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MORPHOLOGICAL M ANIFESTATIONS OF LOBAR AND MONOLATERAL EMPHYSEMA
IN ADULTS

B. G. L iso tc h k in ,  / .  V . D vorakovskaya , V . V . V arlam ov  

S u m m a r y

Light- and electron microscopic data revealed in lobar and monolateral emphysema cha­
racterize the morphologic substratum of the functionally defected pulmonary tissue. The maldevelop- 
ment of the alveolar capillary bed, the defects in the structure of the connective tissue, bronchial 
hypo- and dysplasia allow to support the opinion of the congenital nature of these kinds of 
emphysema.

Р е з ю м е

Данные световой и электронной микроскопии, полученные при долевой и односторонней 
эмфиземе, характеризуют морфологический субстрат функционально дефективной легочной' 
ткани. Недоразвитие альвеолярно-капиллярного русла, дефекты в структуре соединитель­
ной ткани, бронхиальная дис- и гипоплазия позволяют поддерживать мнение о наследствен­
ной природе этих вариантов эмфиземы.

Долевая и односторонняя эмфизема — редкие 
формы легочной патологии. Они заметно отли­
чаются от других форм эмфиземы, требующих 
хирургического лечения, таких, как первичная ге­
нерализованная, вторичная генерализованная,  эм­
физема с гигантскими буллами и минимальная 
эмфизема с пневмотораксом [2, 3].

Долевая  эмфизема имеет много синонимов — 
«врожденная локализованная»,  «врожденная ло- 
барная», «долевая напряжения»,  «прогрессирую­
щая новорожденных», «гипертрофическая» и др. 
[1, 5, 8, 10, 12].

Nelson первым обратил внимание на долевую 
эмфизему как причину смерти детей раннего воз­
раста (1932), a Royes впервые описал подобное 
заболевание у взрослых (1938). Сообщение о пер­
вой успешной операции резекции доли легкого

у ребенка на фоне нарастающей дыхательной не­
достаточности поступило в 1945 году от Gross 
и Levis. В зарубежной литературе описано более 
300 случаев долевой эмфиземы [10, 11, 12, 14], 
в отечественной около 100 [1, 8, 9] .  На основа­
нии анализа этой формы эмфиземы у детей раз ­
личают две разновидности. Причиной первой счи­
тается вторичная бронхиальная обструкция, 
причиной другой — первичная бронхиальная ат- 
резия. Обструкция может быть вызвана сгущением 
слизи в бронхе, сдавлением бронха лимфатиче­
ским узлом или аномально отходящим сосудом 
снаружи с развитием эмфиземы по клапанному 
механизму. Частое сочетание этой формы эмфизе­
мы с врожденными аномалиями сердца и крупных 
сосудов допускает возможность нарушения про­
ходимости долевых бронхов за счет увеличения
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Т а б л и ц а
Результаты патоморфологического анализа долевой и одно­
сторонней эмфиземы

Выявленные изменения
Долевая

эмфизема
п = 8

Односторонняя
эмфизема

п = 4

Эмфизема
панацинарная 4 1
иррегулярная 4 3

Очаги гипотелектаза
есть 3 4
нет 5 0

Кисты
есть 4 1
нет 4 3

Инфильтраты
есть 3 1
нет 5 3

Гиперплазия гладких мышц стенок
сосудов

есть 1 1
нет 7 3

Гипоплазия ветвей легочной артерии
есть 0 1
нет 8 3

Гипоплазия бронхов
есть 6 4
нет 2 0

Бронхоэктазы
есть 1 1
нет 7 3

правого предсердия и расширения ветви легоч­
ной артерии.

Бронхиолярная и бронхиальная атрезия с ап ла­
зией или гипоплазией хрящевых пластинок встре­
чается у детей реже,  чем у взрослых [1, 10]. 
И, наконец, описаны случаи идиопатической эмфи­
земы, при которой перераздувание доли легкого 
не находит морфологического проявления ни в ви­
де обструкции, ни в виде аплазии [5].

Односторонняя эмфизема — синдром Макле- 
ода — рентгенологически характеризуется асим­
метрией легочного рисунка за счет повышения 
прозрачности одного из легких. Впервые такая  
эмфизема была описана Бшуег и Л атеэ  в 1953 году 
и более подробно охарактеризована М а с к о й  
в 1954. В отечественной литературе данное со­
стояние описывается под различными названиями: 
«однолегочная эмфизема», «светлое легкое,», «изо­
лированная гипоплазия легочной артерии», «исче­
зающее легкое» и др. [4, 7, 9]. За  рубежом термин 
«синдром Маклеода» применяется наиболее часто. 
В классическом описании синдром Маклеода пред­
полагает, наряду с обеднением легочного рисунка, 
уменьшение тени корня, отсутствие увеличения 
пораженного легкого в размерах и смещение сре­
достения во время вдоха в больную сторону [13]. 
Этиология и патогенез спорны. До  настоящего 
времени неизвестно, врожденное это заболевание 
или приобретенное. Трактуя его как гипоплазию 
легкого, одни авторы причиной сверхпрозрачности 
считали недоразвитие легочной артерии, другими

были обнаружены морфологические признаки на­
рушения развития бронхов и альвеол на стороне 
поражения.  Такие изменения, по мнению этих 
авторов,  могли сформироваться только в период 
эмбрионального развития [14].

С другой стороны, ряд авторов полагают, что 
односторонняя эмфизема является приобретенным 
заболеванием и вызывается инфекционным брон­
хитом или бронхиолитом в детском возрасте. 
В литературе приводятся также доказательства 
роли аденовирусной инфекции в генезе заболе­
вания.

В результате воспалительного процесса проис­
ходит облитерация мелких бронхов и бронхиол, что 
в значительной мере уменьшает поток воздуха по 
ним. Ателектаз при этом не развивается, так  как 
коллатеральная вентиляция сохранена. При одно­
сторонней эмфиземе легочная паренхима может 
быть нормальной по объему, а бронхи расширены 
умеренно. Синдром этот иногда сравнивают с 
бронхоэктазами без ателектаза.  Нередко паренхи­
ма бывает нормальной или умеренно эмфизема­
тозной, буллы встречаются редко, преимуществен­
но в верхней доле [14].

Таким образом, долевая и односторонняя эм­
физема у взрослых как нозологическая форма 
оказалась  наименее изученной среди большинства 
болезней легких. Основными причинами этого яви­
лись редкость данной патологии и отсутствие 
у исследователей значительного по объему м а ­
териала.

Патоморфологическому изучению подвергнут 
операционный материал 8 случаев долевой эмфи­
земы и 4 случаев односторонней. Парафиновые 
срезы окрашивали гематоксилином и эозином и по 
Ван-Гизону. Проводили гистохимические окраски 
на мукополисахариды. Электронно-микроскопи­
чески изучены 4 случая долевой эмфиземы и 
2 случая односторонней. Д л я  сопоставления с ре­
зультатами гистологического исследования и вы­
бора наиболее типичного участка изготовляли 
полутонкие срезы, окрашиваемые метиленовым 
синим и фуксином. Ультратонкие срезы контра­
стировали уранил-ацетатом и цитратом свинца. 
Изучение срезов проводилось в электронном 
микроскопе ЗЕМ-ЮО-БХ. Изучение ультраструк­
туры ткани легкого дополнялось морфометрией 
компонентов аэрогематического барьера и колла­
геновых фибрилл.

При обеих формах эмфиземы выявлены почти 
одинаковые изменения как в альвеолярной ткани, 
так и в ткани бронхов (таблица).  При микро­
скопическом исследовании во всех случаях доле­
вой эмфиземы обнаружены характерные признаки 
эмфиземы: в 50 % — панацинарной и в 50 % — 
иррегулярной. При односторонней эмфиземе пана- 
цинарная форма обнаружена в 25 % и иррегу­
лярная  — в 75 %. При любой форме эмфиземы 
в резко истонченных межальвеолярных перегород­
ках уменьшено количество клеток интерстиция 
и капилляров.  Воспалительная инфильтрация



Рис. 1. Гистологическая картина легких при односторонней и долевой эмфиземе. Окраска гематоксилином и
эозином. X 60.

а — иррегулярная эмфизема, эктазия бронхиол со слабой полиморфно-клеточной инфильтрацией их стенок; б — гипоплазия бронха с недоразвитием
бронхиальных желез, мышц и хрящей.

отсутствует. Эластические волокна в таких участ­
ках выявить не удавалось, аргирофильные волок­
на истончены и фрагментированы. Такая карти­
на преобладала (рис. 1, а ) ,  но на небольшом про­
тяжении встречались очаги дистелектаза и утол­
щения межальвеолярных перегородок за счет 
миксоматоза,  огрубения аргирофильного каркаса 
и лимфоидной инфильтрации. Миксоматоз сопро­
вождался накоплением кислых и нейтральных 
мукополисахаридов.  Бронхиолы чаще растянуты, 
очень редко склерозированы. Почти во всех 
случаях долевой и односторонней эмфиземы об­
наружены значительные изменения крупных 
и средних бронхов по типу гипо- и дисплазии 
(рис. 1 ,6 ) .  Нарушено строение хрящей и брон­
хиальных желез. Гладкие мышцы бронхиальных 
стенок местами гиперплазированы, местами отсут­
ствуют — чаще в очагах склероза. Существенно 
перестроены кровеносные и лимфатические капил­
ляры. Наибольшие изменения наблюдались в си­
стеме бронхиальных артерий, чаще их перестройка 
сопровождалась гипертрофией мышц. В одном на­
блюдении односторонней эмфиземы выявлена ги­
поплазия ветвей легочной артерии.

При электронно-микроскопическом исследова­
нии как долевой, так и односторонней эмфиземы 
выявлены существенные изменения ультраструк­
туры всех компонентов межальвеолярных перего­
родок. Преобладали бессосудистые участки; со­
хранившиеся капилляры выстланы утолщенным 
эндотелием, суживающим просвет (рис. 2, а) .  
Уменьшена протяженность зоны аэрогематическо- 
го барьера.  Толщина его колебалась от 1,3 до 
1,5 мкм. Толщина базальной мембраны — от 160 
до 320 нм. Часть альвеол в спавшемся состоянии. 
В альвеолярной выстилке преобладали пневмо- 
циты 1-го типа и недифференцированные клетки. 
В просветах альвеол встречались активированные 
альвеолярные макрофаги (рис. 2 , 6 ) .  В эпители­
альной выстилке мелких кист преобладали пнев- 
моциты 2-го типа и недифференцированные клет­
ки (рис. 2, в) .  Пневмоциты 2-го типа то незре­
лые — почти без слоистых телец, то дистрофи­
чески измененные с большим количеством вакуо­
лей на месте опустошенных слоистых телец. Эти 
изменения свидетельствуют о нарушении синтеза 
сурфактанта.  Толщина коллагеновых фибрилл 
в межальвеолярных перегородках и очажках скле­



Рис. 2. Электронно-микроскопическая картина межальвеолярных перегородок и бронха. X 10 000.
а — утолщение межальвеолярнон перегородки с увеличением количества пучков коллагеновых фибрилл. Набухание эндотелия капилляра с сужением  
его просвета. Долевая эмфизема; б — альвеолярный макрофаг с большим количеством фагосом адгезирован к поверхности пневмоцита 1-го типа. 
Долевая эмфизема; в  — стенка мелкой кисты выстлана пневмоцитом 2-го типа с миелиноподобными структурами и недифференцированной клеткой 
с большим числом микроворсинок. Односторонняя эмфизема; г  — стенка бронха с беспорядочно расположенными пучками коллагеновых фибрилл,

между которыми видна гладкомышечная клетка. Односторонняя эмфизема.

роза колебалась от 32 до 60 нм. Периодичность 
выявлялась  с трудом и обнаруживалась  не во 
всех фибриллах.  Фибриллы располагались хао­
тично, а пространство между ними заполнено 
светлым фибриллярно-глобулярным материалом. 
Между пучками коллагена встречались гладко­
мышечные клетки (рис. 2, г) . Воспалительная 
инфильтрация отсутствует.

З а к л ю ч е н и е

Светооптические и электронно-микроскопиче­
ские данные,  выявленные при долевой и одно­
сторонней эмфиземе,  характеризуют морфологиче­
ский субстрат функциональной неполноценности 
легочной ткани. Недоразвитие капиллярного русла 
альвеол,  неполноценный характер соединительной



Совместное предприятие BALTIC AMADEUS 
и фирма CUSTO MED (Германия)

Ж] BALTIC med
1Ш\ AMADEUS custo

Компьютерная 
диагностическая 

система 
для 

исследования 
функций внешнего 

дыхания

Компактность, простота в обращении, 
максимум удобств персоналу и 

пациенту, надежность, пригодность 
для массовых исследований и 

контроля за результатами лечения, 
большой набор определенных 

показателей, исследования 
дыхательного сопротивления методом 

форсированных осциляций - все это 
делает систему CUSTO VIT 

необходимой для каждого врача
пульмонолога.

C U S T O  V I T

СОВМЕСТНОЕ ПРЕДПРИЯТИЕ 
Академийос 4, 2600 Вильнюс, Литва Тел. (0122) 359903, факс (0122) 359909 телекс 261145 ВАМАО Би

телетайп 02 303368 БАЛТ



ткани,  гипоплазия и дисплазия  бронхов позво­
ляют высказаться  в пользу врожденного характе­
ра этих вариантов эмфиземы.
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S u m m a r y

Developed blood im m unodeficiencies and activation of immunological processes in BAL-fluid  
were revaled in 28 patients with Histiocytosis-X during immunological examination. T he activity 
of elastase and collagenase in BAL correlated with the intensity of the destructive process in 
the pulmonary tissue in patients with Histiocytosis-X. Corticosteroid treatment made it possible 
to control immunity disorders, but, however, there weren’t the satisfactory effect on the destructive 
process in the tissue in these patients.

Р е з ю м е

Развитые иммунодефициты в крови и активация иммунных процессов БАЛ-жидкости  
были выявлены у 28 пациентов с гистиоцитозом X при иммунологическом обследовании. 
Активность эластазы и коллагеназы в БАЛ соотносилась с интенсивностью деструктивного 
процесса в легочной ткани у пациентов с гистиоцитозом X. Стероидная терапия сделала 
возможным контролировать иммунные расстройства, но, однако, не было удовлетворитель­
ного воздействия на деструктивный процесс в ткани у этих пациентов.

Хронический гистиоцитоз X (эозинофильная 
гранулема) чаще встречается у молодых мужчин 
в возрасте 20— 30 лет и, как правило, характе­
ризуется системным поражением легких, костной 
ткани и кожи [12]. Заболевание может т акж е  со­
провождаться  развитием несахарного диабета

вследствие поражения гипоталамо-гипофизарной 
области [4].

В патогенезе гистиоцитоза X важную роль 
играют клетки Лан.герганса, которые принадлежат  
к макрофагально-моноцитарной системе и в норме 
представлены в коже, в слизистой оболочке же-


