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Врожденные аномалии развития бронхолегочной
системыудетей–одниизнаиболеередкихврож-

денных заболеваний, которые встречаются, по дан-
ным различных авторов, в 1,5–12% случаев [1–25].
В классификации МКБ-10 врожденные аномалии
(пороки развития) легкого относятся к группе Q33.

В эту группу входят врожденная киста легкого
(Q33.0),добавочнаядолялегкого(Q33.1),секвестра-
ция легкого (Q33.2), агенезия легкого (Q33.3), вро-
жденнаябронхоэктазия(Q33.4),эктопиятканивлег-
ком(Q33.5),гипоплазияидисплазиялегкого(Q33.6),
другиеврожденныеаномалиилегкого(Q33.8).
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Врожденные пороки развития бронхолегочной системы у детей в сочетании с туберкулезом в практике встречаются крайне 
редко, но, как правило, требуют хирургического лечения. Часто подобное сочетание ведет к диагностическим затруднениям.
Характеристика детей и методы исследования. Мы проанализировали опыт хирургического лечения сочетания различных 
врожденных пороков легкого и туберкулеза у 20 детей. У 9 (45%) из них была секвестрация легкого, у 4 (20%) гипоплазия 
легкого, у 5 (25%) врожденные бронхоэктазы, у 1 (5%) артериовенозная мальформация и у 1 (5%) врожденная киста легкого. 
Выполнено 3 сегментарные резекции, 15 лоб- и билобэктомий и 3 пневмонэктомии. Все операции выполнены из малоинва-
зивных доступов (ВАТС).
Результаты. Трудности диагностики сочетанной патологии отмечены у 11 (55%) больных. Микобактерии в мокроте до опе-
рации были обнаружены лишь в 5 (25%) случаях. Послеоперационное исследование материала из очагов туберкулезного 
поражения позволило установить множественную лекарственную устойчивость микобактерий туберкулеза и изменить схему 
химиотерапии у 3  (15%) пациентов. Послеоперационных осложнений и летальных  исходов не было.  Все операции были 
эффективными. Отдаленные результаты изучены у 16 (80%) из 20 пациентов в сроки от 1 до 10 лет. Реактивации туберкулеза 
или инвалидизации не отмечено ни в одном случае.
Заключение.  Выполнение  резекционных  операций  по  поводу  туберкулеза  в  сочетании  с  врожденными  пороками  легкого 
позволило в ряде случаев уточнить диагноз и не только добиться непосредственного эффекта у всех пациентов, но и уточ-
нить лекарственную устойчивость микобактерий туберкулеза и оптимизировать послеоперационную химиотерапию. 

Ключевые слова:  дети,  туберкулез,  пороки  легкого,  секвестрация,  гипоплазия,  врожденные  бронхоэктазы,  хирургическое 
лечение, ВАТС.
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Congenital malformations of the bronchopulmonary system in combination with tuberculosis are extremely rare in practice, but they 
usually require surgical treatment. This combination often causes diagnostic difficulties.
Characteristics of children and research methods. We have analyzed the experience of surgical treatment of a combination of various 
congenital lung defects and tuberculosis in 20 children. 9 (45%) children had lung sequestration, 4 (20%) children had lung hypo-
plasia, 5 (25%) children had congenital bronchiectasis, 1 (5%) child had arteriovenous malformation, and 1 (5%) child had a congen-
ital lung cyst. There were 3 segmental resections, 15 lobe- and bilobectomies, and 3 pneumonectomies. All surgeries were performed 
using minimally invasive approaches (VATS).
Results. 11 (55%) patients had diagnostic difficulties of concomitant pathology. Only  in 5 (25%) cases  they  found mycobacteria 
in sputum before surgery. Postoperative study of material from tuberculous lesions helped to establish multidrug resistance of myco-
bacterium tuberculosis and to change the chemotherapy regimen in 3 (15%) patients. There were no postoperative complications 
or deaths. All surgeries were effective. Long-term results were studied in 16 (80%) of 20 patients over a period from 1 to 10 years. 
No cases of reactivation of tuberculosis or disability.
Conclusion. Resection surgery for combination of tuberculosis and congenital lung defects allowed to clarify the diagnosis and to achieve 
a direct effect in all patients by clarifying the drug resistance of mycobacterium tuberculosis and to optimize postoperative chemotherapy.

Key words: children, tuberculosis, lung malformations, sequestration, hypoplasia, congenital bronchiectasis, surgical treatment, VATS. 
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ОБМЕН ОПЫТОМ

В практике детских торакальных хирургов чаще
всего встречаются секвестрация легкого, гипопла-
зия легкого и врожденные бронхоэктазы [1, 2, 4, 7,
13,15–17].Оченьредкосеквестрациялегкогоможет
сочетатьсястуберкулезомлегкихилилимфатических
узлов, что усложняет диагностику и хирургическое
лечение.Мынашлитолькооднупубликациюнаэту
тему: А.Л. Миронов и соавт. (2015) [9] привели дан-
ные успешного хирургического лечения секвестра-
цииитуберкулезалегкогоудвухвзрослыхпациентов.

К частым порокам развития легкого относится
поликистоз легкого или кистозная гипоплазия.
На долю поликистоза приходится 60–80% всех
пороков развития легких, при этом он характери-
зуется неуклонным ростом заболеваемости среди
детей, учащением обширных, запущенных и тяже-
лыхформпоражения[13,22].Однакоинформации
о сочетании гипоплазии легкого с туберкулезом
внутригрудныхлимфатическихузловнамивлитера-
турененайдено.Вработемыобобщилисвойопыт
хирургического лечения такой редкой патологии,
каксочетаниеврожденныхпороковразвитиялегких
стуберкулезомудетей.

Характеристика детей и методы исследования 

Мыпроанализировалиопытхирургическоголече-
ния сочетания различных врожденных пороков лег-
когоитуберкулезау20детей(6девочеки14мальчи-
ков)ввозрастеот4до17лет(средний11,7±1,0года).
Поданнымгистологическогоисследованияпослеопе-
рационныхпрепаратову9(45%*)из20пациентовбыла
секвестрациялегкого(рис.1),у4(20%)–гипоплазия
легкого(рис.2,3),у5(25%)–врожденныебронхоэк-
тазы(уоднойдевочкисобеихсторон)(рис.4),у1(5%)
ребенка выявлена артериовенозная мальформация
иу1–врожденнаякиста(см.таблицу).Вовсехслучаях
пороки развития легкого сочетались с туберкулезом
(в11случаяхстуберкулезомвнутригрудныхлимфати-
ческихузлов,в2случаях–сфиброзно-кавернозным
туберкулезом,в2–стуберкулемой,в2–сочаговым
туберкулезом и в 3 – с цирротическим туберкулезом
удаленнойчастилегкого).Микобактериитуберкулеза
вмокротеилипромывныхводахбронховвыявленыу5
(25%) пациентов, но из-за скудного бактериовыделе-
ния определить лекарственную устойчивость до опе-
рацииудалосьтольков3случаях,изкоторыхв2выяв-
лена множественная лекарственная устойчивость.
Рентгенологически распады в легочной ткани в зоне
туберкулезных изменений определялись на компью-
терныхтомограммахв4(20%)случаях.

Анамнестические данные о контакте с больными
туберкулезом,чащевсеговсемье,имели15(75%)детей.
В10(50%)случаяхдетинебыливакцинированыБЦЖ
вродильномдомеиз-заотводапомедицинскимпока-
заниям(8случаев)илиотказародителей(2случая).

Диагноз туберкулеза до поступления в хирур-
гическое отделение был установлен у всех детей,
аегосочетаниеспорокомразвитиялегкоготолько
у 9 (45%). Такая существенная гиподиагностика
пороков развития легких была связана с бессимп-
томным их течением до выявления туберкулеза,
а после его выявления уже все видимые рентгено-
логические изменения чаще всего трактовались
какспецифические.

Осложнения легочного процесса отмечены
в 6 (30%) случаях, в том числе эмпиема плевры
у 4, бронхостеноз у 1 и легочное кровотечение
у1ребенка.У6(30%)пациентовдооперацииотме-
чалась дыхательная недостаточность, по данным
спирометрии средняя форсированная жизненная
емкость легких (ФЖЕЛ) была 87,6±3,8% от долж-
ного (стандартное отклонение – СО 16,8; min 46;
max 110), средний объем форсированного выдоха
за1-юсекунду(ОФВ

1
)был87,4±3,9%отдолжного

(СО17,4;min48;max110).
Все пациенты до операции получали противоту-

беркулезнуюхимиотерапию:поIрежиму–12(60%)

* Здесьидалеепроцентвычисленусловно,таккакколичество
число<100.
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Гиллер Д.Б. и соавт.Хирургическоелечениеврожденныхпороковразвитиялегкихвсочетаниистуберкулезомудетей

Таблица. Объем операций при различных пороках легкого, сочетавшихся с туберкулезом 
Table 1. Operation types according to combination of different congenital malformation and tuberculosis

Патология
Вид операции

сегментарная 
резекция легкого

лобэктомия, 
билобэктомия

пневмонэктомия всего

Секвестрация 1 7 1 9

Гипоплазия,аплазия – 2 2 4

Врожденныебронхоэктазы – 6 – 6

Артериовенознаямальформация 1 – – 1

Врожденнаякиста 1 – – 1

Всего 3(14,3%) 15(71,4%) 3(14,3%) 21(100%)*

Примечание.*Уодногоребенкадвусторонниесторонниебронхоэктазы.

Рис. 1. Секвестрация легкого:
 а – на компьютерной томограмме секвестрация нижней доли правого легкого; б – диссектор подведен под аберрантный 
сосуд; в – удаленная нижняя доля с аберрантным артериальным сосудом и пораженные туберкулезом лимфоузлы средосте-
ния; г – удаленная нижняя доля на разрезе. Составлено авторами.
Fig. 1. Pulmonary sequestration:
а – chest CT scan, right lung lower lobe sequestration; б – the dissector is brought under an aberrant vessel; в – the removed lower lobe with 
an aberrant arterial vessel and tuberculosis mediastinal lymph nodes; г – the removed lower lobe on the section. Composed by the authors.

а

в

б

г

Рис. 2. Сочетание гипоплазии легкого и фиброзно-кавернозного туберкулеза. 
а – компьютерная томограмма больной 7 лет; левое легкое гипоплазировано, в верхней доле правого определяется туберку-
лема; б – удаленное гипоплазированное легкое на разрезе. Составлено авторами.
Fig. 2. The combination of pulmonary hypoplasia and fibro-cavernous tuberculosis.
a – chest CT scan of the patient 7 years old; left lung hypoplasia and tuberculoma are determined in the upper lobe of the right lung; 
б – remote hypoplastic lung on the incision. Composed by the authors.

а б
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ОБМЕН ОПЫТОМ

больных, по III режиму – 6 (30%), по IV режиму –
2 (10%). Длительность лечения до направления
вхирургическоеотделениесоставлялаубольшинства
(у11из20детей)болеегодаилишьу5–менее6мес.

Результаты 

После дообследования в хирургическом отделе-
нии в предоперационный период диагноз сочета-
ниятуберкулезаиврожденныхпороковлегкогобыл
установлен еще у 4 детей и только после операции
и гистологического исследования удаленной части
легкогоонбылустановлену7(35%)пациентов.

Всего у 20 детей была выполнена 21 операция
(в 1 случае двусторонняя последовательная резек-
ция легких). Лобэктомии проведены в 15 (71,4%)
случаях, пневмонэктомии в 3 (14,3%) и сегмен-
тарные резекции легких в 3 (14,3%). Все операции
выполнены нами видеоассистент-торакоскопиче-
ски(ВАТС)избоковойминиторакотомииразмером
3–7см.Длительностьоперацийсоставилавсреднем

132,9±18,3минут(СО83,7;min40;max420),интра-
операционнаякровопотеря97,1±35,9мл(СО164,2;
min5;max600).

Все выполненные операции были эффективны,
послеоперационных осложнений и летальных исхо-
довнебыло.Послеоперационноеисследованиемате-
риалаизочаговтуберкулезногопораженияпозволило
установить множественную лекарственную устойчи-
вость микобактерий туберкулеза и изменить схему
химиотерапиипослеоперацииу3(15%)пациентов.

Повторное исследование функции внеш-
него дыхания проводили через 2 нед после опера-
ции. Средняя ФЖЕЛ после операции составила
72,0±3,1% от должного (СО 13,6; min 41; max 91),
средняя ОФВ

1
–72,4±3,2% от должного (СО 14,6;

min38;max91).
Отдаленные результаты изучены нами у 16 (80%)

из 20 пациентов в сроки от 1 до 10 лет. Обострения
илирецидиватуберкулезанебылониводномслучае,
инвалидизациинеотмечено.

Рис. 3. Кистозная гипоплазия левого легкого в сочетании с туберкулезом внутригрудных лимфатических узлов у пациента 
13 лет
а – компьютерная томограмма: в левом легком кистозная гипоплазия; б – удаленное левое легкое, культя главного бронха 
и пораженные лимфатические узлы; в – удаленное легкое на разрезе. Составлено авторами.
Fig. 3. The combination of the left lung cystic hypoplasia and intrathoracic lymph nodes tuberculosis in 13-year-old patient
а – CT scan of the: in the left lung cystic hypoplasia; б – the removed left lung, stump of the main bronchus and affected lymph 
nodes; в – remote lung on incision. Composed by the authors.

а б в

Рис. 4. Врожденные бронхоэктазы у пациентки 17 лет
а, б – компьютерная томограмма больной с врожденными бронхоэктазами средней и нижней доли справа; в – удаленные 
средняя и нижняя доли с бронхоэктазами и внутригрудные лимфатические узлы с туберкулезным поражением. Составлено 
авторами.
Fig. 4. Congenital bronchiectasis in 17-year-old patient
а, б – CT scans of the patient with congenital bronchiectasis of the middle and lower lobe on the right; в – remote middle and lower 
lobes with bronchiectasis and intrathoracic lymph nodes with tuberculosis. Composed by the authors.

а б в
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Гиллер Д.Б. и соавт.Хирургическоелечениеврожденныхпороковразвитиялегкихвсочетаниистуберкулезомудетей

Обсуждение 

Дооперационная диагностика пороков развития
легкоговызываетсложностиупедиатровиз-заредко-
стиданнойпатологии,отсутствиястрогоспецифиче-
ских симптомов, сложности однозначной трактовки
результатов рентгенологических и инструменталь-
ныхисследований[1,2,4,7,8,13,15,16,20].Часто
пороки развития легкого клинически протекают
под маской хронических нагноительных заболева-
нийвлегком[13].Внашейсериивсепациентыбыли
направленынаоперациюсустановленнымдиагнозом
«туберкулез» по данным туберкулинодиагностики,
диаскин-теста, сведений анамнеза, бактериологиче-
скихданныхихарактернойрентгенологическойкар-
тины.Однакосочетаниеспорокомразвитиялегкого
до операции нам удалось диагностировать только
в45%случаевилишьоперационнаяревизияипосле-
операционное исследование препарата позволили
верифицироватьдиагнозуостальныхпациентов.

Большинство авторов, несмотря на доста-
точно благоприятный прогноз для жизни пациента,
утверждают, что единственным способом выле-
чить больного с пороком развития легкого является
хирургическая операция [1–12, 20]. Многолетний
мировойопытсвидетельствуетовысокойэффектив-
ности хирургической коррекции врожденных поро-
ковнабазекрупныхперинатальныхцентров[21].

По мнению М.М. Сундетова и соавт. (2012) [15],
раннее оперативное лечение гипоплазии легкого

предупреждает возникновение нагноительных про-
цессов в легком, патологическое шунтирование
кровиилегочнуюгипертензию.Рискразвитияпосле-
операционных осложнений повышается с длитель-
ностью клинических проявлений и возрастом боль-
ного[15].

ПомнениюА.Ю.Разумовского(2012)[6],выпол-
нение миниинвазивных видеоторакоскопических
операций при врожденных пороках легких у детей
не только возможно, но и целесообразно, так
как снижается травматичность вмешательства,
уменьшаетсятяжестьтеченияраннегопослеопераци-
онного периода, сокращается длительность пребы-
вания больных в стационаре. Мы согласны с этими
положениями. Все операции у детей и подростков
с 2004г. выполняются нами видеоассистент-торако-
скопически[10–12].

Заключение 

Сочетание врожденных пороков развития легких
с туберкулезом у детей – чрезвычайно редкая пато-
логия,сложностькоторойсостоитнетольковлече-
нии, но и в своевременной диагностике. Выполне-
ние резекционных операций по поводу туберкулеза
всочетаниисврожденнымипорокамилегкогопозво-
лило в ряде случаев уточнить диагноз и не только
добиться непосредственного эффекта во всех слу-
чаях, но и уточнить лекарственную устойчивость
микобактерий туберкулеза, что дало возможность
оптимизироватьпослеоперационнуюхимиотерапию.
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