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Введение 
Врожденная лобарная эмфизема (ВЛЭ) 

представляет собой постнатальное перерастя-
жение одной или нескольких долей лёгкого, 
возникающее в результате недостаточного 
развития хрящей трахеобронхиального дере-
ва c нарушением проходимости бронхов и об-
разованием клапанного механизма [1, 2, 10]. 
Механизм возникновения данной патологии 
состоит в том, что пострадавшие бронхи по-
зволяют проходить воздуху на вдохе, а при 
выдохе происходит только частичное его из-
гнание. Постепенно эффект «ниппельного 
клапана» приводит к выраженному расшире-
нию доли легкого. 

Однако, современная классификация при-
чин возникновения ВЛЭ [7] свидетельствует, 
что вышеприведенное определение в недо-
статочной степени отражает суть проблемы. 
Среди пусковых механизмов патологичес-
кого процесса лежит не только диспла-
зия бронхиальных хрящей, формирующая  
клапанный механизм [1, 3]. В основе заболе-
вания также могут быть: а) аплазия гладких 
мышц терминальных и респираторных брон-
хов и гиперплазия гладких мышц крупных 
бронхов; б) отсутствие промежуточных гене-
раций бронхов; в) агенезия всего респиратор-
ного отдела доли легкого; г)эндобронхиальная 
обструкция густым секретом; д) интенсив-

ная пролиферация эпителия слизистой брон-
хиального дерева; е) внешняя компрессия 
бронхов аберрантными лёгочными сосудами 
или расширенными полостями сердца; ж) 
приобретенные диффузные аномалии бронхов 
после перенесенных инфекций [3]. 

ВЛЭ наиболее часто возникает в верхней доле 
левого лёгкого (40%-50% наблюдений), средней 
(30%-40%) и верхней доле правого лёгкого (око-
ло 20%). На случаи нижнедолевых процессов и 
поражений множественных локализаций прихо-
дится не более 1% наблюдений [3].

В ряде случаев ВЛЭ обнаруживается поли-
альвеолиз или полиальвеолярная доля (ПАД), 
впервые описанная a.hislop и l.reid в 1970 
году [5]. При этом заболевании общее количе-
ство альвеол увеличивается в несколько раз, 
но структура трахеобронхиального дерева 
и сосудистой системы лёгких соответствует 
возрастной норме. Клиническая и рентгено-
логическая картина не позволяет отличить 
истинную ВЛЭ от ПАД, поэтому c.langston 
(2003) предложил термин «врожденная до-
левая гиперинфляция» («congenital lobar 
overinflation»), который объединяет обе нозо-
логические единицы [6, 10].

ВЛЭ диагностируется при рождении при-
близительно в 25% случаев, а в возрасте 1 ме-
сяца ˗ у 50% больных. В единичных случаях 
диагноз устанавливается после 6-месячного 
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Резюме. Обобщен опыт диагностики и лечения врожден-
ной лобарной эмфиземы (ВЛЭ) у 5 детей в возрасте от 
3 недель до 10 месяцев. Пациентов мужского пола было 
3, женского – 2. В 4 наблюдениях отмечено поражение 
верхней доли левого легкого, а в одном – средней доли пра-
вого. У всех детей диагноз ВЛЭ был установлен после 
рождения. Показанием к оперативному лечению явилось 
прогрессивное увеличение объёма поражённой доли и на-
растание симптомов дыхательной недостаточности. Во 
всех случаях была выполнена лобэктомия. Осложнений 
не было. Обсуждены вопросы возможности пренаталь-
ного выявления ВЛЭ и дифференциальной  диагностики 
заболевания с другими врождёнными аномалиями легких.
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возраста. Чем раньше появляются симптомы, 
тем больше вероятность прогрессирования 
долевой эмфиземы и необходимость опера-
тивного лечения [9, 10]. 

Цель исследования
Целью исследования явился анализ наблю-

дений врожденной лобарной эмфиземы у де-
тей и оценка результатов хирургического ле-
чения данной патологии. 

материал и методы исследования
За период с 2005 по 2012 годы в клинике 

детской хирургии им. проф.Н.Л.Куща нахо-
дилось на лечении 5 больных с ВЛЭ. Возраст 
больных на момент выполнения оператив-
ного вмешательства составил от 3 недель до 
10 месяцев. Пациентов мужского пола было 
3, женского – 2. В 4 наблюдениях отмечено 
поражение верхней доли левого лёгкого, а в 
одном – средней доли правого. У всех детей 
диагноз ВЛЭ был установлен после рождения 
и появления симптомов дыхательной недо-
статочности. Несмотря на то, что все матери 
проходили этапные плановые ультразвуковые 
обследования в период беременности, ни в 
одном из случаев пренатально не была запо-
дозрена врождённая патология  легких.

Первыми симптомами заболевания явились 
одышка и цианоз носогубного треугольника. 
Данные жалобы стали причиной обращения 
к специалисту, госпитализации и проведению 
клинического обследования. Объективными 
симптомами заболевания были выбухание 

грудной клетки, высокий тимпанит и осла-
бление дыхания на стороне поражения. Кро-
ме того, постоянными признаками являлись 
смещение средостения в контрлатеральную 
сторону, глухость сердечных тонов и эпизоды 
увеличения частоты сердечных сокращений.    

Предоперационное обследование, по-
мимо исследования общепринятых клини-
ческих и биохимических анализов, вклю-
чало выполнение электрокардиографии, 
эхокардиоскопии, обзорной рентгенографии 
органов грудной клетки и компьютерной то-
мографии (КТ). При необходимости повторя-
ли рентгенологическое обследование в дина-
мике. 

Мы уже отмечали, что наиболее часто ВЛЭ 
локализуется в верхней доле левого лёгкого 
(рис.1). На приведенной рентгенограмме 
отмечается резкое повышение воздушнос-
ти верхней доли левого лёгкого и форми-
рование медиастинальной грыжи за счёт 
выраженного внутригрудного напряжения. 
Это данные обследования самого младшего из 
оперированных пациентов – вмешательство 
ему произведено в 3-х недельном возрасте. 

Нарастание проявлений дыхательной 
и сердечно - сосудистой недостаточности 
имело различные темпы в каждом конкрет-
ном случае, но не потребовало проведения 
экстренных хирургических вмешательств. Все 
5 детей оперированы в плановом порядке. ис-
пользовали переднее - боковой торакотомный 
доступ и осуществляли удаление поражённой 
доли лёгкого путем раздельной перевязки 
сосудов с ушиванием культи долевого брон-
ха. Плевральную полость дренировали ПХВ 
катетером через отдельный прокол грудной 
стенки по средней подмышечной линии на 2 
межреберья ниже основного доступа. Опе-
рационную рану послойно ушивали наглухо. 
Дренаж удаляли спустя 48 - 72 часа после 
вмешательства, а швы снимали на 8-11 сут-
ки. Во всех случаях отмечено заживление ран 
первичным натяжением. В удовлетворитель-
ном состоянии дети выписаны из стационара 
спустя 10-14 суток после операции. 

Как указывалось выше, среди наших па-
циентов лишь у одного ребёнка было отме-
чено поражение средней доли правого легко-
го. Нужно сказать, что именно эта больная 
оперирована в возрасте 10 месяцев, а пери-
од наблюдения с момента появления первых 
клинических симптомов составил около 8 ме-
сяцев. Приводим описание данного клиничес-
кого случая. 

Рис. 1. Обзорная рентгенограмма 
грудной полости ребенка м., 2 нед.
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Больная В. Ева, 10 мес. (ист.болезни 
№15774) поступила в 3 соматическое отде-
ление ОДКБ г. Донецка 11.12.2012 с жалоба-
ми сопровождающего персонала на кашель и 
периодическое беспокойство у ребёнка. из 
анамнеза известно, что данные жалобы отме-
чались с рождения. В возрасте 2-х месяцев 
во время осмотра педиатром были выявлены 
одышка и цианоз. Ребенок был госпитализиро-
ван в местный стационар, где у него развился 
приступ судорог, сопровождающийся тотальным 
цианозом. Переведен в ОДКБ г. Донецка, где 
находился с 24.02. по 11.04.2012 г. и получал 
лечение по поводу внебольничной левосто-
ронней пневмонии. С 14.08. по 21.08.2012 г. 
наблюдался ещё один эпизод пневмонии и 
лечение в пульмонологическом отделении ГБ 
№3 г. Мариуполя. В результате обследования 
у ребёнка заподозрено наличие ВЛЭ средней 
доли правого лёгкого. Консультирован проф. 
и.П.Журило – рекомендовано дообследова-
ние и при подтверждении диагноза - опера-
тивное лечение. 

Девочка от iV беременности, iii срочных 
родов. Масса тела при рождении 4100 г., рост 
51 см. При поступлении состояние ребёнка 
средней тяжести. Правильного телосложе-
ния, удовлетворительного питания. Кожные 
покровы чистые, бледноватые. Аускультатив-
но дыхание слева жёсткое, единичные свистя-
щие хрипы справа, дыхание ослаблено. Тоны 
сердца приглушены. Отмечалась одышка в по-
кое. Со стороны органов брюшной полости – 
без особенностей. Стул и мочеиспускание – 
не нарушены.

Результаты обследования
В общем анализе крови (12.12.2012 г.): hb – 102 

г/л, Эритр. – 3,5 х 10 Т/Л, ц.п. – 0,9, Лейк.- 
12,0х109 г/л, СОЭ – 9 мм/час, Э.-1, П. – 6, С.- 
24, Л. - 59, М. - 100/0. В общем анализе мочи 
патологических изменений не выявлено. Би-
охимические показатели: общий белок – 62,0 
г/л, АСТ – 44 мкмоль/л, АЛТ – 27 мкмоль/л, 
билирубин – 4,75 мкмоль/л. Группа крови 
А(ii) rh + (пол.).

При рентгенологическом исследовании в 
динамике отмечалось прогрессивное увели-
чение выраженности патологических измене-
ний в виде резкого повышения воздушности 
правого легкого, смещения тени сердца и кон-
тура средостения влево (рис.2). Справа диаф-
рагма уплотнена, лёгочный рисунок обеднён, 
визуализируется в прикорневых отделах. 
Синусы свободны.

По данным компьютерной томографии 
(КТ) от 11.04.2012 имеет место аномалия раз-
вития правого легкого (рис.3): ВЛЭ средней 
доли, возможно, с формированием фиброза в 
нижней доле слева.

Отмечаются расширенные воздушные 
пространства в средней доле правого 
лёгкого и компрессионный ателектаз ниж-
ней доли. Средостение смещено влево, а 
часть эмфизематозной доли выпячивается 
по средней линии кзади от сердца (медиас-
тинальная грыжа).

В результате обследования установлен 
клинический диагноз:  ВЛЭ средней доли 
правого лёгкого. Двусторонний пневмофи-
броз. ДН ii ст. Диспластическая кардиопатия.

14.12.2012 выполнено оперативное вме-
шательство (хирург – проф.и.П.Журило). 
Произведена правосторонняя передне - бо-
ковая торакотомия длиной до 10 см в V меж-
реберье. Гемостаз. При ревизии установле-
но, что средняя доля правого лёгкого резко 
увеличена в размерах, повышенной воздуш-
ности, напряжена. У корня лёгкого, по пе-
редней поверхности рассечена париетальная 
плевра. С помощью диссектора выделены, 

Рис. 2. Обзорная рентгенограмма 
грудной полости ребенка В., в возрасте 

5 месяцев

Рис. 3. КТ органов грудной полости 
ребенка В
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мобилизованы, перевязаны и пересечены 2 
ствола среднедолевой вены. Выделен, пере-
сечен, прошит и перевязан бронх средней 
доли с формированием короткой культи. Пе-
риферическая культя взята на зажим Кохе-
ра и отведена латерально. Кзади от бронха 
выделена, перевязана и пересечена средне-
долевая артерия. Путем  тракции  за  пери-
ферическую культю бронха поэтапно безвоз-
душная средняя доля отделена от верхней и 
нижней долей лёгкого с тщательным гемос-
тазом. Нарушения целостности лёгочной 
ткани не отмечается.  

Плевральная полость дренирована через 
отдельный прокол в Vii межреберье на уров-
не средней трети послеоперационной раны. 
Операционная рана послойно ушита наглу-
хо. интрадермальный шов на кожу. Туалет 
раны. Асептическая повязка. Макропрепа-
рат: Средняя доля правого легкого размера-
ми 8,0 х 6,0 х 4,0 см.

Послеоперационный период на фоне про-
водимого лечения (цефтриаксон 400 мг х 2 
р/д в/в, диакарб по ½ т х 1 р/д, муколван по 1 
мл в/м х 1 р/д, инфузионная терапия) проте-
кал без осложнений. Дренаж из плевральной 
полости удалён на 4-е сутки после операции. 
Швы сняты на 9-е сутки – заживление раны 
первичным натяжением.

При контрольном рентгенологическом ис-
следовании через 7 суток после выполнения 
вмешательства (рис.3) отмечена нормализа-
ция позиции сердца, повышение воздушнос-
ти нижней и верхней доли правого лёгкого 
и равномерное заполнение грудной полости 
оставшимися долями.

При патогистологическом исследова-
нии (№№ 12358-67 от 19.12.2012г.): в ткани 
легкого отмечается резкое полнокровие со-
судов с массивными интроальвеолярными 
и периваскулярными кровоизлияниями с 

очагами склероза вокруг некоторых со-
судов. Практически на всем протяжении 
альвеолы резко расширены с истончением 
и разрывом межальвеолярных перегородок 
и формированием крупных эмфизематозных 
участков, стенки некоторых бронхов 
инфильтрированы, лимфоцитами и макро-
фагами, в их просвете – десквамированный 
респираторный эпителий.

Во всех 5 случаях патогистологичес-
кое исследование удалённого материала 
подтвердило клинический диагноз ВЛЭ и 
исключило наличие врождённой кистозной 
аденоматозной мальформации (ВКАМ).

Обсуждение результатов 
исследования
Судя по данным литературы [1, 3, 10], на-

иболее часто при ВЛЭ поражается верхняя 
доля левого лёгкого. Среди наших пациен-
тов эта локализация процесса отмечена у 4 
(80%) детей, а в одном случае наблюдалось 
эмфизематозное расширение средней доли 
правого легкого. На стороне поражения 
наблюдалось выбухание грудной клетки, 
высокий тимпанит и ослабление дыхания. 
У всех пациентов отмечено смещение сре-
достения в контрлатеральную сторону и глу-
хость сердечных тонов.

Мы указывали, что ни в одном из наших 
случаев пренатально не была заподозрена 
врождённая патология лёгких. Отдельные 
авторы считают, что диагноз ВЛЭ можно уста-
новить внутриутробно с помощью УЗи и диф-
ференцировать данную патологию с другими 
врождёнными аномалиями лёгких [8]. По их 
мнению, для ВЛЭ характерно повышение 
эхогенности поражённой доли, в то время 
как при врождённой кистозной аденоматоз-
ной мальформации (ВКАМ) определяются 
микрокисты, а при бронхопульмонарной сек-
вестрации (БПС) – в поражённом сегменте 
прослеживается  кровоток в аномальной арте-
рии, отходящей от аорты или ее ветвей [4, 8].

Для того чтобы внутриутробно опред-
елить наличие ВЛЭ, необходимо знать, что 
прогрессивное увеличение поражённой доли 
определяется вплоть до 28 недели беремен-
ности, что связано с захватом плодом око-
лоплодной жидкости. В конце беременнос-
ти ультрасонографические признаки ВЛЭ 
могут регрессировать, и поражённая доля 
становится неотличимой от соседних участ-
ков легких [8]. Таким образом, специалисты 
ультразвуковой диагностики должны быть 

Рис. 4. Контрольная обзорная рентгено-
грамма пациентки В., 10 мес. в ближайшем 
послеоперационном периоде (21.12.2012)
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ориентированы на более ранние сроки 
выявления ВЛЭ.

Начальными симптомами ВЛЭ являются 
такие внешние проявления дыхательной не-
достаточности, как одышка и цианоз носо-
губного треугольника. Вместе с тем, темпы 
прогрессирования патологического процесса 
весьма вариабельны и декомпенсация может 
наступать в различные сроки после рожде-
ния. Лишь одна больная оперирована нами 
в возрасте 10 месяцев, что соответствует 
данным литературы о редкости установления 
диагноза ВЛЭ у детей старше полугода [9]. 

Ведущими методами исследования для 
подтверждения диагноза ВЛЭ являются об-
зорная рентгенографии органов грудной 
клетки и КТ. Отдельные авторы считают, 
что тщательное изучение структуры трахео-
бронхиального дерева при проведении пред-
операционной бронхоскопии (БС) может 
помочь в определении причины обструкции 
[3]. По нашему мнению, БС не имеет веду-
щего значения в диагностике и её результаты 
не определяют показания к оперативному 
лечению. 

В последнее время некоторые клиницисты 
обсуждают преимущества торакоскопичес-
кого метода выполнения оперативного вме-
шательства. В частности, А.Ю.Разумовский 
и соавт. (2011) [2] провели сравнительную 
оценку результатов хирургического лече-
ния детей с ВЛЭ при проведении операции 
традиционным и эндоскопическим спосо-
бом. Авторы отметили тенденцию к умень-
шению продолжительности операции, 
длительности дренирования плевральной 
полости и сроков нахождения в стационаре. 
Единственное осложнение – пневмоторакс 
отмечено у пациента, который был опериро-
ван открытым способом. 

Среди наших больных осложнений 
не наблюдалось. Кроме того, обработ-
ка сосудистых элементов и культи брон-

ха представляется нам более надёжными 
при выполнении торакотомии. извлече-
ние удаленной доли лёгкого из грудной 
полости также весьма трудоемкий этап 
эндоскопического вмешательства. Вмес-
те с тем, следует признать хорошие кос-
метические и функциональные результаты 
миниинвазивных операций.

Действительно, клиническая и рентгено-
логическая картина не позволяет отличить 
истинную ВЛЭ от полиальвеолярной доли 
и кистозной аденоматозной мальформации. 
Однако этот момент не имеет принципиаль-
ного значения, так как не определяет лечеб-
ную тактику. 

Выводы
1. Пренатальная диагностика ВЛЭ за-

труднена из-за отсутствия характерных со-
нографических признаков данной патологии 
у плода. 

2. Показанием к оперативному лечению 
при ВЛЭ является прогрессивное увеличе-
ние объёма поражённой доли, вызывающее 
компрессию прилежащих отделов лёгкого 
и смещение органов средостения. Сроки 
выполнения оперативного вмешательства 
должны определяться индивидуально, в 
каждом конкретном случае.  

3. Классическая техника резекции пора-
женной доли лёгкого с раздельным лигиро-
ванием сосудов и ушиванием культи долево-
го бронха позволяет достичь оптимальных 
результатов и избежать возникновения 
осложнений в ближайшем и отдалённом по-
слеоперационном периоде.

4. Дифференциальная диагностика раз-
личных врождённых аномалий развития 
лёгких у детей (ВЛЭ, ВКАМ, ПАД) на осно-
вании клинических и рентгенологических 
данных - весьма сложная задача. Основным 
методом верификации  диагноза является 
патогистологическое исследование.

Неонатологія, хірургія та перинатальна медицина                                        Т. ІІІ, № 2(8), 2013
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ВРОДЖЕНА ЛОБАРНА ЕМФІЗЕМА
 

І.П.Журило, Г.О.Сопов, А.М.Моісеєв, 
В.К.Літовка, М.В.Вакуленко, 
Т.І.Іващенко, В.П.Перунський

Клініка дитячої хірургії імені проф.М.Л.Куща 
Донецького національного медичного 

університету ім.М.Горького на базі обласної 
дитячої клінічної лікарні 

(м. Донецьк, Україна)

Резюме. Узагальнено досвід діагностики та лі-
кування вродженої лобарної емфіземи (ВЛЕ) у 5 
дітей в віці від 3 тижнів до 10 місяців. Пацієнтів 
чоловічої статі було 3, жіночої - 2. У 4 спостере-
женнях відзначено ураження верхньої долі лівої 
легені, а в одному - середньої долі правої. У всіх 
дітей діагноз ВЛЕ був встановлений після наро-
дження. Показанням до оперативного лікування 
стало прогресивне збільшення об’єму ураженої 
долі й наростання симптомів дихальної недо-
статності.  У всіх випадках виконана лобектомія. 
Ускладнень не було. Обговорено питання можли-
вості пренатального виявлення ВЛЕ і диференці-
альної діагностики захворювання з іншими  вро-
дженими аномаліями легень.

Ключові слова: вроджена лобарна емфізема, 
лікування, діти.

CONGENITAL LOBAR EMPhYSEMA

I.P.Zhurylo, G.A.Sopov, A.M.Moiseev, 
V.K.Litovka, M.V.Vakulenko, 

T.I.Ivashchenko, V.P.Perunsky

Clinic of Pediatric Surgery in honor of prof. 
N.L.Kushch of Donetsk National Medical 

University in honor of  M.Gorky on the basis of 
the Regional Children's hospital 

(Donetsk, Ukraine)

Summary. the experience of diagnosis and 
treatment of congenital lobar emphysema (cle) was 
summarized in 5 children aged from 3 weeks old to 
10 months. Male patients was 3, female - 2. in four 
observations noted lesion of the upper lobe of the left 
lung, and in one - the middle lobe of the right lung. cle 
diagnosed in all children after birth. the indication 
for surgery was a progressive increase of the affected 
lobe. in all cases lobectomy was performed. there 
were no complications. the possibility of prenatal 
detection of eDf and differential diagnosis with other 
congenital anomalies of the lungs was discussed.

Keywords: congenital lobar emphysema, 
treatment, children.


