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Резюме
Врожденная альвеолярная дисплазия (ВАД) и альвеолярно-капиллярная дисплазия с аномальным расположением легочных вен (АКД / 
АРЛВ) – редкие генетически детерминированные интерстициальные заболевания легких у младенцев, манифестирующие в первые 
часы / сутки после рождения. Патология характеризуется летальным исходом и обычно диагностируются при аутопсии. Целью работы 
явилось рассмотрение клинических проявлений и патоморфологической картины ВАД и АКД / АРЛВ на основании клинических 
наблюдений новорожденных, получавших искусственную вентиляцию легких (ИВЛ), терапию в связи с высокой легочной гипертензи-
ей (ЛГ), экстракорпоральную мембранную оксигенацию (ЭКМО). Приведена клинико-анамнестическая характеристика пациентов. 
Рассмотрены результаты прижизненных методов визуализации, аутопсийного исследования с применением световой микроскопии 
и рутинных методов окраски микропрепаратов, иммуногистохимических методов. При оценке данных гистологического исследования 
подробно описаны морфологические изменения в легких, характерные для ВАД и АКД / АРЛВ. Заключение. Данные патологоанатоми-
ческого исследования играют решающую роль при диагностике ВАД и АКД / АРЛВ, которые необходимо заподозрить у новорожден-
ных с дыхательной недостаточностью, тяжелой ЛГ в случае неэффективности ИВЛ, ингаляций оксида азота и ЭКМО.
Ключевые слова: врожденная альвеолярная дисплазия, альвеолярно-капиллярная дисплазия с аномальным расположением легочных 
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Abstract
Congenital alveolar dysplasia (СAD) and alveolar capillary dysplasia with misalignment of the pulmonary veins (ACD/MPV) are rare genetically 
determined interstitial lung diseases in infants that manifest in the first hours to days after birth, have fatal outcome and are usually diagnosed at 
autopsy. The aim of this work was to consider the clinical manifestations and pathomorphologic picture of CAD and ACD/MPV based on clinical 
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Согласно современной классификации, в понятие 
«диффузные нарушения развития легких» включены 
такие патологии, как врожденная альвеолярная дис-
плазия (ВАД), альвеолярно-капиллярная дисплазия 
с аномальным расположением легочных вен (АКД / 
АРЛВ), или врожденная альвеолярно-капиллярная 
дисплазия (ВАКД). Указанные заболевания специ-
фичны для детского возраста [1]. Их формирование 
связано с нарушением первичных молекулярных ме-
ханизмов легочного и / или сосудистого развития. При 
АКД / АРЛВ выявляется персистенция макрофагов 
с рецепторами ангипоэтинов TIE2 в просвете альве-
ол. Это объясняется тем, что гипоксия ткани легкого 
активирует TIE2-рецепторы эндотелиальных клеток, 
приводя к адгезии циркулирующих макрофагов, и, как 
следствие, их дальнейшей миграции из альвеолярных 
перегородок в просвет альвеол. Процесс активации 
рецепторов, адгезии макрофагов и их миграции опос-
редованно запускает инвагинационный ангиогенез – 
из одного сосуда при инвагинации его стенки образу-
ется второй сосуд, формируя тем самым абберантный 
тип кровоснабжения [2, 3].

Клинически данные патологические состояния 
проявляются тяжелым респираторным дистресс-
синдромом у доношенных новорожденных в первые 
часы жизни, сопровождающимся высокой легочной 
гипертензией (ЛГ) / легочной артериальной гипер-
тензией (ЛАГ), часто сочетаются с врожденными 
пороками развития (ВПР), рефрактерны к любым 
терапевтическим вмешательствам. Рентгенологиче-
ски определяется диффузное снижение прозрачно-
сти легочной ткани, свойственное респираторному 
дистресс-синдрому [4].

При ВАД по данным компьютерной томографии 
(КТ) органов грудной клетки (ОГК) выявляются гру-
бое нарушение архитектоники легочной паренхимы, 
диффузные ретикулярные изменения, отражающие 
неравномерное утолщение междолькового интерсти-
ция с кистозной перестройкой паренхимы легкого. 
У детей с АКД / АРЛВ при КТ обычно обнаруживают-
ся разнообразные изменения: двусторонние диффуз-
ные участки уплотнения паренхимы легких по типу 
«матового стекла», диффузное нарушение архитекто-
ники легких с мелкосетчатой деформацией и грубыми 

уплотнениями перибронхиального, периваскулярного 
и междолевого интерстиция, обеднение сосудистого 
рисунка, плевропульмональные спайки и множест-
венные участки вздутия [5].

Диагноз подтверждается данными биопсии или 
аутопсии [6]. При ВАД по результатам гистологи-
ческого исследования определяется, по выражению 
H.E.MacMahon, впервые описавшего данную патоло-
гию в 1947 г., «… очень мало альвеол и очень много 
интерстициальной ткани» [7]. Немногочисленные 
альвеолы при ВАД имеют большие размеры, альвео-
лярные перегородки утолщены и содержат прими-
тивную мезенхиму без зрелых коллагеновых воло-
кон, отмечается обилие кровеносных сосудов, при 
этом бронхиальный эпителий хорошо дифференци-
рован, альвеолы деформированы за счет утолщения 
и фиброзирования межальвеолярных перегородок, 
выстланы альвеолоцитами II типа [5, 6]. Морфоло-
гические изменения при АКД / АРЛВ включают тол-
стостенные альвеолярные перегородки, нарушение 
ангиогенеза микроциркуляторного русла, гипертро-
фию мышечного слоя с фиброзом мелких и средних 
легочных артерий [2, 3].Типичными признаками 
АКД / АРЛВ являются нарушение развития легоч-
ной дольки (остановка внутриутробного развития 
на поздней каналикулярной или ранней саккуляр-
ной стадиях) и изменение положения легочных вен 
(вены располагаются параллельно ветвям легочной 
артерии, объединены общей адвентицией, встре-
чаются анастомозы) [4, 5]. «Смещенные легочные 
вены» представляют собой преацинарные шунти-
рующие сосуды между системными и легочными 
сосудами [8]. У пациентов с АКД / АРЛВ возможны 
участки легкого с нормальной капиллярной сетью, 
что создает диагностические трудности при гисто-
логическом исследовании, определяет возможность 
развития менее тяжелой, иногда отсроченной после 
рождения, манифестации заболевания [9]. Срав-
нительная характеристика вариантов диффузных 
нарушений развития легких представлена в таблице. 
Для более точной диагностики диффузных наруше-
ний развития легких целесообразно использовать 
полногеномное секвенирование [10]. Вместе с тем 
отрицательный результат генетического исследова-

observations of newborns who were on a ventilator, received therapy for high pulmonary hypertension and extracorporeal membrane oxygenation 
(ECMO). The clinical characteristics and medical history of the patients are described. The results of lifetime imaging methods, autopsy 
examinations with light microscopy and the use of routine staining methods of micro-preparations as well as immunohistochemical methods are 
considered. Morphologic changes in the lungs characteristic of CAD and ACD/MPV are described in detail in the analysis of histologic examination 
data. Conclusion. The pathoanatomical examination data are of crucial importance for the diagnosis of CAD and ACD/MPV, which must be 
suspected in newborns with respiratory insufficiency and severe pulmonary hypertension when ventilation, inhalation of nitric oxide and ECMO are 
ineffective.
Key words: congenital alveolar dysplasia, alveolar capillary dysplasia with misalignment of the pulmonary veins, diffuse lung development disorders, 
pulmonary hypertension, newborns, pathological anatomy.
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ния не исключает диагноза при наличии гистопато-
логических изменений.

Процедура экстракорпоральной мембранной ок-
сигенации (ЭКМО), как и использование ингаляци-
онного оксида азота (iNO), не приводят к долговре-
менной выживаемости при диффузных нарушениях 
развития легких, хотя при обеспечении вентиляци-
онной поддержки и ЭКМО продолжительность жиз-
ни может достигать нескольких недель, редко – ме-
сяцев. Имеются единичные наблюдения атипичной 
или отсроченной клинической манифестации АКД / 
АРЛВ, выживания младенцев с данным заболевани-
ем, перенесших трансплантацию легких в возрасте 
4–20 мес. [11, 12].

Представлены клинические наблюдения за паци-
ентами (n = 2) с ВАД и АКД / АРЛВ, получавшими 
ЭКМО, у которых наступил летальный исход в нео-
натальном периоде. Диагноз верифицирован при 
аутопсии.

Клиническое наблюдение № 1

Пациент М. родился 28.03.23. Ребенок от 11-й беремен-
ности, 3 из которых закончились выкидышами на раннем 
сроке (до 5 нед. гестации, пол детей неизвестен), 1 – ан-
тенатальной гибелью плода (мальчик) на 20-й неделе, 7 – 
родами (в 2006 г. родился мальчик, роды на 27-й неделе 
гестации, множественные ВПР; в 2008 г. родился мальчик, 
роды срочные, летальный исход на 2-е сутки; в 2009, 2011, 
2017 г. родились девочки, роды срочные, дети здоровы; 
в 2019 г. родился мальчик, роды срочные, на 10-й минуте 
после рождения произошла остановка дыхания, находился 
длительно в отделении реанимации и интенсивной терапии 
новорожденных (ОРИТН), на данный момент жив, развива-
ется по возрасту, хронической патологии органов дыхания 
не отмечено; в 2023 г. – обследуемый пациент М.).

Матери 41 год, беременность и роды протекали без 
патологии. Ребенок доношенный, масса тела при рожде-
нии – 3 610 г, длина тела – 53 см, оценка по шкале Ап-
гар – 7 / 7 баллов. На 8-й минуте жизни возник цианоз, 

Таблица
Клинические, гистологические и генетические особенности диффузных нарушений развития легких [10]

Table
Clinical, histological and genetic features of diffuse disorders of lung development [10]

Показатели ВАД АКД / АРЛВ

Код по МКБ-10 Q33.6 Q33.6

Код по МКБ-11 LA75.2 CB04.0

Клинические особенности

ЗВУР плода + –

Гестационный возраст Доношенные 50 % Доношенные > 90 %

Манифестация симптомов 24–48 ч 24–48 ч

Исход заболевания Смерть в первые недели, некоторые выживают Смерть в первые часы / дни

Гипоксемия Умеренная Рефрактерная

Респираторный ацидоз – +

ЛАГ + +

Генетические особенности

Ген TBX4, FGF10 FOXF1

Тип наследования Аутосомно-рецессивный Аутосомно-доминантный

Гистологические особенности

Фаза развития легкого Каналикулярная / ранняя саккулярная Каналикулярная

Альвеолы Не до конца сформированы +

Ацинарные структуры Симплификация, снижено количество +

Смещение легочных вен – +

Лимфангиоэктазия Редко +

Внелегочные пороки развития

Желудочно-кишечный тракт + +

Мочеполовая система + +

Сердечно-сосудистая система + +

Костно-мышечная система + –

ЛОР-органы + –

Кожа + –

Лицевой дисморфизм – –

Примечание: ВАД – врожденная альвеолярная дисплазия; АКД / АРЛВ – альвеолярно-капиллярная дисплазия c аномальным расположением легочных вен; МКБ – Международная клас-
сификация болезней; ЗВУР – задержка внутриутробного роста, ЛАГ – легочная артериальная гипертензия.
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нарастала дыхательная недостаточность; ребенок переведен 
на искусственную вентиляцию легких (ИВЛ) в ОРИТН, 
затем (29.03.23) – в блок интенсивной терапии отделения 
экстренной кардиохирургии и интервенционной кардио-
логии Государственного бюджетного учреждения здраво-
охранения города Москвы «Морозовская детская город-
ская клиническая больница Департамента здравоохранения 
города Москвы». У ребенка нарастала сердечно-легочная 
недостаточность с развитием лактат-ацидоза, тяжелой ЛГ, 
систолическое давление в легочной артерии по данным эхо-
кардиографии (ЭхоКГ), оцененное по скорости трикуспи-
дальной регургитации, составило 60 мм рт. cт. Проведена 
комплексная терапия iNO, силденафилом, бозентаном – без 
эффекта. По данным ЭхоКГ также диагностированы откры-
тый артериальный проток, межпредсердное сообщение. 
Выполнена КТ ОГК с контрастированием, по данным ко-
торой выявлено практически полное отсутствие воздушных 
участков легочной ткани, при этом исключены ВПР трахеи 
и бронхов (рис. 1).

Лабораторных данных (нормальный уровень лейкоци-
тов, нейтрофилов, С-реактивного белка, отрицательные ре-
зультаты посевов, серологических тестов), подтверждающих 
врожденную пневмонию и иную перинатальную инфекцию, 
не получено. 29.03.23 проведено подключение веноартери-
альной ЭКМО югулярным доступом. Проявления сердечной 
недостаточности носили вторичный характер на фоне вы-
раженной гипоксемии, гиперкапнии и рефрактерной к те-
рапии ЛГ. Проведение ЭКМО осложнилось преренальной 
анурией, острой почечной и острой печеночной недоста-
точностью. Состояние оставалось крайне тяжелым, про-
грессировала сердечно-легочная недостаточность, которая 
и явилась непосредственной причиной смерти в возрасте 
18 суток.

По результатам аутопсии установлен диагноз ВАД. 
Степень зрелости легких не соответствовала возрасту. 
Межальвеолярные перегородки были диффузно утол-
щены, отмечено наличие большого количества мезен-
химы, которую сопровождали многочисленные ка-
пилляры (CD31), также были определены начальные 
признаки фиброзирования (при окраске на трихром 

Рис. 1. Компьютерная томограмма органов грудной клетки с внут-
ривенным контрастным усилением пациента М. Отмечается пра-
ктически полное отсутствие воздушных участков легочной ткани
Figure 1. Computer tomogram scan of the thoracic cavity organs with 
intravenous contrast enhancement, patient M. Air spaces are almost 
absent in the lung tissue.

по Массону). В просвете некоторых альвеол и брон-
хов отмечено небольшое количество полиморфно-
ядерных лейкоцитов и десквамированный эпителий. 
Альвеолярно-радиальный счет составил 3–4 альвеолы 
до респираторной бронхиолы. Определялись эмфи-
зематозно расширенные альвеолы, распространен-
ные участки ателектазов. Гистологическая картина 
легких была сравнительно однородна, большинство 
полей зрения занимали преальвеолярные пространст-
ва с толстостенными перегородками, двойным слоем 
капилляров, без формирования альвеолокапиллярных 
мембран, что было верифицировано на основании 
экспрессии CD31 (рис. 2А). В немногочисленных по-
лях зрения визуализировались тонкостенные перего-
родки с одним слоем капилляров по экспрессии CD31 
(см. рис. 2B). Дифференцированные альвеолоциты 
I типа наиболее распространены в субплевральных 
областях, в толще легочной ткани дифференцировка 
была нарушена согласно экспрессии цитокератина-7 
(CK7, см. рис. 2С, D). Отличительной чертой данного 
наблюдения явилась диффузная экспрессия напси-
на A (до 10 % при норме 1–2 %), визуализирующая 
большое количество сурфактант-продуцирующих 
клеток (см. рис. 2E, F).

Вероятно, такая реакция является компенсаторно-
приспособительной. Отсутствовал хрящевой каркас 
бронхов среднего калибра, морфологические измене-
ния стенок мелких легочных артерий соответствовали 
1–2-й стадии по классификации Хита–Эдвардса [13].

Морфологическими находками явились также 
широко открытый артериальный проток (0,8 см), от-
крытое овальное окно (0,6 см), распространенные 
ателектазы и эмфизема легких, гипертрофия миокарда 
правого и левого желудочков сердца, субтотальная 
энцефаломаляция, острый панкреатит, фиброз и хо-
лестаз печени, общее венозное полнокровие, анасар-
ка, асцит, отек мягких мозговых оболочек и вещества 
головного мозга.

Клиническое наблюдение № 2

Девочка С., доношенная, от 1-й беременности, масса тела 
при рождении – 3 800 г, длина тела – 52 см, роды домашние. 
Матери 18 лет, в женской консультации не наблюдалась. 
На 1-е сутки жизни 23.07.23 госпитализирована в ОРИТН 
Государственного бюджетного учреждения здравоохране-
ния города Москвы «Морозовская детская городская кли-
ническая больница Департамента здравоохранения города 
Москвы» с последующим переводом в блок интенсивной 
терапии отделения экстренной кардиохирургии и интервен-
ционной кардиологии в крайне тяжелом нестабильном со-
стоянии в связи с выраженной артериальной гипоксемией, 
подозрением на цианотический врожденный порок сердца 
(ВПС). ВПС по данным ЭхоКГ был исключен.

При осмотре обращали на себя внимание признаки ды-
хательной и сердечной недостаточности на фоне высокой ЛГ 
(систолическое давление в легочной артерии – 65 мм рт. ст.), 
гипербилирубинемии. По данным пульсоксиметрии – деса-
турация до 30–40 %, несмотря на агрессивную респиратор-
ную поддержку, кислородотерапию, ЛАГ-специфическую 
терапию (iNO, силденафил, бозентан). По данным обзорной 
рентгенограммы ОГК выявлено обеднение легочного ри-
сунка в периферических отделах (рис. 3).
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С учетом рефрактерной к терапии ЛГ 24.07.23 выполнено 
подключение веноартериальной ЭКМО, которую девочка 
получала в течение 16 суток до момента наступления ле-
тального исхода. 

Механическая поддержка кровообращения по-
зволила выиграть время и исключить, как и в кли-
ническом наблюдении № 1, врожденные инфекции, 
неонатальную пневмонию, ВПР гортани, трахеи 
и бронхов. При проведении ангиопульмонографии 
зарегистрировано отсутствие капиллярной фазы 
контрастирования, маятникообразное движение 
контраста, высокое сопротивление сосудов малого 
круга кровообращения. Прогрессивное ухудшение 

респираторного статуса, несмотря на активную те-
рапию, не позволило провести отлучение от ЭКМО, 
биопсию легких. Ребенок погиб от вторичных ослож-
нений (печеночная недостаточность, острое по-
чечное повреждение III стадии по классификации 
Инициативы по улучшению глобальных исходов 
заболеваний почек (Kidney Disease: Improving Global 
Outcomes – KDIGO), несмотря на проведение сеансов 
плазмообмена, заместительной почечной терапии, 
перитонеального диализа.

При морфологическом исследовании установлен 
диагноз АКД / АРЛВ, ВПР нижних дыхательных путей 
(врожденная кистозная аденоматозная мальформация 
легких) II типа. Примечательность патогистологиче-

Рис. 2. А – участки с утолщенными перегородками, двойным слоем капилляров, CD31; × 5; B – участки с тонкими перегородками, 
гистоархитектурой капилляров, соответствующей норме, CD31; × 5; С – утолщенные перегородки с недостаточным количеством аль-
веолоцитов I типа, CK7; × 5; D – участки с количеством альвеолоцитов I типа, соответствующим норме, CK7; × 5; E – участки c утол-
щенными перегородками, гиперплазией альвеолоцитов II типа, напсин A; × 5; F – участки c тонкими перегородками, гиперплазией 
альвеолоцитов II типа, напсин A; × 5
Figure 2. A, areas with thickened septa, with a double layer of capillaries, CD31; × 5; areas with thin septa with capillary histoarchitecture that are 
considered normal, CD31; × 5; C, thickened septa with insufficient number of type I alveolocytes, СK7; × 5; D, sites with the number of type I 
alveolocytes that are considered normal, CK7; × 5; E, areas with thickened septa, with type II alveolocyte hyperplasia, napsin A; × 5; F, areas with 
thin septa, with type II alveolocyte hyperplasia, Napsin A; × 5
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DC

E F
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ских изменений в легких у пациентки заключалась 
в полиморфизме изменений в пределах одного лег-
кого, а зачастую и одного предметного стекла. Визуа-
лизировались участки с внутриальвеолярным оте ком, 
некрозами, ателектазом, зоны с толстостенными ме-
жальвеолярными перегородками и зоны с ВПР ниж-
них дыхательных путей II типа. Обнаруживалось от-
сутствие хрящевого каркаса бронхов среднего калиб-
ра, их просвет был деформирован, сами бронхи имели 
неправильную продолговатую форму, бронхиальный 
эпителий – признаки плоскоклеточной метаплазии. 
Отмечались патогномоничные для АКД / АРЛВ тол-
стостенные артериальные сосудистые структуры, свя-
занные с соседней венозной структурой, имеющие 
единую адвентицию (рис. 4А), а также аваскулярные 
зоны (см. рис. 4В).

Рис. 3. Рентгенограмма органов грудной клетки пациентки С. 
Признаки обеднения легочного кровотока
Figure 3. Chest X-ray of patient C. Signs of depletion of pulmonary 
blood flow

Мелкие легочные артерии – с начальными при-
знаками фиброза и гиперплазии мышечного слоя, что 
соответствовало, как и в клиническом наблюдении 
№ 1, 1–2-й стадии по классификации Хита–Эдвардса 
[13]. При дополнительных исследованиях (экспрессия 
CD31 на эндотелии сосудов) достоверно подтвержден 
двойной слой капилляров в утолщенных перегород-
ках, без формирования альвеолокапиллярных мем-
бран (рис. 5А). Судя по экспрессии CD31, картина 
ателектаза сформирована участками с тонкими пере-
городками с одним слоем капилляров и образованием 
альвеолокапиллярных мембран.

Вероятнее всего, эти зоны являлись наиболее 
функциональными при жизни ребенка, а их изме-
нения, обусловленные осложнениями от ЭКМО, 
привели к прогрессированию дыхательной недо-
статочности и смерти. При проведении иммуно-
гистохимической реакции с CD31 визуализирова-
лись бессосудистые зоны – утолщенные межаль-
веолярные перегородки, в которых отсутствовали 
сосуды микроциркуляторного русла. Экспрессией 
CK7 и напсина А также подтверждается гипотеза 
о неравномерности морфогенеза легочной ткани. 
В зонах ателектаза визуализировалось достаточное 
количество альвеолоцитов I и II порядка, тогда как 
в утолщенных перегородках дифференцировка аль-
веолоцитов была нарушена, визуализировались нем-
ногочисленные дифференцированные альвеолоциты 
I порядка (CK 7; см. рис. 5B) и единичные альвеоло-
циты II порядка.

В этом случае отмечена выраженная персистенция 
макрофагов как в толще межальвеолярных перего-
родок, так и в альвеолярных пространствах (CD163). 
Кроме того, при аутопсии обнаружены проявления 
геморрагического синдрома (внутримозговое парен-
химатозное субкортикальное кровоизлияние в левой 
теменно-затылочной области, распространенные 
мелкие субарахноидальные кровоизлияния; распро-
страненные кровоизлияния в легких, почках; субэндо-
кардиальные кровоизлияния в миокард с явлениями 
организации; очаговые кровоизлияния в брыжейке 
тонкой и толстой кишки; кровоизлияния в слизистую 
оболочку тонкой и толстой кишки; очаговые крово-

Рис. 4. A – морфологическое исследование ткани легких пациентки С.; трихром по Массон; × 10 – комплекс «артерия (1) – вена (2)»; 
B – морфологическое исследование ткани легких пациентки С., CD 31; × 3,5 – аваскулярная зона
Figure 4. A, Morphological examination of lung tissue of patient S., trichrome by Masson; × 10 – complex “artery (1) – vein (2)”; B, Morpholo gical 
examination of lung tissue of patient S., CD 31, × 3.5 – avascular zone
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излияния в паренхиму селезенки и мозговое вещество 
надпочечников; распространенные некрозы и крово-
излияния в паренхиме печени), распространенные 
некрозы коркового и мозгового вещества почек, что 
можно расценивать как осложнение ЭКМО [14]; жел-
туха кожного покрова, слизистых оболочек, мягких 
тканей, интимы сосудов внутренних органов.

Обсуждение

ВАД и АКД / АРЛВ являются чрезвычайно редки-
ми летальными интерстициальными заболеваниями 
легких у младенцев, которые, возможно, реже диаг-
ностируются, чем встречаются. В доступной литера-
туре обнаружены всего 5 случаев данных заболеваний 
в России, ни один из пациентов не получал терапию 
с помощью ЭКМО [5, 15, 16].

Трудности прижизненной диагностики ВАД 
и АКД / АРЛВ связаны с быстрым наступлением ле-
тального исхода, рефрактерностью при обычно рас-
пространенных морфологических изменениях к про-
водимой респираторной терапии, ЛАГ-специфиче-
ской терапии и даже ЭКМО, что продемонстрировано 
в приведенных клинических наблюдениях. В обоих 
случаях заболевания развились у доношенных детей 
без инфекционных заболеваний, манифестируя в виде 
респираторного дистресс-синдрома, персистирующей 
легочной гипертензии новорожденных (ПЛГН) в пер-
вые минуты / часы жизни. Необходимо отметить, что 
в соответствии с Панамской классификацией гипер-
тензионной сосудистой болезни легких у детей (2011) 
ЛГ, связанная с фетальными нарушениями развития 
сосудов легких, к которым относятся, в частности, 
ВАД и АКД / АРЛВ, включена в 1-ю категорию при-
чин гипертензионной сосудистой болезни легких, 
в то время как ПЛГН – во 2-ю категорию, что име-
ет важное практическое значение, нацеливая врача 
на необходимость дифференциальной диагностики 
данных состояний [17].

В историческом аспекте можно предположить, 
что некоторые случаи, первоначально расценивае-
мые как идиопатическая ПЛГН, фактически являлись 
недиагностированными диффузными нарушениями 
развития легких.

Жизнеспасающая процедура ЭКМО, иници-
ированная с 1-х суток жизни, позволила пациентам 
дожить до 18 и 17 суток соответственно, а детальное 
морфологическое исследование – посмертно верифи-
цировать диагноз. Следует отметить, что в отсутствие 
ЭКМО летальный исход при диффузных нарушениях 
роста легких наступает уже в первые часы / сутки жиз-
ни, как отмечено у сибсов пациента М. (клиническое 
наблюдение № 1).

В литературе обсуждалась целесообразность про-
ведения ЭКМО, которая расценивалась как бессмы-
сленная, у пациентов с ВАКД в случае проведения 
биопсии легких [18]. Вместе с тем при биопсии лег-
ких диагноз ВАКД устанавливается не более чем 
в 10 % случаев [19]. Среди особенностей представ-
ленных пациентов выделяются, вероятно, ассоции-
рованный с полом тип наследования, отсутствие за-
держки внутриутробного роста плода, наличие ВПС 
(открытый артериальный проток, открытое овальное 
окно) у пациента М. с ВАД (клиническое наблюдение 
№ 1); отсутствие внелегочных ВПР у пациентки С. 
при сочетании АКД / АРЛВ с ВПР нижних дыхатель-
ных путей II типа (клиническое наблюдение № 2); 
отсутствие хряща в бронхах среднего калибра, нали-
чие осложнений ЭКМО, в т. ч. на аутопсии, у обоих 
пациентов.

Заключение

ВАД и АКД / АРЛВ являются очень редкими причи-
нами дыхательной недостаточности новорожденных, 
вторичной по отношению к тяжелой ЛГ, которая не-
восприимчива к стандартным методам лечения, таким 
как ИВЛ, iNO и ЭКМО, что продемонстрировано 
в приведенных клинических наблюдениях. Подавля-
ющее большинство случаев ВАД и АКД / АРЛВ по-
прежнему диагностируется на аутопсии благодаря 
характерной гистологической картине. Данные забо-
левания необходимо заподозрить при неэффективно-
сти ЛАГ-специфической терапии ПЛГН и неэффек-
тивности ЭКМО. Ведение пациентов и установление 
диагноза возможны в рамках мультидисциплинарного 
подхода и тщательного морфологического исследо-
вания.

Рис. 5. А – утолщенные межальвеолярные перегородки с двойным слоем капилляров, CD31; × 20; B – утолщенные межальвеолярные 
перегородки с недостаточным количеством альвеолоцитов I типа, CK 7; × 20
Figure 5. A, thickened interalveolar septa with a double layer of capillaries, CD31; × 20; B, thickened interalveolar septa with insufficient number 
of type I alveolocytes, CK 7; × 20
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Список сокращений

АКД / АРЛВ – альвеолярно-капиллярная дисплазия 
c аномальным расположением легочных вен
ВАД – врожденная альвеолярная дисплазия
ВАКД – врожденная альвеолярно-капиллярная дис-
плазия
ВПР – врожденные пороки развития
ВПС – врожденный порок сердца
ЗВУР – задержка внутриутробного роста
ИВЛ – искусственная вентиляция легких
КТ – компьютерная томография
ЛАГ – легочная артериальная гипертензия
ЛГ – легочная гипертензия
МКБ – Международная классификация болезней
ОГК – органы грудной клетки
ОРИТН – отделение реанимации и интенсивной те-
рапии новорожденных
ПЛГН – персистирующая легочная гипертензия но-
ворожденных
ЭКМО – экстракорпоральная мембранная оксиге-
нация
ЭхоКГ – эхокардиография
iNO – ингаляционный оксид азота
KDIGO (Kidney Disease: Improving Global Outcomes) – 
Инициатива по улучшению глобальных исходов за-
болеваний почек
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