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Аннотация. Врождённая кистозно-аденоматоидная мальформация (ВКАМ) лёгкого  — врождённое заболевание, 
характеризующееся множественными кистами, образующимися вследствие аденоматозной гиперплазии эпителия 
бронхов. Во многих случаях респираторный дистресс развивается в неонатальном периоде, и примерно у 80–85% паци-
ентов ВКАМ диагностируется в возрасте до двух лет. ВКАМ, диагностированная в подростковом возрасте, встречается 
крайне редко. В данной работе мы описываем случай врождённой кистозно-аденоматоидной мальформации правого 
лёгкого у 15-летней девочки, которая была выявлена случайно при профилактическом осмотре. Пациентке была вы-
полнена правая верхняя частичная лобэктомия; гистопатологическое исследование подтвердило диагноз.
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Abstract. Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) of the lung is a congenital disorder characterized by multiple 
cysts resulting from adenomatous hyperplasia of the bronchial epithelium. In many cases, respiratory distress develops in the 
neonatal period, and approximately 80–85% of patients with CCAM are diagnosed before the age of two years old. CCAM 
diagnosed in adolescence is extremely rare. In this paper, we describe a case of CCAM of the right lung in a 15-year-old girl, which 
was discovered incidentally during a routine examination. Patient underwent a right upper partial lobectomy; histopathological 
examination confirmed the diagnosis.
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Введение
Врожденные кистозные аденоматоидные мальфор-

мации (ВКAM) являются редкими кистозными пораже-
ниями лёгких из-за аномалии развития лёгких. Они ха-
рактеризуются наличием кистозных интраторакальных 
масс, образованных пролиферативными терминальны-
ми респираторными бронхиолами, а также уменьшени-
ем количества нормальных альвеол. ВКAM являются 
гамартомными образованиями, которые могут пора-
жать любую часть дыхательной системы плода, от тра-
хеи до альвеол. Поскольку этиопатогенез ВКAM до сих 
пор неясен, были предложены различные теории, кото-
рые включают аномальную пролиферацию тканей, ги-
перплазию, дисплазию или метаплазию. Существует 
четыре отдельных фазы развития и созревания лёгких 
у позвоночных, основанные на анатомических измене-
ниях, которые происходят в архитектуре лёгких: псев-
догаландулярная (5–16 недель), каналикулярная (16–26 

недель), мешотчатая (26–36 недель) и альвеолярная (36 
недель до зрелости). Исследования показывают, что 
большинство ВКAM возникает на псевдогаландуляр-
ной стадии. Бронхиальный тип эпителия останавлива-
ется на этой фазе развития легких, что приводит к за-
болеванию ВКAM I–III типов, тогда как альвеолярный 
ацинарный тип эпителия останавливается позже, на 
22–36-й  неделях, что приводит к  патологии ВКAM IV 
типа [1]. 

ВКАМ — редкая патология, которая регистрируется 
с частотой 1 на 11 000–35 000 живорождений и преобла-
дает у лиц мужского пола. В настоящее время, благодаря 
достижениям методов визуализации, подавляющее боль-
шинство ВКАМ обнаруживают пренатально или на ран-
них стадиях жизни. В зависимости от размера и располо-
жения масс клиническая картина может варьироваться 
от бессимптомного течения до прогрессирующей дыха-
тельной недостаточности [2]. 
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ВКАМ, как правило, представляет собой односторон-
ний процесс, затрагивающий долю лёгкого. Большинство 
случаев, диагностированных антенатально, приходит-
ся на левостороннюю локализацию. Сведения о двусто-
роннем поражении ограничены в  связи с  малой чис-
ленностью описанных случаев в  литературе. Развитие 
двусторонних ВКАМ может быть ассоциировано с  на-
следственной предрасположенностью, обусловленной 
фоновой аномалией клеточной сигнализации, что в свою 
очередь потенциально повышает риск злокачествен-
ной трансформации как в  пределах самого ВКАМ, так 
и в других участках лёгочной ткани [3, 4]. 

В постнатальном периоде основные клинические сим-
птомы ВКАМ у  новорождённых зависят от типа и  тя-
жести поражения лёгких. Патологические кисты, за-
полненные воздухом, контактирующие с  нормально 
развитыми бронхами и бронхиолами, могут быстро сдав-
ливать оставшуюся легочную паренхиму, вызывать сме-
щение средостения, провоцировать нарушения веноз-
ного кровообращения (венозного оттока) и  приводить 
к  дыхательной / сердечно-сосудистой недостаточности. 
Аномальная лёгочная ткань может стать резервуаром се-
крета, накапливающегося в  кистозных пространствах, 
и источником рецидивирующих инфекций. Также были 
зарегистрированы случаи злокачественной трансформа-
ции аномальной лёгочной ткани [5, 6]. Лечение ВКАМ 
включает резекцию деформированной лёгочной ткани.

Описание клинического случая
Пациентка К., 2010 года рождения, славянской наци-

ональности. Девочка от 1-й  беременности, 1-х  срочных 
самопроизвольных родов, с  массой тела 3250 г, длиной 
тела 49 см, окружностью головы 36 см, окружностью гру-
ди 35 см, оценкой по шкале Апгар — 7/8 баллов. Ребёнок 
был выписан из роддома на 5-е сутки в удовлетворитель-
ном состоянии. Период новорождённости протекал без 
особенностей. 

Девочка росла и  развивалась соответственно возра-
сту, находилась на грудном вскармливании до 7  меся-
цев, была привита по календарю. Перенесённые заболе-
вания: ветряная оспа в возрасте 4-х лет, ОРВИ 2–3 раза 
в год. Аллергологический и генеалогический анамнез не 
отягощены. 

В  возрасте 15 лет при плановом профилактическом 
осмотре (14.05.2025 г.) на флюорографии органов груд-
ной клетки выявлены изменения в верхней доле правого 
лёгкого: справа в средних и нижних отделах лёгкого сгу-
щение лёгочного рисунка, от верхушки до IV ребра лё-
гочный рисунок прослеживается частично, повышена 
прозрачность лёгкого. Слева без особенностей (рис 1.)

Амбулаторно проведена компьютерная томография 
(КТ) органов грудной клетки (22.05.2025 г.): КТ-картина 
кистозно-буллезной трансформации верхней доли 
правого лёгкого. Признаки атрезии В1 бронха справа 
(рис. 2).

Девочка для дообследования направлена пульмоно-
логом на госпитализацию в  отделение пульмонологии 
РОДКБ им. Н.В. Дмитриевой г. Рязани, где находилась 
с 28.05.2025 по 05.06.2025 с диагнозом «Врождённая пато-
логия бронхолёгочной системы: кистозная мальформация 
верхней доли правого лёгкого, атрезия В1 бронха справа».

При поступлении состояние пациентки удовлетвори-
тельное. Кожные покровы телесного цвета, умеренной 
влажности, высыпаний в  ротоглотке нет. В  лёгких ау-
скультативно — дыхание везикулярное проводится по 
всем лёгочным полям, хрипов нет, ЧД — 18 ударов в ми-
нуту, SpO2 — 98%.

В клиническом анализе крови, биохимическом анали-
зе крови, общем анализе мочи патологии не выявлено.

ЭхоКГ от 29.05.2025 г.: систолодиастолическая функ-
ция не нарушена.

Спирография от 29.05.2025 г. : вентиляционная функ-
ция не нарушена.

ЭКГ от 29.05.2025 г.: синусовая аритмия, ЧСС — 63 
в минуту, отклонения электрической оси вправо.

Рекомендованы обследование и  хирургическое ле-
чение в  Российский национальный исследователь-
ский медицинский университет им. Н.И. Пирогова 
(Москва).

С  17.08.2025 по 28.08.2025 гг. пациентка находилась 
на обследовании и лечении в Российском национальном 
исследовательском медицинском университете им. Н.И. 
Пирогова, (Москва).

В  анализах крови отсутствовали признаки анемии, 
лейкоциты до 6,9×109/л, лейкоцитарная формула в пре-
делах нормы, СОЭ — 5 мм/ч. 

В анализах мочи патологии не выявлено, в биохимиче-
ском анализе крови без патологии.

18.08.25 г. была проведена рентгенография органов 
грудной клетки в двух проекциях — кистозно-буллёзная 
трансформация верхней доли правого лёгкого. На этом 
фоне отмечались признаки гиповентиляции S3 справа. 
Лёгочный рисунок был обеднён в верхней доле правого 
лёгкого. Корни структурны, не расширены, не уплотне-
ны, рисунок не изменён. Тень средостенья расположена 

Рисунок 1. Флюорограмма органов грудной клетки 
пациента К. от 14.05.2025 г. (изображение авторов)

Figure 1. Chest fluorogram of patient K. from 14.05.2025 
(Photograph of the authors)
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срединно, не расширена. Костальная плевра не изменена. 
Плевральные синусы свободны.

19.08.2025 г. проведено оперативное вмешательство — 
видиоассоциированная атипичная резекция лёгкого. Вы-
полнена торакоскопия справа. При ревизии плевральной 
полости свободной жидкости нет, доли разделены. Пер-
вый и второй сегменты представлены кистозным образо-
ванием с чёткими анатомическими границами с третьим 
сегментом. При помощи биполярной коагуляции кистоз-
ное образование отделено от третьего сегмента.

19.08.2025 г. была проведена рентгенография органов 
грудной клетки в прямой проекции на переносном аппа-
рате в  оперблоке. Определяется небольшое количество 
свободного воздуха в верхних отделах правой плевраль-
ной полости (до 18 мм толщиной) и в передних отделах. 
На месте резекции верхней доли (S1–2?) отмечается уча-
сток затемнения, уплотнения, который можно расценить 
как послеоперационные изменения. Остальные отделы 
правого лёгкого расправлены. Нижняя доля уменьшена 
в объёме, уплотнена, близка к ателектазу, со смещением 
средостенья влево.

22.08.2025 г. обзорная рентгенография органов груд-
ной клетки показала динамику состояния после резекции 
верхней доли правого лёгкого. Свободного воздуха в верх-
них отделах правой плевральной полости нет. На месте ре-
зекции верхней доли (S1–2?) сохраняется участок затемне-
ния и нити сшивающего аппарата — послеоперационные 
изменения. Остальные отделы правого лёгкого расправле-
ны. Нижняя доля левого лёгкого в гиповентиляции, уплот-
нена за тенью сердца. В остальном без динамики.

Гистология от 20.08.2025 г. Макроскопическое опи-
сание: фрагмент лёгочной ткани размерами 5,5×5×2  см, 
представляющий собой вскрытую кисту. Поверхность 
гладкая, серо-синюшного цвета. Толщина стенки — до 
1,5 см, в стенке визуализируется часть лёгкого.

Микроскопическое описание: в исследуемом материа-
ле участок ткани лёгкого с множественными кистозными 
полостями. Выстилка кубическим эпителием без призна-
ков цитологической атипии. Стенки полостей склеро-
зированы, с  лимфоплазмоцитарной инфильтрацией, 
очаговыми кровоизлияниями. Паренхима лёгкого повы-
шенной воздушности. Бронхи мелкого калибра, не содер-
жат хряща, эктазированы.

Заключение: кистозная мальформация дыхательных 
путей (с  учётом клинических данных не противоречат 
изменениям вследствие бронхиальной атрезии). 

Послеоперационный период протекал гладко. Выпи-
сана домой в удовлетворительном состоянии.

На контрольной рентгенографии органов грудной 
клетки от 03.09.2025 г.: лёгкие расправлены, воздуха 
и жидкости в плевральной полости нет. В S1, S3 справа 
тонкие тяжистые затенения и  цепочка металлических 
швов. На остальном протяжении теней очагово- инфиль-
тративного характера не выявлено. Лёгочный рисунок 
неизменен. Корни структурны, диафрагма чётко очерче-
на. Срединная тень не расширена, не смещена. Заключе-
ние: состояние после атипичной резекции верхней доли 
правой лёгкого.

Девочка в  настоящее время жалоб не предъявляет. 
Находится под динамическим наблюдением педиатра 
и пульмонолога по месту жительства.

Обсуждение
Этиология ВКАМ считается мультифакториаль-

ной, объединяющей генетические нарушения и влияние 
внешней среды. Основную роль играют спорадическая 
мутация генов, контролирующих эмбриогенез лёгких, 
а  также нарушения ключевых сигнальных путей. Одно-
временно мальформация формируется вследствие сбо-
ев эмбрионального развития на 4–16-й неделях гестации, 
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Рисунок 2. КТ органов грудной клетки от 22.05.2025 г. пациента К. (изображение авторов)
Figure 2. CT scan of the chest organs from 22.05.2025, of patient K. (Photograph of the authors)
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включая аномальное ветвление бронхов, нарушение ва-
скуляризации и дефекты канализации дыхательных тру-
бок. Существенное влияние оказывают тератогенные 
факторы: внутриутробные инфекции, курение матери, 
приём определенных лекарств и воздействие ионизирую-
щего излучения. Все перечисленные факторы способны 
нарушать сложные процессы морфогенеза дыхательной 
системы [7–9]. 

Представленный клинический случай иллюстриру-
ет казуистически редкий вариант течения ВКАМ — 
бессимптомную манифестацию во взрослом возрас-
те. Данные литературы, в  частности отчёт из Японии 
[10], подтверждают исключительную редкость подоб-
ной диагностики, описывая всего 14 случаев у  паци-
ентов старше 18 лет. Наше наблюдение полностью со-
ответствует описанному профилю: бессимптомное 
течение и поражение правой верхней доли, что также 
являлось наиболее частой локализацией в  указанном 
исследовании. Это подчеркивает, что даже у взрослых 
ВКАМ может оставаться «немой» находкой, выявляе-
мой случайно.

Проведённый анализ данных литературы демонстри-
рует, что в большинстве случаев, как, например, в иссле-
довании Walvir N.M. et al. (2023), ВКАМ манифестирует 
яркой клинической картиной. Более чем у половины па-
циентов в  указанной работе доминировали симптомы 
рецидивирующей пневмонии и дыхательной недостаточ-
ности, что и  явилось показанием к  хирургическому ле-
чению [11]. В противоположность этому представленный 
нами клинический случай отличается бессимптомным 
течением и отсутствием эпизодов рецидивирующей ин-
фекционной патологии нижних дыхательных путей, что 
обусловило позднюю диагностику и подчеркивает значи-
тельный полиморфизм клинических проявлений данно-
го порока развития.

Выводы
Данный клинический случай демонстрирует относи-

тельную редкость первичного выявления врождённой 
мальформации дыхательных путей у подростка, что тре-
бует включения этой патологии в  дифференциальный 
диагноз при респираторной симптоматике.
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