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Существует около 30 разновидностей аномалий раз-
вития легкого. Кистозная гипоплазия относится к группе 
пороков, связанных с недоразвитием легкого в целом или 
его анатомических, структурных и тканевых элементов [4, 
10]. К этим порокам относятся агенезия, аплазия, гипопла-
зия легкого, синдром Вильямса–Кемпбелла, врожденная 
долевая эмфизема и трахеобронхомегалия [5].

Агенезией называется полное врожденное отсут-
ствие одного из легких, а аплазией — состояние, при 
котором на стороне аномалии имеется лишь слепо 
заканчивающийся главный бронх. В обоих случаях место 
отсутствующего легкого занимают смещенные органы 
средостения и жировая клетчатка. Единственное легкое, 
как правило, компенсаторно увеличено в объеме. Порок 
встречается крайне редко.

Простая гипоплазия легкого (доли) представляет 
собой относительно равномерное уменьшение объ-
ема органа с уменьшением числа разветвлений брон-
хов, которые не имеют выраженных кистозных или 
веретенообразных расширений [1, 5]. Респираторный 
отдел недоразвит, воздушность его снижена, хотя 
описаны случаи эмфизематозной трансформации. 
Защитные механизмы гипоплазированного легкого 
неполноценны, в результате в нем может развиться 
инфекционный процесс, протекающий с периодичес-
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кими обострениями. Аномалия может существовать и 
бессимптомно.

Кистозная гипоплазия (син.: кистозная болезнь лег-
кого, поликистоз и др.) представляет собой аномалию 
легкого или его части, обусловленную антенатальным 
недоразвитием легочной паренхимы, бронхов и сосу-
дов с формированием кистозных полостей на различ-
ных уровнях бронхиального дерева [4, 10].

По мнению большинства авторов [4, 6], кистозная 
гипоплазия составляет не менее 60–80 % пороков раз-
вития легкого.

Морфологически кистозно измененная часть легкого 
представляется состоящей из множественных тонкостен-
ных полостей, выстланных изнутри бронхиальным эпите-
лием. Пространства между полостями заняты недоразви-
той паренхимой, состоящей из малоизмененных или эмфи-
зематозных альвеол. Признаки воспаления в стенках 
полостей выражены слабо или отсутствуют. Характерным 
морфологическим признаком, отличающим кистозную 
гипоплазию от кистозных постнатальных бронхоэкта-
зов, является отсутствие в стенках полостей, а нередко и 
в стенках сегментарных и субсегментарных бронхов, хря-
щевых пластинок, в норме закладывающихся еще на 8–9-й 
неделе внутриутробного развития [1, 2, 13]. Мелкие брон-
хиальные разветвления нередко отсутствуют.

Клиническая картина и течение заболевания при 
кистозной гипоплазии легких чаще всего характеризу-
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Резюме
Кістозна гіпоплазія легень належить до групи вад, 

пов'язаних з недорозвиненням легені в цілому або його анато-
мічних, структурних та тканинних елементів. Кістозна гіпо-
плазія є найбільш поширеною вадою розвитку легень, але в 
структурі захворювань легень належить до категорії рідкісних 
нозологічних форм. В зв'язку із цим діагностика кістозної гіпоп-
лазії легень становить труднощі для практикуючих пульмоно-
лога й терапевта.

В повідомленні наведено опис випадку, який ілюструє 
типову клінічну та рентгенологічну семіотику кістозної гіпо-
плазії легень.
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Abstract
Pulmonary hypoplasia belongs to a group of congenital 

defects, leading to the lesions of organ anatomy, structure and 
tissue elements. Pulmonary hypoplasia is one of the most preva-
lent lung congenital anomalies, but in comparison with other lung 
diseases it is quite rare. Considering this fact the diagnosis of pul-
monary hypoplasia is challenging for a practicing physician or 
pulmonologist.

Current case report illustrates a typical clinical and radiologi-
cal presentation of pulmonary hypoplasia.
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