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РЕЗЮМЕ. Кистозно-аденоматозная мальформация — врожденный порок развития лег-
ких, являющийся результатом аномалий морфогенеза ветвления легкого на разных стадиях 
развития и на разных участках трахеобронхиального дерева, с образованием кист. На долю 
кистозно-аденоматозной мальформации приходится 25% врожденных пороков развития лег-
ких. В большинстве случаев аномалию выявляют в период новорожденности или на пер-
вом году жизни. Аспергиллез — сапронозный микоз с аспирационным механизмом передачи 
возбудителя, характеризующийся преимущественным поражением легких. Персистирующие 
полости в легких различного генеза — «излюбленное» место (предрасполагающий фактор) 
развития аспергиллеза. В статье представлен опыт успешного лечения пациентки К., 24 года, 
с аспергиллезом легкого на фоне кистозно-аденоматозной мальформации. Больной была вы-
полнена торакоскопическая нижняя лобэктомия справа. Удалена нижняя доля правого лег-
кого, содержавшая кистозные полости с гнойным содержимым. При патоморфологическом 
исследовании удаленного материала был подтвержден диагноз кистозно-аденоматозной 
мальформации нижней доли правого легкого и выявлена культура гриба Aspergillum.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: врожденная кистозно-аденоматозная мальформация, аспергиллез 
легких, видеоассистированная торакоскопическая лобэктомия
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ABSTRACT. Cystic adenomatous malformation is a congenital malformation of the lungs 
that results from abnormalities in the morphogenesis of lung branching at different stages of 
development, and in different areas of the tracheobroncheal tree, with the formation of cysts. Cystic 
adenomatous malformation accounts for 25% of congenital lung malformations. In most cases, 
the anomaly is detected during the newborn period or in the first year of life. Aspergillosis is a 
sapronous mycosis with an aspiration mechanism of transmission of the pathogen, characterized by 
a predominant lesion of the lungs. Persistent cavities in the lungs of various origins are a “favorite” 
place (predisposing factor) for the development of aspergillosis. The article presents the experience 
of successful treatment of patient K., 24 years old, with pulmonary aspergillosis, on the background 
of cystic adenomatous malformation. The patient underwent a thoracoscopic lower lobectomy on 
the right. The lower lobe of the right lung, which contained cystic cavities with purulent contents, 
was removed. A pathomorphological examination of the removed material confirmed the diagnosis 
of cystic adenomatous malformation of the lower lobe of the right lung and revealed a culture of the 
Aspergillum fungus.
KEYWORDS: congenital cystic adenomatiod malformation, pulmonary aspergillus, video-
assisted thoracoscopic surgery, lobectomy
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ВВЕДЕНИЕ

Кистозно-аденоматозная мальформация 
(КАМ) — врожденная аномалия легких, которая 
редко встречается у взрослых. Лечение врожден-
ных пороков развития (ВПР) легких до настояще-
го времени остается одной из актуальных проблем 
медицины. Наиболее распространены кистозные 
пороки легких, частота которых составляет око-
ло 1 на 10 000–25 000 рождений [1]. К классиче-
ским кистозным ВПР легких, кроме КАМ, относят 
врожденную лобарную эмфизему, бронхолегоч-
ную секвестрацию и врожденные легочные кисты.

КАМ развивается в результате нарушения 
морфогенеза на разных стадиях и участках тра-
хеобронхиального дерева. При этом аденома-
тозная гиперплазия бронхиолярного эпителия 
приводит к формированию множества кист [2]. 
КАМ характеризуется преимущественно од-
носторонней локализацией и чаще всего про-
является в виде рецидивирующих локализован-
ных респираторных инфекций с нагноительным 
компонентом различной степени выраженно-
сти, дыхательной недостаточностью, компрес-
сионным синдромом [3–5]. Среди врожденных 
кистозных пороков развития легкого КАМ 
встречается наиболее часто (60%). Респиратор-
ные признаки этой патологии отсутствуют у 
45,8% новорожденных, а в 22,2% случаев сим-
птомы не проявляются и в раннем возрасте [6].

Аспергиллез — сапронозный микоз с аспи-
рационным механизмом передачи возбудителя, 
характеризующийся преимущественным пора-
жением легких, токсико-аллергическими реак-
циями и тяжелым течением болезни. В боль-
шинстве случаев возникает у лиц с наруше-
ниями иммунной системы. Персистирующие 
полости в легких различного генеза служат 
«излюбленным» местом (предрасполагающим 
фактором) развития аспергиллеза. Возбудителя-
ми являются различные виды рода Aspergillus, 
включающие более 300 представителей, из ко-
торых около 20 патогенны для человека.

В мире насчитывается около 3 млн больных 
хроническим аспергиллезом легких (ХАЛ), 
из них в Европе — около 240 тыс. [7]. Клини-
ческие проявления ХАЛ неспецифичны и скла-
дываются из симптомов фонового заболевания 
легких и системных проявлений. Практически 
во всех публикациях в качестве симптомов ХАЛ 
отмечают потерю веса, кашель с отделением 
мокро ты, кровохарканье различной степени, 
боли в грудной клетке. Повышение температуры 
нехарактерно [8]. Поздняя диагностика и отсут-
ствие адекватного лечения ХАЛ приводят к вы-
сокой летальности — до 50% в течение 5 лет [9].

Туберкулез легких — основной фактор риска 
развития ХАЛ вследствие наличия остаточных 
полостей в паренхиме [10]. К другим факторам 
риска относят хроническую обструктивную бо-
лезнь легких, саркоидоз [11].

ЦЕЛЬ РАБОТЫ

Представление клинического случая успеш-
ного хирургического лечения врожденной КАМ 
легких, осложненной аспергиллезом.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Пациентка К., 24 года, поступила 05.03.2023 г. 
в инфекционную больницу с диа гнозом «но-
вая коронавирусная инфекция, абсцедирующая 
пневмония нижней доли правого легкого». Ма-
зок из носоглотки на SARS-CoV-2 (Severe acute 
respiratory syndrome-related coronavirus 2) — ре-
зультат положительный.

По окончании лечения 09.05.2023 г. по-
ступила в ФГБУ СЗОНКЦ им. Л.Г. Соколова 
на 1-е хирургическое отделение с диагнозом 
«врожденная аномалия (порок развития) лег-
кого, КАМ нижней доли правого легкого». При 
поступлении — жалобы на периодический ка-
шель со скудной слизистой мокротой, иногда 
гнойного характера, содержащей прожилки 
алой крови, преимущественно по утрам, 2–3 
раза в месяц на протяжении полугода. Огра-
ничение физической нагрузки из-за появле-
ния небольшой одышки при физической ак-
тивности продолжительностью более 20 мин. 
Уровень С-реактивного белка от 10.05.23 г. — 
15,28 мг/ мл.

В анамнезе — респираторные инфекции и ча-
стые пневмонии (1–2 раза в год) в детском воз-
расте. Первые эпизоды пневмонии выявлены в 
возрасте 7 лет. Наблюдалась у пульмонолога по 
месту жительства, лечилась амбулаторно. Посевы 
мокроты ранее выполняли (со слов пациентки).

При обследовании по данным спиральной 
компьютерной томографии (СКТ) в базальных 
отделах нижней доли правого легкого визуа-
лизировалась система полостных образований 
нижней доли правого легкого, наибольшая по-
лость размером 6,0×4,0×5,0 см с минимальным 
уровнем жидкости и умеренным перифокаль-
ным инфильтративным компонентом (рис. 1, 2). 
Ретроспективно данные изменения прослежи-
вались на СКТ органов грудной клетки в 2020 
и 2021 гг., выполненных при обследовании по 
поводу COVID-19.

После курса лечения (антибактериальная 
терапия, муколитики) воспалительные явления 
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Рис. 1. Аксиальные сканы компьютерной томографии: а — от 2020 г.; б — 2023 г. По данным компьютерной томографии 
органов грудной клетки от 02.04.2023 г. определяется картина, соответствующая кистозно-аденоматозной маль-
формации нижней доли правого легкого, ретроспективно по компьютерной томографии органов грудной клетки 
подобные изменения выявлялись в 2020 и 2021 гг. (стрелками обозначен конгломерат кист легкого)

Fig. 1. Axial computed tomography (CT) scans: а — from 2020; b — from 2023. According to CT of the chest data from 
04/02/2023, the picture corresponding to the cystic adenomatous malformation of the lower lobe of the right lung is 
determined, retrospectively, similar changes were detected earlier in 2020 and 2021 according to CT of the chest (arrows 
point at cystic conglomerate)

а/a б/b

Рис. 2. Сагиттальные сканы компьютерной томографии органов грудной клетки: а — от 2020 г.; б — 2023 г. Картина кистоз-
но-аденоматозной мальформации нижней доли правого легкого (стрелками обозначен конгломерат кист легкого)

Fig. 2. Sagittal computed tomography scans of the chest: а — from 2020; ; b — from 2023. Images of the lower lobe of the right 
lung (arrows point at cystic conglomerate)

а/a б/b

были купированы, состояние пациентки улуч-
шилось. Она была направлена к торакальному 
хирургу с диагнозом: Врожденный порок, КАМ 
нижней доли правого легкого.

При осмотре состояние удовлетворительное, 
кожные покровы и слизистые оболочки физио-
логической окраски, повышенной влажности 
на ощупь. Дыхание жесткое, проводилось с 
обеих сторон, хрипов нет, ослаблено в нижних 
отделах справа. Тоны сердца приглушенные, 
ритмичные. Частота сердечных сокращений — 
70 уд./мин. Живот мягкий, безболезненный.

Проведено лабораторно-функциональное об-
следование: общеклинический анализ  крови, 
мочи, биохимический анализ крови, коагулограм-
ма, маркеры гемотрансмиссивных инфекций.

При фиброэзофагогастродуоденоскопии от 
04.05.2023 г. патологии не выявлено, уреаз-
ный тест на Helicobacter pylori отрицательный. 
Функция внешнего дыхания от 27.04.2023 г.: 
форсированная жизненная емкость легких — 
3,54 л (108%), объем форсированного выдоха 
за 1 секунду — 3,19 л (109%), индекс Генслера 
90,3. Эхокардиография от 03.05.2023 г.: давление 
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в левой артерии не повышено, ложная хорда ле-
вого желудочка.

10.05.2023 г. выполнена однопортовая ниж-
няя лобэктомия справа. Торакоскопически уда-
лена нижняя доля правого легкого, содержав-
шая кистозные полости с гнойным содержи-
мым (рис. 3).

Послеоперационный период протекал без 
осложнений. Плевральный дренаж удален на 
2-е сутки. Клинико-рентгенологически легкие 
расправлены. Рана доступа заживала первич-
ным натяжением. Пациентка была выписана из 
стационара на 4-е сутки после операции.

Патоморфологическое исследование удален-
ного материала: доля легкого 13,0×13,0×4,0 см 
с рассеченным субплевральным образованием 
максимальным размером 6,0 см. Микроскопи-
ческое описание: в доле легкого определяют-
ся множественные бронхоэктазы с выражен-
ным воспалительным компонентом, макрофа-
гальной реакцией, отложениями кристаллов 
холестерина, перифокальными очаговыми 
лимфоцитарными скоплениями с тенденци-
ей к формированию фолликулярных структур. 
В просветах бронхоэктазов — слизисто-гра-
нулоцитарное содержимое. Выявляются мно-
жественные друзы нитчатого гриба, вероятно, 
аспергилл. Эмфизематоз, очаговый интерсти-
циальный фиброз. Очаговый геморрагический 
инфаркт. Заключение: «ВПР органов дыхания: 
КАМ нижней доли правого легкого с выра-
женным воспалительным компонентом, вто-
ричными изменениями. Аспергиллез легких. 
По линии резекции бронха очаговый слабый 
воспалительный компонент. Сосудистый край 
резекции типичного строения».

Пациентка продолжила лечение в НИИ ме-
дицинской микологии, где проведено обследо-

вание и терапия противогрибковыми препара-
тами. Зарегистрировано выздоровление.

ОБСУЖДЕНИЕ

Классическое гистологическое изменение 
КАМ заключается в замещении нормальных 
легочных альвеол кистами, состоящими из 
аденоматоидно-гиперпластических бронхиол. 
Исходя из размера и количества кист, это пора-
жение первоначально было классифицировано 
как III типа. [12]. В настоящее время в класси-
фикацию включены еще два типа (0 и IV). Они 
были предложены в 2002 г. [13]. Новая система 
классификации с добавлением типов 0 и IV не 
получила широкого применения. Все типы по 
сути являются одним и тем же поражением, но 
различаются по рентгенологической картине. 
КAM I типа составляют 70% случаев и харак-
теризуются одиночными или множественными 
кистами диаметром более 3 см, выстланными 
псевдостратифицированным мерцательным 
столбчатым эпителием, наряду со слизистыми 
клетками, которые считают факторами риска 
развития аденокарциномы [14]. Поражение 
II типа состоит из множества концевых одно-
родных кист, похожих на бронхиолы, диамет-
ром менее 2 см, выстланных кубовидным или 
столбчатым эпителием. КAM III типа обычно 
поражают всю долю легкого и имеют губчатый 
вид, образованный объемными железоподоб-
ными структурами [15]. Отличительной осо-
бенностью данного случая является поздняя 
диагностика врожденной патологии легких, ко-
торую, как правило, обнаруживают на первом 
году жизни. В данном наблюдении, несмотря на 
хроническое рецидивирующее течение легоч-
ной инфекции, КАМ была выявлена случайно 
в возрасте 24 лет после того, как был диагно-
стирован SARS-CoV-2 и выполнена КТ легких. 
Ранее пациентке проводили мультиспиральную 
КТ легких по поводу COVID-19 (coronavirus 
disease 2019), но КАМ не была распознана. 
Учитывая размер кист, выявленную патологию 
можно отнести к наиболее распространенному 
I типу КАМ.

Врожденные дефекты бронхолегочной си-
стемы нередко составляют основу для наслое-
ния инфекции с формированием хронических 
воспалительных легочных заболеваний. На се-
годняшний день бактериальная инфекция — 
наиболее часто регистрируемое осложнение 
КAM, которое вызывает острую лихорадку 
и абсцесс легкого. В нашем наблюдении был 
обнаружен грибок aspergillus, что крайне ред-
ко встречается в случае КAM. В литературе 

Рис. 3. Интраоперационный вид нижней доли правого 
легкого с кистозными образованиями, просвечива-
ющими через висцеральную плевру

Fig. 3. Intraoperative view of the lower lobe of the right lung 
with cystic formations showing through the visceral 
pleura
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описаны единичные наблюдения аспергиллеза 
на фоне КAM у взрослых [15, 16]. Проявле-
ния аспергиллеза могут отличаться от течения 
бактериальной инфекции. Он может либо вы-
зывать молниеносную инвазивную легочную 
инфекцию, либо спокойно существовать в те-
чение года у человека-хозяина без симптомов. 
При аспергиллезе на КТ могут быть обнару-
жены кистозные полости или одно твердое 
образование, напоминающие опухоль легкого 
или туберкулому. Однако мультикисты одина-
кового размера и аденоматоидно-гиперпласти-
ческие структуры бронхов, выявленные при 
макроскопическом и гистологическом иссле-
довании, привели к постановке правильного 
диагноза.

В качестве хирургического лечения видео-
ассистированная торакоскопическая хирургия 
(videoassisted thoracoscopic surgery, VATS) ста-
новится все более популярным методом лече-
ния внутригрудных поражений, поскольку эта 
малоинвазивная процедура позволяет умень-
шить количество торакальных осложнений, 
а также сократить длительность пребывания 
в стационаре. В представленном наблюдении 
хирургическая операция была проведена по-
сле купирования воспалительных изменений в 
легких. Была выполнена однопортовая нижняя 
лобэктомия справа. Больная выписана на 4-е 
сутки после операции.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Врожденные КАМ представляют собой 
«благоприятную» среду для развития аспергил-
леза, в том числе инвазивного и некротизирую-
щего характера, с существенным риском гене-
рализации инфекции. Хирургическое лечение 
(резекции легких) является методом выбора для 
санации патологического очага, профилактики 
рецидивирующих нагноительных заболеваний. 
Целесообразно также рутинно применять мето-
ды дифференциальной диагностики грибковой 
инфекции у данной группы пациентов.
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