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Резюме
Бронхолегочная секвестрация (БЛС) относится к редким врожденным порокам развития легких с наличием невентилируемого диспла-
стического фрагмента паренхимы, отделенного от основного бронхиального дерева с системным кровоснабжением через аберрантные 
артерии, венозным оттоком в системное венозное русло или легочные вены, имеющего общую с остальным легким (для внутридолевой 
(внтДБЛС)), либо самостоятельную (для внедолевой (внеДБЛС)) висцеральную плевру. Целью исследования явилось описание нео-
бычного позднего дебюта правосторонней внтДБЛС, характеризуемой псевдопневмоническим вариантом течения у пациентки с сопут-
ствующей патологией грудного отдела позвоночника и диафрагмы. Обсуждаются также вопросы формирования, манифестации, диаг-
ностики, дифференциальной диагностики, осложнений и лечения внтДБЛС и ее сочетания с иными аномалиями развития. Заключение. 
БЛС необходимо рассматривать в ситуациях необычного течения пульмонологической патологии, особенно в случае ее локализации 
в базальных сегментах левого (чаще) или правого (реже) легкого, характеризуемой аномальным кровоснабжением и другими пороками 
развития.
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Abstract
Bronchopulmonary sequestration (BPS) refers to a rare congenital lung malformation with a nonventilated dysplastic fragment of parenchyma 
separated from the main bronchial tree. This segment has a systemic blood supply through aberrant arteries and venous outflow into the systemic 
venous bed or pulmonary veins and has a common with the rest of the lung (intralobar BPS) or an independent (extralobar BPS) visceral pleura. 
Purpose of the study is to describe an unusual late onset of right-sided intralobar BPS characterized by a pseudopneumonic course in a patient with 
concomitant anomalies of the thoracic spine and diaphragm; to discuss the issues of formation, manifestation, diagnosis, differential diagnosis, 
complications, and treatment of intralobar BPS, and to consider its combination with other developmental anomalies. Conclusion. BLS should be 
considered in patients with an unusual course of pulmonary anomalies, especially localized in the basal segments of the left (more common) or right 
(less common) lung and characterized by abnormal blood supply and other malformations.
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Бронхолегочная секвестрация (БЛС) является врож-
денным пороком развития легких (ВПРЛ), при кото-
ром присутствует дополнительный, не участвующий 
в газообмене аномальный участок ткани, отделенный 
от основного бронхиального дерева и снабжаемый 
кровью через одну или несколько аберрантных арте-
рий большого круга с венозным оттоком в системное 
венозное русло (полые вены), либо сохраняющий его 
в легочные вены; от того, имеет ли такой фрагмент 
общую висцеральную плевру с основным легким или 
наделен собственной, зависит обозначение клини-
ческого варианта БЛС – внутридолевая (внтДБЛС) 
или внедолевая (внеДБЛС). Среди других ВПРЛ БЛС 
составляет всего 0,15–6,4 % [1].

Являясь ВПРЛ, БЛС часто проявляется уже в дет-
ском возрасте, нередко сочетаясь с дефектами развития 
соседних анатомических структур. Общность плевры 
и непосредственный контакт диспластического участка 
с нормальной легочной тканью при внтДБЛС предпо-
лагает возможность не только гематогенного, но воз-
душного инфицирования секвестра коллатеральным 
вентиляционным потоком с развитием рецидивиру-
ющей инфекционно-воспалительной реакции. Вот 
почему > 50 % случаев такой патологии диагностиру-
ется в первое десятилетие жизни, поздний дебют менее 
характерен [2]. В качестве демонстрации последнего 
представлено следующее клиническое наблюдение.

Клиническое наблюдение

Пациентка М. 54 лет поступила в отделение с жалобами 
на одышку при физической нагрузке, кашель с желтой мо-
кротой. Считает себя больной около 1 года, периодически 
отмечалось повышение температуры тела до 38 ˚С, беспо-
коили кашель с мокротой и одышка. По данным рентгено-
графии и компьютерной томографии (КТ) органов грудной 
клетки (ОГК) и магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
обнаружены зона инфильтрации легочной ткани в нижней 
доле справа с жидкостными включениями и грыжа пояс-
нично-реберного треугольника справа (рис. 1).

Не курит, употребление алкоголя отрицает; экстирпация 
матки 6 лет назад по поводу злокачественного новообразо-
вания; страдает гипертонической болезнью; врожденный 
правосторонний кифосколиоз грудного отдела 3-й сте-
пени; варикозная болезнь вен нижних конечностей. При 
поступлении состояние удовлетворительное, стабильное. 
Телосложение нормостеническое, сознание ясное, кож-
ные покровы и видимые слизистые – без особенностей. 
Дыхание через нос свободное. Частота дыхательных дви-
жений – 18 в минуту. Сатурация кислородом – 97 %. Ки-
фосколиозная деформация грудной клетки, в акте дыхания 
обе половины участвуют неравномерно за счет деформации, 
пальпация грудной клетки безболезненная, легочный пер-
куторный звук, дыхание везикулярное, в нижних отделах 
справа по задней поверхности дыхание ослаблено, выслу-
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Рис 1. Компьютерная томограмма легких (аксиальная и фрон-
тальная проекции): зона инфильтрации легочной ткани без брон-
хограмм неоднородной структуры с жидкостными включениями 
в S7 и S10 справа, грыжа пояснично-реберного треугольника 
справа, кифосколиотическая деформация грудной клетки
Figure 1. Computed tomography of the lungs (axial and frontal views): 
zone of infiltration in lower lobe of right lung without bronchograms 
of heterogeneous structure with liquid inclusions in S7 and S10, hernia 
of the lumbar-costal triangle on the right, kyphoscoliotic deformation of 
the chest

шиваются сухие низкотональные хрипы в нижних отделах 
с обеих сторон. Область сердца и крупных сосудов не изме-
нена, тоны приглушенные, ритмичные, пульс – 70 в минуту, 
артериальное давление – 130 / 80 мм рт. ст. Живот участвует 
в акте дыхания, мягкий, безболезненный, печень и селезен-
ка не пальпируются. Стул, диурез – в норме. Область почек 
при пальпации – безболезненная.

Результаты общего анализа крови:
• скорость оседания эритроцитов – 7 мм / ч;
• гемоглобин – 148 г / л;
• эритроциты – 5,1 × 10¹² / л;
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• гематокрит – 0,5;
• тромбоциты – 363,0 × 109 / л;
• лейкоциты – 14,6 × 109 / л;
• нейтрофилы – 86,0 %;
• лимфоциты – 9,3 %;
• моноциты – 4,3 %;
• эозинофилы – 0,1 %;
• базофилы – 0,3 %).

Результаты биохимического анализа крови:
• общий белок – 80,8 г / л;
• мочевина – 7,13 ммоль / л;
• креатинин – 95 мкмоль / л;
• глюкоза – 6,4 ммоль / л;
• аспартатаминотрансфераза – 17,3 ед. / л;
• аланинаминотрансфераза – 26,5 ед. / л;
• С-реактивный белок – 3,5 мг / л;
• IgE общий – 175 МЕ / мл;
• фибриноген – 4,25 г / л.

При ультразвуковом исследовании ОГК выявлена сво-
бодная жидкость в правой плевральной полости (толщина 
полоски – до 10 мм), а также уплотнение аорты, створок 
аортального клапана, концентрическая гипертрофия мио-
карда левого желудочка, нарушение диастолической функ-
ции левого желудочка 1-го типа, незначительная митральная 
регургитация, увеличение полости левого предсердия.

По данным бронхоскопии органической патологии 
не обнаружено, результаты цитологического исследова-
ния полученного материала свидетельствуют о наличии 
цилиндрических и базальных клеток бронхиального эпи-
телия с пролиферацией и дегенеративными изменениями 
без элементов злокачественной метаплазии и кислотоустой-
чивых микобактерий.

Проведена антибактериальная терапия комбинацией 
цефепима 4 г в сутки и левофлоксацина 500 мг в сутки в те-
чение 10 дней, на фоне которой отмечены нормализация 
температуры, снижение уровня лейкоцитов в крови до 7,9 × 
109 / л. Однако инфильтративные изменения в паренхиме 
правого легкого сохранялись. Выполнена ангиопульмоно-
графия, по результатам которой установлено, что от ди-
стальных отделов грудной аорты к указанному участку па-
ренхимы отходит дополнительная артерия (рис. 2).

Выполнена нижняя лобэктомия справа. При осмотре 
выявлено незаращение главной междолевой щели, в S9–
S10 пальпируется плотное образование 5–7 см в диаметре, 
легочная связка уплотнена, в ней пальпируется кровенос-
ный сосуд (артерия) с венозным оттоком в легочную вену. 
Проведено гистологическое исследование полученного 
операционного материала (рис. 3).

Заключительный клинический диагноз: внтДБЛС ниж-
ней доли правого легкого, кистозно-абсцедирующая форма 
с формированием хронического абсцесса. 

Обсуждение

БЛС является редким заболеванием: в списке других 
ВПРЛ занимает одно из последних мест, составляя 
лишь 0,15–6,4 %. Основу болезни составляет нару-
шение морфогенеза в области примитивной перед-
ней кишки во время формирования в ее вентральной 
части первичной закладки легкого («почки»); когда 
размер эмбриона составляет 4 мм, данный зачаток лег-
кого делится на 2 первичных бронха с последующим 
«почкованием» ткани для 5 легочных долей. Далее 
рост легких происходит в вентральном и каудальном 
направлениях, теряя при этом связь с аортой, а ле-

Рис. 2. Ангиопульмонография (3D-реконструкция): от дисталь-
ных отделов грудной аорты к указанному ранее участку парен-
химы правого легкого отходит дополнительная артерия до 5 мм 
в диаметре (указано стрелкой), анатомически правильно в нем 
разветвляющаяся
Figure 2. Pulmonary angiogram (3D-reconstruction): an additional 
artery (indicated by the arrow) up to 5 mm in diameter departs from the 
distal part of the thoracic aorta to the previously indicated section of the 
parenchyma of the right lung and branches in it with normal branching 
anatomy

Рис. 3. Гистологическая картина биопсийного материала: A – 
стенка мышечно-эластической артерии (окраска по Ван Гизону; 
× 100); B – терминальная бронхиола неправильной формы, отсут-
ствие альвеол, микрокисты в фиброзной ткани (окраска гематок-
силином и эозином; × 50)
Figure 3. Histologic analysis of the biopsy material: A, wall of the mus-
cular-elastic artery; Van Gieson staining; × 100; B, irregular terminal 
bronchiole, absence of alveoli, microcysts in fibrous tissue (staining 
with hematoxylin and eosin; × 50)

А

B
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гочные артерии и вены создаются независимо вокруг 
развивающегося легкого. После этого осуществляется 
повторное соединение с аортой и образование брон-
хиального артериального кровообращения. Наличие 
дополнительного зачатка и сохранение в течение всего 
раннего эмбрионального периода его связи с расту-
щей в каудальном направлении аортой определяет 
развитие легочного секвестра, лишенного вследствие 
этого бронхиальных артерий [2]. Секвестр не только 
кровоснабжается непосредственно из аорты (92,6 % – 
при внтДБЛС и 77,8 % – при внеДБЛС) через абер-
рантные артерии, но и мигрирует по мере ее роста 
преимущественно в базальные отделы. Так, 97,8 % 
случаев внтДБЛС и 77,4 % внеДБЛС локализуются ря-
дом с нижней долей, а для внеДБЛС свойственна еще 
поддиафрагмальная (1,5 %) и абдоминальная (8,2 %) 
локализации [3]. Сама аберрантная артерия достаточ-
но крупная (диаметр – 6–7 мм), относится к классу 
сосудов эластического типа, располагается в легочной 
связке и отличается значительной неустойчивостью 
к атеросклеротическим изменениям (в 15–20 % БЛС 
таких артерий несколько) [4].

Общностью морфогенеза секвестра и аорты объ-
ясняется причина относительного преобладания 
левосторонних форм патологии как для внтДБЛС 
(57,3 %), так и (особенно) для внеДБЛС (78,9 %) [3]. 
Наоборот, у пациентки наблюдалась правосторон-
няя внтДБЛС, при которой требовалось исключение 
другой врожденной патологии правого легкого – син-
дрома «ятагана».

При совпадении сроков закладки (развития) 
нормальной и дополнительной ткани секвестр по-
крывается общей висцеральной плеврой, становясь 
внутридолевым, когда же такой процесс не синхро-
низирован, листки висцеральной плевры независимы 
и секвестр формируется как внедолевой. Редким ва-
риантом секвестрации является сочетание сразу обеих 
форм – внтДБЛС и внеДБЛС, указывая на возмож-
ность двухфазной последовательности почкования 
аномальных закладок на различных этапах раннего 
эмбриогенеза [3, 5].

С учетом существования т. н. гибридных вариантов 
ВПРЛ, где БЛС примерно у 13 % больных сочетается 
с другой патологией – врожденным пороком развития 
легочных дыхательных путей (Сongenital Pulmonary 
Airway Malformations – CPAM), для которой установ-
лен факт ненормальной экспрессии гомеозисных ге-
нов (Hoxb-5), генов факторов транскрипции (Nkx2, 
Yy1 и др.), факторов роста (PDGF-B), ответственных 
за органогенез, можно предположить причастность 
этой дисфункции и к появлению секвестрации [6, 7]. 
При этом БЛС появляется спорадически, не относит-
ся к наследственной патологии, семейная история 
болезни здесь отсутствует.

Приблизительно каждый 10-й случай внтДБЛС 
сочетается с иными пороками развития. В представ-
ленном наблюдении у пациентки отмечен правосто-
ронний кифосколиоз грудного отдела позвоночника 
с ипсилатеральной диафрагмальной грыжей. Такие 
дефекты относятся к наиболее частым дисэмбрио-
генетическим дополнениям внтДБЛС, занимая для 

патологии осевого скелета 1-е место списка сопутст-
вующих аномалий, тогда как нарушения диафрагмы 
значатся третьими по встречаемости после ситуаций 
пищеводно-бронхиальных дивертикулов, которыми 
сопровождается секвестрация [3].

При коллатеральной аэрогенной и гематогенной 
колонизации инфекционными агентами неполноцен-
ной ткани секвестра, особенно внтДБЛС, повышается 
риск рецидивирующего воспаления, причем более чем 
у 50 % больных эпизоды респираторной инфекции 
отмечаются уже в раннем детском возрасте. Гораздо 
реже, как в представленном клиническом наблюде-
нии, такое клиническое начало болезни регистриру-
ется у лиц старше 50 лет [8, 9].

Инфекционно-воспалительная реакция в ди-
спластическом очаге и далее – в парасеквестральной 
паренхиме и плевре бывает обусловлена не только 
респираторной негоспитальной флорой, но и пред-
ставителями группы неферментирующих бактерий 
(Pseudomonas aeruginosa), плесневыми грибами (As-
pergillus spp.) и микобактериями [10, 11].

Физикальные симптомы такого процесса здесь 
мало отличаются от локального уплотнения легоч-
ной ткани или реакции плевры иной природы, толь-
ко представленность хрипов и количества мокроты 
в ситуации незначительного вовлечения паренхимы, 
окружающей секвестр, будет гораздо меньшей, чем 
при обычной пневмонии, а разрешение инфильтра-
та на фоне антимикробной терапии и клинического 
улучшения – всегда неполным. Отдельно следует от-
метить 2 причины появления продуктивного кашля 
и кровохарканья в момент рецидива при внтДБЛС:
• парасеквестральное вовлечение анатомически нор-

мальной бронхолегочной ткани, включая форми-
рование тут бронхоэктазов;

• инфекционно-воспалительная деструкция ткани 
секвестра и лизис стенки близлежащего правильно 
сформированного бронха.
В случае внтДБЛС (при наличии хронического 

воспаления) по результатам бронхографического те-
ста в той или иной мере продемонстрировано в 30 % 
случаев поступление контраста в аномальную зону, 
в 14 % – непосредственная связь секвестра с основ-
ным бронхиальным деревом [3]. Абсцедирование 
секвестра с вовлечением в некротический процесс 
аберрантной артерии по факту системного уровня 
артериального давления в ней чревато жизнеугрожа-
ющим легочным кровотечением или гемотораксом. 
Кроме пневмониеподобной картины и гемоторакса, 
третьей клинической формой внтДБЛС является псев-
доопухолевый вариант. Особым, хотя и более редким 
проявлением БЛС может быть сердечная недостаточ-
ность, которая является итогом хронической перегруз-
ки давлением правого или левого желудочков при типе 
шунтирования «аорта-аберрантная артерия-венозный 
дренаж секвестра в полую вену» (лево-правый сброс) 
или «аорта-аберрантная артерия-венозный дренаж 
секвестра в легочную вену» (лево-левый сброс) со-
ответственно.

Диагностика БЛС основана на соблюдении следу-
ющих 3 условий: обнаружение аберрантной артерии 
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(радиологическим или ультразвуковым методом), свя-
занного с ней аномального (независимого от осталь-
ного бронхиального дерева) фрагментом легкого, 
преимущественно расположенного в заднебазаль-
ных отделах нижней доли, а также исключение иной 
ВПРЛ с ненормальным системным кровоснабжением. 
В случае КТ- или МРТ-визуализации сосуда допол-
нительной ангиографической оценки обычно больше 
не требуется [12]. Сам секвестр при внтДБЛС на КТ 
может быть представлен узлом, консолидацией (го-
могенной или, если есть кисты, гетерогенной), либо 
зоной повышенной прозрачности. Формирование по-
следней картины обусловлено воздушными ловушка-
ми, когда коллатеральный поток с привнесением газа 
в секвестр не находит выхода из-за отсутствия брон-
хиального сообщения. Обычная рентгенография ОГК 
имеет меньшую диагностическую ценность, помимо 
неспецифической картины внтДБЛС в виде участка 
консолидации, узла или кистозного / мультикистозно-
го поражения, лишь иногда можно заметить артерию 
с формой дополнительного трубчатого образования, 
отходящего от аорты [12].

По результатам гистологического исследования, 
как и представленного клинического наблюдения, при 
внтДБЛС продемонстрирована картина хронического 
воспаления (80 %), аномально структурированных 
бронхов (45 %), фиброза (27 %), а также зон ненор-
мальных альвеол (8 %) [3].

При диагностике БЛС следует исключать иную 
похожую патологию – врожденный венолобарный 
синдром (или синдром Халаша, синдром «ятагана» 
и др.). Для этого синдрома свойственна вариабельная 
гипоплазия (с двухдолевым строением) всего право-
го легкого, его аномальное системное кровоснаб-
жение с полным или частичным венозным оттоком 
в нижнюю полую вену, а также декстрапозиция серд-
ца [13]. Помимо венолобарного синдрома, диффе-
ренциальный диагноз при БЛС строится по правилу 
исключения традиционной патологии – пневмонии, 
нагноительных заболеваний легких, первичной или 
метастатической неоплазии.

Основным правилом терапии внтДБЛС у взрослых 
является хирургическое лечение с резекцией ткани 
секвестра или нижней доли. Целью такой тактики 
является снижение вероятности жизнеугрожающих 
осложнений БЛС (массивного кровотечения, пневмо-
торакса и т. п.). В педиатрической практике, наоборот, 
допустима выжидательная программа и консерватив-
ное лечение бронхолегочной инфекции [6, 9, 10, 14].

Заключение

В силу чрезвычайно малой распространенности и от-
сутствия специфики клинических проявлений, осо-
бенно при позднем дебюте, БЛС представляет значи-
тельные диагностические трудности, скрываясь под 
маской пневмонии, паразитарных или нагноительных 
заболеваний легких, фтизиатрической и онкологиче-
ской патологии. Между тем при помощи существую-
щих визуализационных технологий возможно выявить 
диспластический участок паренхимы с ненормальным 

венозным оттоком и / или кровоснабжением посред-
ством аберрантной артерии большого круга кровоо-
бращения, часто локализующийся в базальных отделах 
легких и сочетающийся с другими пороками развития.

Таким образом, особенностью представленного 
наблюдения внтДБЛС у пациентки старше 50 лет яв-
лялось его длительное бессимптомное течение, псев-
допневмоническое клиническое начало в комбинации 
с врожденным кифосколиозом грудного отдела позво-
ночника и дефектом диафрагмы.
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