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Резюме
Врожденные легочные мальформации встречаются примерно в 2,2–6,6 % случаев среди всего разнообразия врожденных аномалий 
легких и являются относительно редкой проблемой по сравнению с приобретенными болезнями легких. Частота встречаемости легоч-
ных секвестраций (ЛС) в структуре врожденных легочных мальформаций составляет 0,15–1,8 %, что делает их вторыми по частоте после 
комплекса аномалий, называемых легочной агенезией-гипоплазией. ЛС более характерны для детского возраста и чаще встречаются 
в педиатрической практике. Однако в некоторых случаях они могут оставаться малосимптомными или протекать бессимптомно в дет-
ском и подростковом возрасте. Таким образом, в практике врачей-пульмонологов и торакальных хирургов могут встречаться взрослые 
пациенты. Целью обзора явилось информирование врачей-пульмонологов, терапевтов, кардиологов, торакальных хирургов о сущест-
вовании ЛС, особенностях их диагностики, клинического течения и вариантах лечения. Заключение. Врожденные аномалии развития 
человеческого организма отличаются большим разнообразием. ЛС – лишь часть этой большой проблемы. Однако медицина распола-
гает широким набором методов своевременного распознавания и лечения (включая малоинвазивные) данной патологии.
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бронхолегочная переднекишечная мальформация.
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Abstract
Congenital lung malformations account for 2.2 – 6.6% of all congenital abnormalities of the lungs. This is a pretty rare problem as compared to 
acquired lung diseases. Pulmonary sequestrations account for 0.15 – 1.8% in the incidence of all lung malformations, occupying the second place 
after the complex abnormalities called “lung agenesis-hypoplasia”. Pulmonary sequestrations are common in children and adolescents so one could 
encounter them in pediatric practice. But pulmonary sequestrations may be associated with insignificant symptoms or even be asymptomatic in 
selected pediatric cases. Thereby, adult general practitioners, pulmonologists, and thoracic surgeons may encounter such patients. The aim. Review 
had the purpose to inform the general practitioners, pulmonologists, and thoracic surgeons about pulmonary sequestrations and their diagnostic, 
clinics course, and treatment. Conclusion. There is a wide range of congenital abnormalities of human body. Pulmonary sequestrations are only 
a part of this huge problem. But modern medicine has a vast selection of methods for revealing and treating these conditions (including minimally 
invasive surgery).
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Врожденные легочные мальформации встречаются 
примерно в 2,2–6,6 % всего разнообразия врожденных 
аномалий легких и являются относительно редкой 
проблемой по сравнению с приобретенными болез-
нями легких [1, 2]. Частота встречаемости легочных 

секвестраций (ЛС) в структуре врожденных легочных 
мальформаций составляет 0,15–1,8 %, что делает их 
вторыми по частоте после комплекса аномалий, назы-
ваемых легочной агенезией-гипоплазией [3]. ЛС более 
характерны для детского возраста и чаще встречают-
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ся в педиатрической практике. Однако в некоторых 
случаях они могут оставаться малосимптомными или 
протекать бессимптомно в детском и подростковом 
возрасте. Таким образом, взрослые пациенты могут 
встречаться в практике врачей-терапевтов, пульмоно-
логов, кардиологов и торакальных хирургов, которым 
следует знать о существовании подобной патологии, 
ее клинической картине и способах лечения.

Целью работы явилось информирование врачей-
пульмонологов, терапевтов, кардиологов и торакаль-
ных хирургов о существовании ЛС, особенностях их 
диагностики, клинического течения и вариантах ле-
чения.

ЛС – это сегмент легкого, у которого отсутству-
ет сообщение с нормальным бронхиальным деревом 
и который получает кровоснабжение из ≥ 1 артерий 
большого круга кровообращения. ЛС впервые была 
описана Huber (1777) как добавочная доля легко-
го. D.M.Pryce (1964) [4] ввел в употребление термин 
«секвестрация» (от латинского sequestrare – отделять). 
Общее представление о разнообразии секвестраций 
введено R.M.Sade (1974) [5] в качестве попытки объе-
динить ряд аномалий паренхимы легкого и его крово-
снабжения. В итоге B.S.Clements, J.D.Warner (1987) [6] 
предложен термин «малиноскультация» для описания 
различных врожденных аномалий легких, в которых 
имеется патологическая связь ≥ 1 из 4 компонентов 
легкого (воздухопроводящих путей, легочной парен-
химы, артериального кровотока и венозного дренажа). 
ЛС, в зависимости от их отношения к висцеральной 
плевре, разделяются на 2 типа. Экстрадолевые ЛС 
(ЭЛС) – это образования паренхимы легкого, име-
ющие полное плевральное покрытие, которое пол-
ностью анатомически разделяет аномальную ткань 
и примыкающую нормальную ткань легкого. Внут-
ридолевые ЛС (ВЛС) – это образования аномальной 
легочной паренхимы, соприкасающиеся с нормальной 
тканью легкого.

Этиология ЛС является предметом споров, однако 
многочисленные предположения могут быть разделе-
ны на 5 групп:
• сосудистая тракция;
• сосудистая недостаточность;
• их совместное воздействие;
• приобретенная патология после инфекционного 

заболевания;
• общая теория развития.

Наиболее широко принята теория, согласно кото-
рой предполагается, что ЛС происходят из добавочно-
го легочного зачатка, располагающегося каудальнее 
от нормального зачатка легкого [5–7]. Примитивное 
бронхиальное дерево начинается как вентральный 
дивертикул передней кишки на 3-й неделе геста-
ции, который разделяется на правый и левый легоч-
ные зачатки к 26-му дню. Отдельные доли легкого 
формируются между 5-й и 8-й неделями гестации. 
Следовательно, ЛС, вероятно, возникают между 4-й 
и 8-й неделями гестационного периода [8]. Высокая 
частота врожденной диафрагмальной грыжи у паци-
ентов с ЭЛС указывает на то, что дефект возникает 
до 6-й недели гестации [1, 9].

D.M.Pryce [4] предположил, что ЛС происходят 
из-за персистирования артерий большого круга кро-
вообращения, вызывающих тракцию легкого, отчего 
часть отделяется от легкого с образованием ЭЛС.

Предполагается также, что системный артери-
альный кровоток может возникать или развивать-
ся в результате инфекций легких [10, 11]. Но этой 
теорией не объясняются ЭЛС и сообщающаяся 
бронхолегочная переднекишечная мальформация 
(СБЛПКМ) [12–14].

Распространенность

Врожденные легочные мальформации встречаются 
примерно в 2,2–6,6 % всего разнообразия врожден-
ных аномалий легких [1, 2]. По данным обзоров пе-
диатрической торакально-хирургической практики, 
педиатрических аутопсий и антенатальных ультраз-
вуковых исследований (УЗИ) частота встречаемости 
ЛС оценивается в 0,15–1,8 % [7, 12, 15, 16], т. е. вто-
рыми по частоте врожденными аномалиями легких 
после комплекса аномалий, называемых легочной 
агенезией-гипоплазией [3]. Мелкие поражения могут 
оставаться бессимптомными [16], следовательно, ни-
когда не регистрируются. Известно, что на качество 
пренатальной визуализации неблагоприятное влияние 
оказывает целый ряд технических факторов, что за-
трудняет диагностику аномалий [17]. Таким образом, 
истинная частота встречаемости ЛС остается неясной.

Характеристики экстралобарных секвестраций

Большинство ЭЛС проявляются в первые 6 мес. жиз-
ни. Соотношение по полу (мужской : женский) оцени-
вается как 3–4 : 1, что отмечается в многочисленных 
источниках, хотя по данным некоторых сообщений 
какого-либо гендерного преобладания не выявле-
но [18, 19].

У 25 % малышей проявление патологии начина-
ется вскоре после рождения, дебютируя развитием 
респираторного дистресс-синдрома или затрудне-
ниями при питании [18, 20]. У детей более старшего 
возраста клиническая картина проявляется респира-
торными симптомами и иногда застойной сердечной 
недостаточностью [21, 22]. ЭЛС могут определяться 
антенатально во время хирургического лечения диа-
фрагмальной грыжи или во время скрининга ребенка 
на другие врожденные аномалии [9, 18].

Сопутствующие врожденные аномалии отмеча-
ются у > 60 % пациентов с ЭЛС. Врожденная диа-
фрагмальная грыжа – наиболее частая сопутствующая 
аномалия, встречающаяся примерно в 16 % случаев. 
Приблизительно у 25 % пациентов выявляются другие 
врожденные легочные аномалии, такие как гипопла-
зия [23], врожденная кистозная аденоматоидная маль-
формация [24], врожденная долевая эмфизема [18] 
или бронхогенная киста [25]. Также могут встречаться 
воронкообразная грудная клетка (pectus excavatum), 
дефекты перикарда и перикардиальные кисты, арте-
риальный ствол, тотальный аномальный венозный 
дренаж легочных вен, декстракардия, аномалии по-



692 Пульмонология ● Pul’monologiya. 2023; 33 (5): 690–696. DOI: 10.18093/0869-0189-2023-33-5-690-696

Баженов А.В. и др. Легочные секвестрации

звоночника, добавочная селезенка и торакальные 
и абдоминальные кисты кишечной дупликатуры [18, 
26, 27].

ЭЛС чаще (до 65 % случаев) встречается в левом 
гемитораксе [18], в 90 % случаев локализуясь в левой 
задней реберно-диафрагмальной борозде, между ниж-
ней долей и диафрагмой [9]. Около 10–15 % всех ЭЛС 
возникают ниже диафрагмы, симулируя образования 
надпочечников [28–30]. Также существуют сообще-
ния о редких локализациях ЭЛС – на шее, в средосте-
нии [31]. Артериальное кровоснабжение ЭЛС в 80 % 
случаев осуществляется непосредственно из груд-
ной или брюшной аорты, в 15 % кровь доставляется 
из других артерий большого круга кровообращения 
(межреберные артерии, левая желудочная и почечная 
артерии) [32], в 5 % – через легочную артерию. Веноз-
ный дренаж ЭЛС осуществляется преимущественно 
в вены большого круга кровообращения (непарную, 
полую непарную вены или нижнюю полую вену), од-
нако около 25 % ЭЛС дренируются полностью или 
частично через легочные вены.

Макроскопически ЭЛС представляет собой об-
разование овальной или пирамидальной формы 
светло-серого или розового цвета. Размер составляет 
0,5–15 см. С момента присоединения инфекции об-
разование покрывается плотной соединительноткан-
ной оболочкой, плотно прилежащей к окружающим 
структурам.

Микроскопически ЭЛС состоит из неровных брон-
хов, бронхиол и альвеол, в 2–5 раз бóльших, чем нор-
мальные. Бронхиальные структуры могут быть хорошо 
сформированы либо отсутствовать или определяться 
как неровные просветы, выстланные реснитчатым 
псевдостратифицированным цилиндрическим эпи-
телием. Расширенные субплевральные лимфатиче-
ские сосуды определяются в 85 % случаев и могут быть 
такой степени выраженности, что их можно спутать 
с врожденной легочной лимфангиоэктазией [18].

Характеристики внутридолевых легочных 
секвестраций

ВЛС встречаются чаще, чем ЭЛС. В антенатальном 
периоде ВЛС могут быть выявлены с помощью УЗИ. 
До 2-летнего возраста ВЛС протекают бессимптом-
но [15, 18, 19]. В дальнейшем клинические проявле-
ния заключаются в хронической или рецидивирующей 
пневмонии. У некоторых пациентов клинический де-
бют проявляется сердечной недостаточностью, сопро-
вождающейся высоким сердечным выбросом, крово-
харканьем или внутригрудным кровотечением [5, 33].

В отличие от ЭЛС, при данной патологии не от-
мечается гендерного преобладания, как правило, 
ВЛС – изолированные аномалии. ВЛС почти всегда 
поражают медиальный и задние базальные сегменты 
нижних долей легкого в 60 % случаев слева, однако 
возможны и двусторонние поражения [9, 33–35]. Ар-
териальное кровоснабжение ВЛС происходит из ни-
сходящего отдела грудной (73 %) и брюшной (20 %) 
аорты. Венозный дренаж в 95 % случаев осуществ-
ляется непосредственно в легочные вены. Описаны 

варианты венозного дренажа ЛС через межреберные 
вены [36]. Клиническое проявление и макроскопи-
ческая картина ВЛС зависят от присоединеной ин-
фекции. В большинстве случаев подлежащая плевра 
утолщена и плотно припаяна к прилежащему средо-
стению и диафрагме.

Макроскопически ВЛС состоит из множественных 
кист различного размера. Микроскопически легоч-
ная паренхима замещена хроническим воспалением 
и фиброзом с остатками бронхов и бронхиол, окру-
женных плотной фиброзной соединительной тканью, 
инфильт рированной лимфоцитами.

Сообщающаяся бронхолегочная переднекишечная 
мальформация

СБЛПКМ – редкая врожденная легочная аномалия, 
вероятно, впервые описана E.Klebs (1874) [37]. Однако 
термин «сообщающаяся бронхолегочная переднеки-
шечная мальформация» ввел R.D.Gerle et al. [38], опи-
сав сообщение ЭЛС и ВЛС с желудочно-кишечным 
трактом. С этого времени определение СБЛМПК 
расширено с включением наличия фистулы между 
пищеводом и желудком и ограниченной частью ре-
спираторного дерева. Измененная легочная ткань 
сообщается через явную бронхоподобную структуру 
с верхними (4 %), средними (11 %) и нижними (67 %) 
отделами пищевода, а в остальных 15 % случаев сооб-
щение таким же образом происходит с желудком [38].

M.S.Srikanth et al. (1992) проведен обзор литературы 
и выделены 4 следующих типа СБЛПКМ [39]:
• I (16 %) встречается совместно с атрезией пище-

вода или трахеопищеводной фистулой;
• II (33 %) – одно легкое целиком происходит 

из нижних отделов пищевода;
• III (46 %) – ЛС сообщается с пищеводом или же-

лудком;
• IV (5 %) – часть нормального бронхиального дерева 

сообщается с пищеводом.
Большинство СБЛПКМ проявляются к 8-му ме-

сяцу жизни, причем 43 % проявляются в 1-ю неделю 
жизни [39]. Проявлениями СБЛПКМ, как правило, 
являются пневмония, абсцесс легкого или респира-
торный дистресс-синдром, обостряющийся при прие-
ме пищи [26, 40]. Менее частые проявления включают 
гастроэзофагеальный рефлюкс, рвоту кровью, анемию 
и сердечную недостаточность [38, 40]. У мальчиков 
и девочек поражения встречаются с одинаковой часто-
той. Правая сторона вовлекается в процесс в 75 % слу-
чаев, однако при изолированном III типе СБЛПКМ 
разницы в стороне поражения не отмечено [41]. Задо-
кументированы также редкие случаи двухстороннего 
заболевания [41, 42].

Сопутствующие аномалии отмечаются в 40 % случа-
ев, при этом самые распространенные (20–40 %) – это 
аномалии ребер и позвоночника [35, 41, 42]. Атрезии 
(фистулы) пищевода отмечены в 16 % [39]. Другие ано-
малии представлены врожденными диафрагмальными 
грыжами, дуоденальными стенозами (атрезиями) [43], 
аноректальными мальформациями [43], бронхоген-
ными кистами [44], удвоением пищевода или желуд-
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ка [40, 44], нарушением разворота тонкой кишки [45, 
46] и синдромом Goldenhar (комбинированный порок 
развития глазоушной области в результате задержки 
развития и дифференциации в районе первой жаберной 
дуги или первой жаберной борозды) [47].

Пренатальная диагностика

Считается, что на долю ЭЛС приходится до 23 % слу-
чаев поражения легких, выявляемых пренатально [12]. 
ЭЛС могут определяться при УЗИ плода еще в 16 нед. 
гестационного периода как хорошо определяемое тре-
угольной формы эхогенное образование в нижней 
части грудной клетки или в супраренальном отделе 
живота [48]. Дифференциальный диагноз включает 
врожденные кистозные аденоматоидные мальфор-
мации, бронхогенные кисты, кишечные дуплика-
туры и нейробластомы [12]. При точной пренаталь-
ной диагностике требуется визуализация системных 
питающих артерий, при этом может быть полезным 
допплеровское УЗИ [13]. С целью улучшения прена-
тальной диагностики пытались применять ядерную 
магнитно-резонансную (ЯМР) визуализацию. Одна-
ко эффективность ЯМР для определения питающих 
сосудов в пренатальном периоде не установлена [49, 
50]. Ипсилатеральный плевральный выпот выявляется 
в 6–10 % случаев [18].

Прогноз для плода с ЭЛС может быть благоприят-
ным [18]. По некоторым данным отмечена частичная 
или полная регрессия поражения во время беременно-
сти. У небольшого числа плодов с ЛС развивается на-
пряженный гидроторакс со вторичной водянкой [12]. 
Сообщается также о введении торакоамниотических 
шунтов и повторных торакоцентезах в целях улуч-
шения исходов [12]. Интраабдоминальная ЭЛС пре-
натально проявляется как эхогенное образование 
с кистозными, гипер- и гипоэхогенными областями 
в левом надпочечном отделе [30].

Следует иметь в виду расширенный дифферен-
циально-диагностический ряд патологий, включая 
нейробластому, кровоизлияния в надпочечники, ме-
зонефральную бластому, гемангиому, лимфангиому, 
тератому и дупликатурные кисты [28–30].

Постнатальная диагностика

Особое внимание следует уделять детям, у которых 
определяются персистирующие или рецидивирую-
щие пневмонии, респираторный дистресс-синдром 
или застойная сердечная недостаточность без оче-
видной сердечной причины. Исследование начи-
нается с рентгенографии органов грудной клетки. 
Изменения паренхимы, связанные с ЛС, весьма 
вариабельны. Большинство ВЛС проявляются как 
хорошо определяемое треугольной формы образо-
вание с длинной осью, ориентированной медиально 
и кзади на базальные сегменты легких. Уровни жид-
кости, обусловленные бронхиальным сообщением, 
отмечаются в 26 % случаев. Реже ВЛС проявляется 
как область повышенной рентгенопрозрачности или 
воздушных бронхограмм [51, 52].

Многие ВЛС имеют мелкие размеры и при рентге-
нографии органов грудной клетки остаются невиди-
мыми [51]. УЗИ показано для оценки подозрительных 
образований надпочечной локализации в детском воз-
расте [53, 54]. ЛС типично представлена как гипер-
эхогенное образование. При помощи допплеровского 
УЗИ выявляются питающие артерии и дренирующие 
вены, подтверждающие диагноз ЛС [55].

Аномалии паренхимы, связанные с ЛС, лучше де-
монстрируются при помощи компьютерной томогра-
фии (КТ), по данным которой выявляется комплекс 
образований с наличием или отсутствием кистозных 
изменений. Время от времени ЛС проявляется как 
жидкостные или микрокистозные образования с уров-
нем жидкости разного размера. Также могут опре-
деляться эмфизематозные изменения вокруг границ 
ЛС [35, 56]. Нативная КТ не позволяет различать ВЛС 
и ЭЛС, а также не применяется для определения абер-
рантного артериального кровоснабжения и венозного 
дренажа [35, 52, 56].

По данным мультипланарной ядерной магнитно-
резонансной томографии (МРТ) возможно выявить 
изменения паренхимы легких, а также анатомическую 
локализацию системного артериального кровоснабже-
ния и венозного дренажа ЛС. Кроме того, преимуще-
ство ядерной МРТ заключается в отсутствии лучевая 
нагрузки, что может быть особенно важным фактором 
для младенцев [50, 57–59].

Если неинвазивная визуализация ЛС не удалась, 
традиционная ангиография [60, 61] до сих пор ис-
пользуется при исследовании [18, 36, 51, 62]. Для ди-
агностики ЛС также до сих пор используется радио-
нуклидная ангиография. Данная методика основана 
на дефекте наполнения во время исследования потока 
при первом пассаже, но эта технология не опреде-
ляет путь аберрантных сосудов, и четкость дефекта 
наполнения не всегда достаточна [63, 64]. Однако даже 
столь разнообразный набор средств визуализации да-
леко не всегда позволяет уверенно диагностировать 
ЛС. Так, по данным X.Sun, до операции ЛС не была 
определена у 62,5 % пациентов [35]. По другим сооб-
щениям показано, что при условии настороженности 
по поводу этой патологии дооперационная диагности-
ка ЛС была правильной в 94,4 % случаев [36]. Там, где 
подозревается СБЛПКМ, при контрастном исследо-
вании верхних отделов желудочно-кишечного тракта 
подтверждается сообщение между аномалией легкого 
и желудочно-кишечным трактом [65].

Лечение

По результатам ряда исследований [19, 36, 65] рекомен-
дуется резекционное вмешательство при всех аномали-
ях, прежде всего из-за неуверенности в дооперацион-
ном диагнозе и возможном сосуществовании других 
аномалий, таких как врожденные кистозно-аденома-
тоидные мальформации. Другая точка зрения заключа-
ется в том, что у новорожденных при отсутствии кли-
нических проявлений хирургическое вмешательство 
не показано [12]. При принятии решения о том, как 
лечить бессимптомные поражения, в частности, не-
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больших размеров, должно учитываться соотношение 
риска операции и риска ЛС самой по себе.

Для резекции ВЛС почти всегда требуется выпол-
нение лобэктомии. Сегментарные резекции возможны 
для поражений до присоединения инфекции. В случае 
ЭЛС возможна и секвестрэктомия. Для обоих видов 
ЛС решающей частью операции является идентифи-
кация и ликвидация аберрантного сосуда.

В случаях СБЛПКМ сообщение с передней киш-
кой должно быть перевязано и разделено как мож-
но быстрее, а ЛС иссечена. Когда сообщение лежит 
близко к желудочно-пищеводному соустью, может 
потребоваться антирефлюксное оперативное вмеша-
тельство.

Вопрос о том, какой оперативный доступ ис-
пользовать – видеоассистированную торакоскопию 
(ВАТС) или традиционную торакотомию, остается 
дискутабельным. Формально торакотомия остается 
стандартным доступом для резекции, хотя некоторы-
ми авторами поддерживается выполнение ВАТС [66–
68]. Считается, что ВАТС более предпочтительна для 
лечения ЛС у детей [31]. В защиту ВАТС указывается 
на то, что при малых разрезах может снизиться риск 
мышечно-скелетной деформации, включая асим-
метрию грудной стенки, сколиоз, сращения ребер, 
крыловидную лопатку, что может произойти после 
заднебоковой торакотомии [69], однако исследова-
ния отдаленных результатов, подтверждающих эти 
аргументы, отсутствуют.

Если ЛС сопутствует сердечная декомпенсация, 
возможно окклюзирование питающих сосудов под 
рентгенологическим контролем с применением спи-
ралей, микроспиралей, окклюдеров, частиц поливи-
нилалкоголя, стент-графтов [22, 70–73].

Эндоваскулярные вмешательства применяются как 
в качестве самостоятельного лечения, так и в гибрид-
ном варианте, в комбинации с резекциями легких. 
Сообщается и об осложнениях после эмболизаций, 
включающих боль и лихорадку, плевральный выпот, 
преходящую ишемию нижних конечностей и река-
нализацию артерии [71]. Указывается также на то, 
что хотя при эмболизации устраняется аномальная 
васкуляризация, патологическая ткань с потенциаль-
ными возможностями малигнизации остается [73]. 
При интра- и поддиафрагмальных ЭЛС резекция ре-
комендуется во всех случаях [65]. Однако если злока-
чественный характер патологии исключен, допустимо 
наблюдение за бессимптомными образованиями, даже 
если это некистозные ВЛС внутри грудной клетки [12].

Непосредственные и отдаленные результаты лече-
ния при ЛС зависят от клинических сочетаний в этой 
группе. Так, B.Savic (1979) [19] при обзоре 540 случаев 
задокументированы летальные исходы (n = 5) во время 
операции из-за интраоперационного кровотечения, 
однако отмечено, что 23 из 30 новорожденных с ЛС 
погибли вскоре после установления диагноза. Хотя 
по данным современных исследований не сообщается 
об интраоперационной смертности, имеются данные 
об уровне смертности 13–25 % в результате перси-
стирующей легочной гипертензии и сопутствующих 
аномалий [18, 65].

Заключение

Врожденные аномалии развития человеческого ор-
ганизма отличаются большим разнообразием. ЛС – 
лишь часть этой большой проблемы. Тем не менее 
медицина располагает определенными возможно-
стями своевременно распознавать и лечить данную 
патологию. При этом следует шире изучать этот во-
прос, а специалистам помнить о существовании этой 
патологии, особенностях ее появления, клинического 
течения, диагностики и лечения.
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