÊ áîëüíûõ â òå÷åíèå äëèòåëüíîãî âðåìåíè ëå÷àò

êîíñåðâàòèâíî, à åñëè è îïåðèðóþò, òî ïî äðóãîìó ïî-

âîäó. Õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî ïî ïîâîäó ÊÃËÀÊ

âûïîëíÿþò äîñòàòî÷íî ðåäêî, õîòÿ îíî ÿâëÿåòñÿ ìå-

òîäîì âûáîðà, ïîçâîëÿþùèì ðàäèêàëüíî èçëå÷èòü

áîëüíîãî [6].

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ
Çà 50 ëåò â êëèíèêå îïåðèðîâàíû 27 áîëüíûõ ïî

ïîâîäó ÊÃËÀÊ, ÷òî ñîñòàâèëî 0,6% âñåõ âìåøàòåëüñòâ

íà ëåãêèõ. Ìóæ÷èí áûëî 14 (51,9%), æåíùèí — 13

(48,1%). Â âîçðàñòå îò 20 äî 60 ëåò áûëî 8 (29,6%) ïà-

öèåíòîâ, äåòåé â âîçðàñòå îò 3 äî 16 ëåò — 19 (70,4%).

Â ïðîòèâîòóáåðêóëåçíûõ ó÷ðåæäåíèÿõ â òå÷åíèå äëè-

òåëüíîãî âðåìåíè ëå÷èëè 12 (44,4%) áîëüíûõ, ó êîòî-

ðûõ ïðèìåíÿëè àíòèìèêîáàêòåðèàëüíûå ïðåïàðàòû,

9 (33,3%) — ëå÷èëè â òåðàïåâòè÷åñêîì îòäåëåíèè ïî

ïîâîäó ðåöèäèâèðóþùåé ïíåâìîíèè, ó 6 (22,2%) —

îáíàðóæåíî çàòåíåíèå â ëåãêèõ ïî äàííûì ðåíòãåíî-

ãðàôèè âî âðåìÿ ïðîôèëàêòè÷åñêîãî îñìîòðà. Ïåðåä

îïåðàöèåé òîëüêî ó 7 (29,9%) áîëüíûõ óñòàíîâëåí äè-

àãíîç ÊÃËÀÊ (ïî äàííûì àîðòîãðàôèè), ó 9 (33,3%) —

ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ïðåäïîëîæå-

íî íàëè÷èå ÊÃËÀÊ, ó 11 (40,7%) — çàáîëåâàíèå òðàê-

òîâàëè êàê íàãíîèòåëüíûé ïðîöåññ (íàãíîåíèå êèñ-

òû, àáñöåññ ëåãêîãî, áðîíõîýêòàçû). Ýòèõ ïàöèåíòîâ

íàáëþäàëè äî àêòèâíîãî âíåäðåíèÿ êîìïüþòåðíîé

òîìîãðàôèè ãðóäíîé ïîëîñòè. Ó 15 (55,6%) áîëüíûõ

ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ ëîêàëèçîâàëñÿ â íèæíåé äî-

ëå ëåâîãî ëåãêîãî, ó 9 (33,3%) — â íèæíåé äîëå ïðàâî-

ãî ëåãêîãî, ó 3 (11,1%) — îáíàðóæåíà âíåäîëåâàÿ

ÊÃËÀÊ ñïðàâà, â òîì ÷èñëå ó 2 (7,4%) — â êîñîé ìåæ-

äîëåâîé áîðîçäå, ó 1 (3,7%) — íàä äèàôðàãìîé â ïëå-

âðàëüíîé ïîëîñòè.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
Ó 17 (63%) áîëüíûõ ïðîèçâåäåíà íèæíÿÿ ëîáýêòî-

ìèÿ: ñëåâà — ó 10 (37,0%), ñïðàâà — ó 7 (25,9%). Ó 4

(14,81%) ïàöèåíòîâ óäàëåíà ïèðàìèäà íèæíåé äîëè

ñëåâà, ó 1 (3,7%) — ïðîèçâåäåíà êëèíîâèäíàÿ ðåçåê-

öèÿ Ñ
X

ñåãìåíòà ñïðàâà, ó 1 (3,7%) — ðåçåêöèÿ Ñ
VIII

—

Ñ
IX

ñëåâà. Ïóëüìîíýêòîìèÿ âûïîëíåíà ó 1 (3,7%) ïà-

öèåíòà. Ó 3 (11,1%) áîëüíûõ óäàëåíà âíåäîëåâàÿ

ÊÃËÀÊ ñïðàâà. Ýôôåêòèâíîñòü õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷å-

íèÿ 100%.

Ó 23 (85,2%) áîëüíûõ èíòðàîïåðàöèîííûõ îñëîæ-

íåíèé íå áûëî, ó 4 (14,8%) — âî âðåìÿ îïåðàòèâíîãî

âìåøàòåëüñòâà âîçíèêëî êðîâîòå÷åíèå. Ó îäíîãî

áîëüíîãî, îïåðèðîâàííîãî ñ äèàãíîçîì "òóáåðêóëåìà

íèæíåé äîëè ïðàâîãî ëåãêîãî", âî âðåìÿ ðàçäåëåíèÿ

ëåãî÷íîé ñâÿçêè âîçíèêëî ìàññèâíîå êðîâîòå÷åíèå,

êîòîðîå ñ òðóäîì îñòàíîâëåíî. Îáúåì êðîâîïîòåðè

470 ìë. Ïðè îñìîòðå ìåñòà óäàëåííîé äîëè â îáëàñòè

êóëüòè ëåãî÷íîé ñâÿçêè îáíàðóæåí ïåðåñå÷åííûé ñî-

ñóä äèàìåòðîì 4 ìì ñ òîëñòûìè ñòåíêàìè, ÷òî ñâèäå-

òåëüñòâîâàëî îá àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ëåãêîãî. Åùå ó

îäíîãî ïàöèåíòà âî âðåìÿ âûäåëåíèÿ íèæíåé äîëè èç

ñïàåê âîçíèêëî ìàññèâíîå êðîâîòå÷åíèå, êîòîðîå

òàêæå ñ òðóäîì îñòàíîâëåíî ïîñëå ïðîøèâàíèÿ àáåð-

ðàíòíîãî ñîñóäà âìåñòå ñ îêðóæàþùèìè òêàíÿìè. Äè-

àìåòð ñîñóäà 4,5 ìì, îáúåì êðîâîïîòåðè 750 ìë. Ó îä-

íîãî áîëüíîãî âî âðåìÿ ïåðåâÿçêè äîïîëíèòåëüíîãî

ñîñóäà îí îòîðâàí îò àîðòû, êðîâîòå÷åíèå óäàëîñü

îñòàíîâèòü ïóòåì íàëîæåíèÿ Ï—îáðàçíîãî øâà íà

ñòåíêó àîðòû. Îáúåì êðîâîïîòåðè îêîëî 1000 ìë. Ó

îäíîãî ïàöèåíòà ñ ÊÃËÀÊ, ïèòàþùåéñÿ èç ìåæðåáåð-

íîé àðòåðèè ñëåâà, ïðè îáðàáîòêå àáåððàíòíîãî ñî-

ñóäà âîçíèêëî êðîâîòå÷åíèå, êîòîðîå, îñòàíîâëåíî ñ

òðóäîì, îáúåì êðîâîïîòåðè 2300 ìë. Ó 2 (7,4%) áîëü-

íûõ ïîñëå îïåðàöèè îòìå÷åíî íåäîðàñïðàâëåíèå

ëåãêîãî, óñòðàíåíî êîíñåðâàòèâíûì ïóòåì. 

Ó 22 (81,5%) áîëüíûõ ïèòàþùàÿ àðòåðèÿ áûëà îä-

íà, ó 5 (18,5%) — 2 èëè áîëåå. Ó 20 (74,1%) áîëüíûõ

àáåððàíòíûé ñîñóä îòõîäèë îò ãðóäíîé ÷àñòè àîðòû,

ïðîõîäÿ ÷åðåç ëåãî÷íóþ ñâÿçêó, êðîâîñíàáæàë ÊÃËÀÊ.
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Ó 3 (11,1%) ïàöèåíòîâ èñòî÷íèêîì êðîâîñíàáæåíèÿ

ïàòîëîãè÷åñêîãî ó÷àñòêà áûëà áðþøíàÿ ÷àñòü àîðòû,

ó 4 (14,8%) — ìåæðåáåðíûå àðòåðèè. Äèàìåòð àáåð-

ðàíòíûõ ñîñóäîâ îò 1 äî 10 ñì, åñëè àðòåðèé áûëî íå-

ñêîëüêî, èõ äèàìåòð ñîñòàâëÿë 3 — 4 ìì. 

Â êà÷åñòâå èíòðàîïåðàöèîííûõ íàõîäîê ó 6

(22,2%) ïàöèåíòîâ îáíàðóæåíû äîáàâî÷íûå áîðîçäû

â íèæíåé äîëå ëåãêîãî ñëåâà, ó 2 (7,4%) — ñïðàâà.

Îñîáûé èíòåðåñ ïðåäñòàâëÿþò äàííûå ìîðôîëî-

ãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé ðåçåöèðîâàííûõ ïðåïàðàòîâ.

Äîáàâî÷íûå àðòåðèè âïàäàëè, êàê ïðàâèëî, â çàäíèé

áàçàëüíûé èëè ìåäèàëüíûé áàçàëüíûé ñåãìåíò ëåã-

êîãî. Óäàëåííàÿ äîëÿ èëè ñåãìåíò ëåãêîãî áûëè ïëîò-

íûå, áåçâîçäóøíûå, íà ðàçðåçå èìåëè òèïè÷íûé âèä:

íà âñåì ïðîòÿæåíèè âûÿâëÿëè ó÷àñòîê ïîëèêèñòîçà.

Êèñòû çàïîëíåíû ãåëåïîäîáíûì ñîäåðæèìûì áåëîé,

æåëòîé èëè êîðè÷íåâîé îêðàñêè. Ïðè ïðèñîåäèíå-

íèè íàãíîåíèÿ òàêèå ó÷àñòêè èìåëè æåëòîâàòóþ îê-

ðàñêó, õàðàêòåðíóþ äëÿ æèðîâîãî ïåðåðîæäåíèÿ,

òêàíü ëåãêèõ âîêðóã êèñò áåçâîçäóøíàÿ, íî ñîõðàíÿ-

ëàñü ñåðî—ðîçîâàÿ îêðàñêà.

Ïî äàííûì ãèñòîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ âî

âñåõ íàáëþäåíèÿõ âûÿâëåíû ïîëèêèñòîç â ïîðàæåí-

íîì ó÷àñòêå ëåãêîãî, âûðàæåííàÿ íåðåãóëÿðíîñòü

ñòðóêòóðû — ðÿäîì ðàñïîëàãàëèñü ïîëîñòè ðàçíûõ

ðàçìåðîâ, êàê ïðàâèëî, çàïîëíåííûå æèäêîé ôðàêöè-

åé, ñîäåðæàëè îäíîîáðàçíûå êëåòêè, áëèçêèå ïî ôîð-

ìå ê àëüâåîëÿðíûì ìàêðîôàãàì, ñ âàêóîëèçèðîâàí-

íîé öèòîïëàçìîé. Â êðóïíûõ äîëåâûõ áðîíõàõ êîðíÿ

ëåãêèõ ñîõðàíÿëàñü îáû÷íàÿ ñòðóêòóðà ñî âñåìè êîì-

ïîíåíòàìè, â ðàçâåòâëåíèÿõ áðîíõîâ îíà íàðóøåíà.

×àñòî îòñóòñòâîâàëè õðÿùåâûå ïëàñòèíêè è ñëèçèñ-

òûå æåëåçû. Ñòåíêè áðîíõèàëüíîé àðòåðèè óòîëùå-

íû âñëåäñòâèå ãèïåðòðîôèè ìûøå÷íîé îáîëî÷êè. Â

àäâåíòèöèè ñîñóäîâ ðàçíîãî äèàìåòðà ïðèçíàêè

ñêëåðîçà è ëèìôîñòàçà, ÷òî ñïîñîáñòâîâàëî ïðîãðåñ-

ñèðîâàíèþ ñêëåðîçà.

Äèàãíîñòèêà ÊÃËÀÊ òðóäíà. Åãî ñëåäóåò äèôôå-

ðåíöèðîâàòü îò ìíîãèõ çàáîëåâàíèé: õðîíè÷åñêîãî

àáñöåññà ëåãêîãî, áðîíõîýêòàçèè, èíôèëüòðàòèâíîé

ôîðìû òóáåðêóëåçà â ôàçå ðàñïàäà, øàðîâèäíûõ îá-

ðàçîâàíèé ëåãêîãî — òóáåðêóëåìû, ãàìàðòîìû, ýõè-

íîêîêêîçà, ïåðèôåðè÷åñêîãî ðàêà è äð. 

Ïî äàííûì ðåíòãåíîëîãè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ

ÊÃËÀÊ îïðåäåëÿåòñÿ â âèäå âîçäóøíîé êèñòû èëè

ãðóïïû êèñò íà ôîíå çàòåíåíèÿ — ïðè âíóòðèëåãî÷-

íîé è ãîìîãåííîãî çàòåíåíèÿ — ïðè âíåëåãî÷íîé

ôîðìå. Ïðè òîìîãðàôèè â ó÷àñòêå çàòåíåíèÿ ÷àñòî

âûÿâëÿþò ïîëîñòü. Ïðè àíàëèçå äàííûõ ðåíòãåíîëî-

ãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé âûäåëåíû 4 òèïà èçìåíåíèé:

à) íàëè÷èå ÷åòêî î÷åð÷åííîãî îïóõîëåïîäîáíîãî

(êèñòîïîäîáíîãî) îáðàçîâàíèÿ â íèæíåé äîëå ëåãêî-

ãî — ó 6 (22,2%) áîëüíûõ; á) íàëè÷èå íåãîìîãåííîãî

îáðàçîâàíèÿ ñ íå÷åòêèìè íåðîâíûìè êîíòóðàìè è

ÿ÷åèñòûì ïðîñâåòëåíèåì âíóòðè — ó 10 (37,0%); â) íå-

ñêîëüêî íå÷åòêî î÷åð÷åííûõ îêðóãëûõ îáðàçîâàíèé

äèàìåòðîì îò 0,5 äî 2,5 ñì â òîëùå íèæíåé äîëè ëåã-

êîãî — ó 8 (29,6%), ó îäíîãî áîëüíîãî äëÿ óòî÷íåíèÿ

äèàãíîçà ïðîèçâåäåíà áðîíõîãðàôèÿ, ÷òî ïîäòâåðäè-

ëî îòñóòñòâèå ñâÿçè îáðàçîâàíèÿ ñ áðîíõàìè; ã) íàëè-

÷èå â íèæíåé äîëå ëåâîãî ëåãêîãî ìíîãî÷èñëåííûõ

òîíêîñòåííûõ êðóãëûõ ïîëîñòåé (êèñòû, íàïîëîâèíó

çàïîëíåííûå æèäêîñòüþ), îêðóæåííûõ óïëîòíåííîé

òêàíüþ ëåãêèõ — ó 3 (11,1%).

Рис. 1. Спиральная компьютерная томография с
внутривенным болюсным контрастированием. Аберрантная
артерия (стрелка) отходит от брюшной части аорты.

Рис. 2. Мультиспиральная компьютерная ангиография в 3D
режиме у того же больного. Более точная топография
патологически#измененного сосуда.
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Ïî äàííûì áðîíõîãðàôèè, õîòÿ ýòîò ìåòîä ïîñòå-

ïåííî óñòàðåâàåò, îòìå÷åíî îãèáàíèå îáðàçîâàíèÿ

äåôîðìèðîâàííûìè áðîíõàìè, ðàçâåòâëåíèÿ áðîí-

õîâ íå âõîäÿò â çîíó ïàòîëîãè÷åñêîãî îáðàçîâàíèÿ.

Ïðè áðîíõîñêîïèè ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ âûÿâëåí ýí-

äîáðîíõèò ðàçëè÷íîé òÿæåñòè âñëåäñòâèå íàëè÷èÿ

ãíîéíî—âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà â ñåêâåñòðèðî-

âàííîé òêàíè ëåãêèõ [7].

Â ìèðå "çîëîòûì ñòàíäàðòîì" â äèàãíîñòèêå

ÊÃËÀÊ ñ÷èòàþò âèçóàëèçàöèþ àáåððàíòíûõ ñîñóäîâ

ïî äàííûì ìóëüòèñïèðàëüíîé êîìïüþòåðíîé àíãèî-

ãðàôèè ñ 3D ìîäåëèðîâàíèåì [8]. Ìåòîä ïðèìåíÿþò

ïîñëå ïðîâåäåíèÿ îáçîðíîé ðåíòãåíîãðàôèè ãðóä-

íîé êëåòêè, êîñâåííûå ïðèçíàêè êîòîðîé ïîçâîëÿþò

ïðåäïîëîæèòü íàëè÷èå ÊÃËÀÊ — îäèíî÷íûå êèñòû,

èíòåíñèâíîå ãîìîãåííîå çàòåíåíèå îêðóãëîé ôîðìû

â çàäíåì áàçàëüíîì ñåãìåíòå ëåãêèõ, îñîáåííî ñëåâà.

Íà ðèñ. 1, 2 ðàçíûìè ìåòîäàìè âèçóàëèçèðîâàíà

àáåððàíòíàÿ àðòåðèÿ, îòõîäÿùàÿ îò áðþøíîé ÷àñòè

àîðòû, ó îäíîãî áîëüíîãî. Óñòàíîâëåí äèàãíîç ÊÃËÀÊ,

ïî ïîâîäó êîòîðîé ïàöèåíò óñïåøíî îïåðèðîâàí.

Óñòàíîâëåíèå äèàãíîçà èëè õîòÿ áû ïðåäïîëîæå-

íèå î íàëè÷èè ÊÃËÀÊ äî îïåðàöèè èìååò âàæíîå

ïðàêòè÷åñêîå çíà÷åíèå, ïîñêîëüêó àíîìàëüíî ðàñïî-

ëîæåííûå ñîñóäû îòõîäÿò íåïîñðåäñòâåííî îò àîðòû,

è èõ ïîâðåæäåíèå ìîæåò îáóñëîâèòü ìàññèâíîå, èíî-

ãäà ñìåðòåëüíîå êðîâîòå÷åíèå [9]. Êðîìå òîãî, ðàñ-

ïîçíàâàíèå ÊÃËÀÊ ïîçâîëÿåò èçáåæàòü áåñïîëåçíîãî

äëèòåëüíîãî êîíñåðâàòèâíîãî ëå÷åíèÿ è ñâîåâðåìåí-

íî ïðèìåíèòü åäèíñòâåííî ýôôåêòèâíûé ìåòîä —

îïåðàòèâíîå óäàëåíèå íåîáðàòèìî èçìåíåííîãî ó÷à-

ñòêà ëåãêîãî.

Ðàäèêàëüíîå ëå÷åíèå ÊÃËÀÊ îïåðàòèâíîå: ïðîèç-

âîäÿò ëîáýêòîìèþ — ïðè âíóòðèäîëåâîé èëè ñåêâåñ-

òðýêòîìèþ — ïðè âíåäîëåâîé ôîðìå ÊÃËÀÊ. Îñîáîå

âíèìàíèå óäåëÿþò ïåðåâÿçêå è ïåðåñå÷åíèþ àíî-

ìàëüíîé àðòåðèè. Ñòåíêà ñîñóäà ñîäåðæèò ìíîãî ýëà-

ñòè÷åñêèõ âîëîêîí, ïîýòîìó ïðè ïåðåñå÷åíèè ïðîèñ-

õîäèò åãî áûñòðàÿ ðåòðàêöèÿ â ñðåäîñòåíèå èëè

áðþøíóþ ïîëîñòü, ÷òî ìîæåò ñîïðîâîæäàòüñÿ ïðî-

ôóçíûì, îïàñíûì äëÿ æèçíè êðîâîòå÷åíèåì.

Â ëèòåðàòóðå îïèñàí ìåòîä ýìáîëèçàöèè àáåð-

ðàíòíûõ ñîñóäîâ íåïîñðåäñòâåííî ïåðåä îïåðàòèâ-

íûì âìåøàòåëüñòâîì âî èçáåæàíèå âîçìîæíîãî êðî-

âîòå÷åíèÿ. Ýìáîëèçàöèþ âûïîëíÿþò â àíãèîãðàôè-

÷åñêîì êàáèíåòå, âíà÷àëå âèçóàëèçèðóþò ïàòîëîãè-

÷åñêèå àðòåðèè è îïðåäåëÿþò, ÷òî èìåííî îíè ïèòà-

þò ÊÃËÀÊ. Çàòåì â ñîñóä óñòàíàâëèâàþò ýìáîë —ìå-

òàëëè÷åñêóþ òîðíàäîïîäîáíóþ ñïèðàëü è ïðîâîäÿò

êîíòðîëüíóþ àíãèîãðàôèþ äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ îê-

êëþçèè. Ïðè îòõîæäåíèè àáåððàíòíûõ àðòåðèé îò

áðþøíîé ÷àñòè àîðòû èëè åå âåòâåé ìåòàëëè÷åñêèé

ýìáîë ðàçìåùàþò â ñîñóäå íèæå äèàôðàãìû. Áîëüíîé

íå îùóùàåò êàêèõ—ëèáî èçìåíåíèé ñîñòîÿíèÿ, åãî

ñðàçó òðàíñïîðòèðóþò â îïåðàöèîííûé çàë. Èíòðàî-

ïåðàöèîííî âûÿâëåííûå àáåððàíòíûå ñîñóäû íå

ïóëüñèðóþò, èõ äîïîëíèòåëüíî ëèãèðóþò è ïåðåñåêà-

þò. Ìåòîä ïîçâîëÿåò âûïîëíèòü îïåðàòèâíîå âìåøà-

òåëüñòâî ñ ìèíèìàëüíîé êðîâîïîòåðåé [10].

Òàêæå îïèñàíû äâà íàáëþäåíèÿ êîíñåðâàòèâíîãî

ëå÷åíèÿ ÊÃËÀÊ ó áîëüíûõ, êîòîðûå ïî ðàçíûì ïðè-

÷èíàì îòêàçàëèñü îò îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà,

èì ïðîèçâåäåíà îêêëþçèÿ ïàòîëîãè÷åñêîãî ñîñóäà

ýìáîëîì. Ýìáîëèçàöèÿ îáåñïå÷èâàåò òðîìáîç àáåð-

ðàíòíîé àðòåðèè, ÷òî ñïîñîáñòâóåò óìåíüøåíèþ ïåð-

ôóçèè, ïðåêðàùåíèþ âàñêóëÿðèçàöèè è îìåðòâåíèþ

àíîìàëüíîé òêàíè ëåãêîãî, êîòîðàÿ ñî âðåìåíåì ôè-

áðîçèðóåòñÿ. Âñëåäñòâèå ýòîãî ÊÃËÀÊ óìåíüøàåòñÿ è

èíîãäà èíâîëþöèîíèðóåò [2].

Áîëüøèíñòâî àâòîðîâ óêàçûâàþò íà îïðåäåëåí-

íóþ ñðî÷íîñòü âûïîëíåíèÿ îïåðàòèâíîãî âìåøà-

òåëüñòâà èç—çà óãðîçû âîçíèêíîâåíèÿ ãíîéíî—âîñ-

ïàëèòåëüíûõ îñëîæíåíèé èëè êðîâîòå÷åíèÿ, êîòî-

ðûå ìîãóò áûòü ôàòàëüíûìè. Îïèñàíî íàáëþäåíèå

óñïåøíîé îïåðàöèè ó ðåáåíêà 15 äíåé, ó êîòîðîãî íà

3—è ñóòêè ïîñëå ðîæäåíèÿ äèàãíîñòèðîâàíà âíóòðè-

äîëåâàÿ ÊÃËÀÊ [11].

Òùàòåëüíîå ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå â

áîëüøèíñòâå ñèòóàöèé ïîçâîëÿåò îòëè÷èòü ÊÃËÀÊ îò

òóáåðêóëåçà èëè äðóãèõ íåñïåöèôè÷åñêèõ çàáîëåâà-

íèé ëåãêèõ. Ñëåäóåò ïîìíèòü, ÷òî ÊÃËÀÊ âûÿâëÿþò â

îñíîâíîì â ìîëîäîì âîçðàñòå, îíà ëîêàëèçóåòñÿ â áà-

çàëüíûõ ñåãìåíòàõ ëåãêèõ. Çàòåíåíèå îáû÷íî íåïðà-

âèëüíîé ôîðìû, íåðåäêî íà åãî ìåñòå ôîðìèðóåòñÿ

ïîëîñòü ñ ãîðèçîíòàëüíûì óðîâíåì. Êëèíè÷åñêèå

ïðèçíàêè çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíû äëÿ ðåöèäèâèðó-

þùåãî íåñïåöèôè÷åñêîãî âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåñ-

ñà.

ВЫВОДЫ
1. ÊÃËÀÊ — ýòî ðåäêèé âðîæäåííûé ïîðîê ðàçâè-

òèÿ, ïðè êîòîðîì ÷àñòü íåôóíêöèîíèðóþùåé òêàíè

ëåãêèõ ðàçâèâàåòñÿ îòäåëüíî îò èíòàêòíîãî ëåãêîãî,

êðîâîñíàáæàåòñÿ àðòåðèÿìè áîëüøîãî êðóãà êðîâî-

îáðàùåíèÿ, åå âûÿâëÿþò â îñíîâíîì ó äåòåé, ëîêàëè-

çóåòñÿ â çàäíåì áàçàëüíîì ñåãìåíòå.

2. Äèàãíîñòèêà çàáîëåâàíèÿ ñëîæíà èç—çà íåñïå-

öèôè÷íîñòè êëèíè÷åñêèõ, ëàáîðàòîðíûõ è èíñòðó-

ìåíòàëüíûõ ïðèçíàêîâ. Íàèáîëåå äîñòîâåðíûì ìåòî-

äîì äèàãíîñòèêè ÿâëÿåòñÿ ðåíòãåíîëîãè÷åñêèé: àîð-

òîãðàôèÿ è ìóëüòèñïèðàëüíàÿ êîìïüþòåðíàÿ àíãèî-

ãðàôèÿ ñ 3D ìîäåëèðîâàíèåì.

3. Ïðè ÊÃËÀÊ ïîêàçàíî ðàäèêàëüíîå õèðóðãè÷åñ-

êîå âìåøàòåëüñòâî.

4. Ýôôåêòèâíîñòü õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ â êëè-

íèêå ñîñòàâèëà 100%. ×àñòîòà èíòðàîïåðàöèîííûõ

îñëîæíåíèé — 14,8%, ïîñëåîïåðàöèîííûõ — 7,4%.

5. Âî âðåìÿ îïåðàöèè ñëåäóåò ïîìíèòü îá óãðîçå

âîçíèêíîâåíèÿ êðîâîòå÷åíèÿ è áûòü ãîòîâûì ê åãî

óñòðàíåíèþ.
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