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Резюме
У статті представлені результати аналізу літератури про мульти-

кістозні захворювання легень (МКЗЛ). Ці захворювання визначаються 
наявністю на комп’ютерних томограмах множинних, округлих, парен-
хіматозних просвітлень, які мають чіткі розмежування з нормальною 
паренхімою, і товщиною стінки < 2 мм.

Розрізняють три основні причини МКЗЛ — лімфангіолейоміома-
тоз (спорадичний або асоційований з комплексом туберозного скле-
розу), Лангерганс-клітинний гістіоцитоз легень і останнім часом — 
синдром Берта-Хогга-Дьюбе (Birt-Hogg-Dube), який асоційований з 
мутаціями гена FLCN. Інші причини МКЗЛ включають лімфоїдні пору-
шення в легенях, особливо при синдромі Шегрена (Sjögren’s syndrome), 
хвороба відкладення безамілоідного імуноглобуліну; інфекції; малігні-
зації, особливо метастази сарком; десквамативна інтерстиціальна 
пневмонія, гіперсенситивний пневмоніт.

Оскільки можливості рентгенографії легень у виявленні тонко-
стінних кіст малого і середнього розміру досить обмежені, раніше 
морфологія кіст точно аналізувалася патологоанатомами, найчастіше 
при аутопсії. Основні зміни відбулися 15–20 років тому, коли КТ (особ-
ливо з високою роздільною здатністю) стала широко доступною. В 
даний час добре відомі високоспецифічні КТ-особливості морфології 
кіст у хворих ЛАМ і ЛКГ, що дозволяють точно діагностувати ці захво-
рювання в ранніх стадіях без застосування хірургічної біопсії легень. 
Завдяки можливостям КТ значно збільшився і перелік захворювань, 
при яких розвиваються мультикістозні зміни в легенях. Але головне 
досягнення нових КТ-технологій — це не тільки рання діагностика ЛКГ, 
ЛАМ і інших захворювань, але і можливість об’єктивної оцінки ефек-
тивності лікування і темпів прогресування захворювань.

У першій частині огляду представлена   характеристика двох основних 
нозологічних форм — лімфангіолейоміоматозу і Лангерганс-клітинного 
гістиоцитозу легень. У другій частині описані синдром Берта-Хогга-Дьюбе, 
МКЗЛ при лімфоїдних розладах, МКЗЛ інфекційного характеру, вроджені 
кістозні захворювання та ряд інших нозологічних форм.

Ключові слова: мультикістозні захворювання легень, синдром 
Берта-Хогга-Дьюбе, МКЗЛ при лімфоїдних розладах, МКЗЛ інфекційно-
го характеру, вроджені кістозні захворювання.
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Abstract
The review presents the analysis of current literature data on multiple 

cystic lung diseases (MCLD). This group of conditions is defined by the 
presence on chest CT-scan of the multiple round-shape parenchymal lesions, 
clearly demarcated from normal parenchyma with < 2 mm thick wall. 

There are three major causes of MCLD — lymphangioleiomyomatosis 
(LAM — sporadic or associated with tuberous sclerosis complex), 
Langerhans-cell histiocytosis (LCH) of lung and, in last time — Birt-Hogg-
Dube syndrome, associated with FLCN gene mutations. Other causes of 
MCLD may include lymphoid disturbances, especially observed in Sjögren’s 
syndrome, amyloid-free immunoglobulin deposition disease, infections, 
malignancy, hypersensitivity pneumonitis.

Due to limited role of chest X-ray in detection of thin-wall cysts of 
small and medium size, previously a morphology of cysts was precisely 
analyzed by pathologists at autopsy. Breakthrough occurred 15-20 years 
ago when CT-scan (mainly of high resolution) became available. Currently, 
highly specific CT features of cysts morphology are well described in LAM 
and LCH, allowing early diagnosing of these conditions without surgical 
lung biopsy. Due to a development of CT technique the list of MCLD has 
expanded significantly. Beside other benefits of emerging lung CT-scan 
technology in diagnosing of LCH, LAM and other conditions, there is a 
possibility of objective evaluation of treatment effectiveness and the rate 
of progression of the disease. 

The first part of the review contains a characteristics of two major 
diseases — lymphangioleiomyomatosis and Langerhans cell histiocytosis 
of lung. The second part of the review describes Birt-Hogg-Dube syndrome, 
MCLD in lymphoid disorders, MCLD of an infectious nature, congenital 
cystic diseases and  other nosological forms.

Key words: multiple cyst lung diseases, Birt-Hogg-Dubé syndrome, 
MCLD in lymphoid disorders, MCLD of an infectious nature, congenital 
cystic diseases.
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Мультикистозные заболеания легких (МКЗЛ),

ассоциированные с геном фолликулина (FLCN)

Синдром Бёрта-Хогга-Дьюбе (СБХД)

Характеристика синдрома

В 1977 году А. Р. Бёрт, Р. Хогг и В. Дж. Дьюбе описали 
четырех пациентов с характерными особенностями 
кожи, состоящие из многочисленных мелких папулез-

ных поражений 2–4 мм в диаметре, бледных, желто-
белого цвета, слегка приподнятых над поверхностью 
кожи, гладких и распространенных на коже головы, лба, 
лица и шеи. Было установлено, что они относятся к типу 
доброкачественных опухолей волосяного фолликула — 
фиброфолликуломам [51]. Никакого упоминания о 
легочных проявлениях у этих больных не было. 
Дальнейшие исследования привели к индивидуализа-
ции синдромного эпонима, который в настоящее время 
определяется как аутосомно-доминантное состояние, 
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Одно из  исследований было направлено на количес т -
венную оценку легочных кист на КТ сканограммах у жен-
щин с СБХД (n = 14) или ЛАМ (n = 52), а также на опреде-
ление независимых параметров для дифференциации 
этих заболеваний [57]. Женщины с СБХД были старше (46 
против 36 лет), 6 из 14 имели семейный анамнез пневмо-
торакса в рамках второй степени родства (по сравнению 
с одной пациенткой с ЛАМ). Женщины с СБХД имели 
больший ОФВ1/ФЖЕЛ, чем пациентки с ЛАМ, меньший 
процент легочных кист в каждой области легких (15 по 
сравнению с четырьмя), меньшее количество кист (29 
против 149) и больший средний размер легочных кист.

Патоморфология

Сведения о патоморфологической характеристике 
кист при СБХД представлены в литературе в единичных 
сообщениях. Легочные кисты при СБХД представляют 
собой кистозную альвеолярную формацию с взаимодей-
ствием между альвеолярными эпителиальными структу-
рами и окружающей мезенхимой, что может привести к 
образованию аномальных кист без реакции стромы. 
Пневмоторакс может возникнуть в результате дальней-
шего медленного роста кист [58].

Не описаны какие-либо особенности, которые могли 
бы быть полезными для диагностики СБХД. 

Фолликулин-ген-ассоциированный семейный 

спонтанный пневмоторакс

У многих пациентов с FLCN-мутациями, легочными 
кистами и наследственным спонтанным пневмоторак-
сом часто отсутствуют основные составляющие синдро-
ма БХД — кожные проявления и опухоли в почках, что 
позволило выделить это патологическое состояние в 
отдельную форму фолликулин-ген-ассоциированной 
патологии. 

О ряде пациентов с мутацией FLCN с пневмоторак-
сом и/или МКЗЛ как основной чертой сообщили япон-
ские исследователи [59]. Описаны 24 женщины и шесть 
мужчин, из которых все, кроме одного пациента, имели 
пневмоторакс (в среднем три в анамнезе). Кожные пора-
жения присутствовали только у семи пациентов, и опу-
холи почек — у двух. В большинстве (70 %) случаев не 
было ни кожных, ни почечных проявлений, характерных 
для СБХД. В этой же группе в дальнейшем были обнару-
жены зародышевые мутации гена FLCN у больных с мно-
жественными кистами легких и рецидивирующим пнев-
мотораксом, но они не имели ни кожных проявлений, ни 
поражений почек.

В китайском исследовании были выявлены пациен-
ты со спорадическим и семейным изолированным пер-
вичным спонтанным пневмотораксом и FLCN-мутацией 
[60]. Они также имели легочные кисты, но более никаких 
признаков СБХД. 

МКЗЛ при лимфоидных расстройствах

Лимфоидная интерстициальная пневмония (ЛИП)

ЛИП относится к группе идиопатических интерсти-
циальных пневмоний и возникает вследствие диффуз-
ной реактивной легочной лимфоидной гиперплазии 
бронхо-ассоциированной лимфоидной ткани (БАЛТ). 

вызванное зародышевой мутацией в гене фолликулина 
FLCN, и характеризуется фиброфолликуломамы кожи, 
множественными кистами легких, спонтанным пневмо-
тораксом и опухолями почек (хроматофобные карцино-
мы, мультифокальные или билатеральные) [52]. 

Клинические признаки

Пневмоторакс является характерным признаком 
СБХД [53]. В исследовании, проведенном в Национальном 
институте рака (США), были выявлены факторы риска 
развития пневмоторакса у 98 пациентов, страдающих 
СБХД, 13 носителей БХД-гаплотипа и 112 незатронутых 
членов семей. Скорректированное по возрасту отноше-
ние шансов для пневмоторакса при СБХД было 50,3 и 
было примерно в 32 раза выше, для других переменных 
риска [54]. 

В большей когорте из 198 пациентов с СБХД все 48 
пациентов с анамнезом пневмоторакса имели множест-
венные легочные кисты, обнаруженные на КТ ОГП [55]. 
Средний возраст возникновения пневмоторакса соста-
вил 38 лет с диапазоном от 22 до 71 года. 75 % пациен-
тов имели повторные случаи пневмоторакса. Связи 
между курением и риском развития пневмоторакса не 
было обнаружено. 

КТ-симптомы

КТ характеристика легочных кист при СБХД пред-
ставлена в основном при описании клинических случа-
ев и при малых исследованиях (рис. 5) [56]. 

                          

Рис. 5. КТ пациента с СБХД: крупные тонкостенные непра-

вильной формы кисты в обоих легких.

В группе из 17 пациентов с СБХД, установленным 
генетическим тестированием [56], МКЗЛ присутствовало 
в 15 случаях. Кисты были билатеральными в 13 случаях и 
односторонними в 2. При распределении кисты домини-
ровали в нижних частях легких (13 из 15 случаев). Пять 
пациентов имели > 20 кист и семь < 10. Размер кист 
колебался от 0,2 до 7,8 см. Кисты были округлой или 
овальной формы, а большие, как правило, имели доль-
чатый мультисептальный вид. 
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Она характеризуется альвеолярным интерстициальным 
инфильтратом зрелых лимфоцитов, смешанных с рассе-
янными плазматическими клетками и гистиоцитами [61]. 
ЛИП, наряду с фолликулярным бронхиолитом, рассма-
тривается как часть спектра БАЛТ-гиперплазии, связан-
ной с заболеваниями соединительной ткани, особенно 
синдромом Шегрена и другими аутоиммунными заболе-
ваниями, а также инфекциями — вирусом Эпштейна-
Барра или ВИЧ.

По результатам наблюдений T. Johkoh et al.  [62], 
мультифокальные кисты имелись у 15 больных в группе 
из 22 с ЛИП, в том числе в шести из 10 — с синдромом 
Шегрена, шести из семи — с болезнью Кастельмана, 
одного из двух — со СПИДом, и двух из трех — без 
основного заболевания. Средний размер кист составил 
6 мм; они были двусторонними в 10 случаях и односто-
ронними в пяти (рис. 6). 

                   

Рис. 6. КТ пациентки с лимфоидной интерстициальной 

пневмонией: двусторонние мультифокальные округлые 

кисты, связанные с бронхо-сосудистыми пучками.

Наряду с кистами в этой группе больных наблюдали 
участки «матового стекла» и слабоинтенсивные центри-
лобулярные узелки у всех пациентов, субплеврально 
маленькие узелки у 19 пациентов, утолщение бронхо-
васкулярних пучков у 19 пациентов, внутридолевое сеп-
тальное утолщение у 18 пациентов и увеличение лимфа-
тических узлов у 15 пациентов. Проведенное сравнитель-
ное исследование особенностей КТ при ЛИП (17 больных) 
и злокачественной лимфоме (44 пациента) показало, что 
кисты были часто распространены у пациентов с ЛИП 
(82 %) и очень редко (2 %) при злокачественной лимфоме.

Также сравнительно редко множественные кисты 
наблюдаются у больных с узловым и диффузным легоч-
ным амилоидозом [63].

МКЗЛ инфекционного характера

Кисту инфекционного происхождения часто называ-
ют пневматоцеле, которое образуется в результате вос-
палительного процесса с центральным некрозом с рас-
ширением локализованного воздуха за счет эластиче-
ской тяги окружающей легочной ткани [64].

Стафилококковое и другие бактериальные МКЗЛ

Пневмония, вызванная золотистым стафилококком, 
была распространена в середине прошлого века и была 
ассоциирована с характерным пневматоцеле [65]. 
Пневматоцеле в этот период обычно рассматривался в 
качестве одного из  критериев диагностики стафилокок-
ковой пневмонии. Пневматоцеле возникали в течение 
первой недели пневмонии и исчезали в среднем в тече-
ние 6 недель [64]. Однако в ряде случаев пневматоцеле 
могли сохраняться в течение нескольких месяцев и до 1 
года или дольше [66]. Аутопсии устойчивых пневматоце-
ле показали, что их стенки состоят из тонкого ободка 
фиброзной ткани, без воспалительных клеток.

Распространенность пневматоцеле при стафилокок-
ковой пневмонии составляла от 13 до 77 %, при этом две 
трети пациентов были в возрасте менее 12 месяцев [67]. 
Смертность от стафилококковой пневмонии достигала 
75 % до эры антибактериальной терапии. Начиная с 
1960-х годов частота стафилококковой пневмонии 
заметно сократилась.

В настоящее время стафилококковые пневматоцеле 
регистрируются у больных СПИД, которые являются 
внутривенными наркоманами, их развитие связано с 
септическими эмболиями  [68]. Хотя большинство заре-
гистрированных пневматоцеле было следствием стафи-
лококковой пневмонии, они могут появиться и при 
пневмококковой пневмонии [69]. Возникновение пнев-
матоцеле также возможно и при других бактериальных 
пневмониях, например, вызванных кишечной палочкой 
[70] или клебсиеллой [71].

МКЗЛ, ассоциированное с Pneumocystis jiroveci

Пневмония Pneumocystis jiroveci является оппорту-
нистической инфекцией, возникает у пациентов с имму-
нодефицитом. Она была одной из основных причин 
заболеваемости и смертности у иммуноскомпрометиро-
ванных больных СПИД в течение 1980-х годов до появ-
ления эффективной антиретровирусной терапии. После 
введения этих методов лечения частота P. jiroveci и 
смертности при СПИД в развитых странах резко сокра-
тилась [72].

Типичные легочные признаки P. jiroveci легочной 
инфекции состоят из диффузного феномена “матового 
стекла” и/или ретикулярных изменений обычно без 
плеврита и лимфаденопатии. Характер Р. Jiroveci-
пневмонии изменился с эпидемией СПИД от классиче-
ского представления с двусторонним интерстициаль-
ным рисунком с феноменом “матового стекла” до пат-
терна, который включает кистозные болезни легких, 
спонтанный пневмоторакс и верхнедолевые инфиль-
траты [73]. Легочные кисты, тонко- или толстостенные,  
правильной или неправильной формы, могут быть изо-
лированными, но чаще ассоциируются с инфильтратив-
ными изменениями. 

Во время острого инфекционного процесса кисты 
имеют тонкие стенки, состоящие главным образом из 
альвеолярного экссудата и Pneumocystis spp. микроор-
ганизмов, грануляционной ткани и элементов хрониче-
ского воспаления, с минимальным воспалением и экссу-
датом в окружающие альвеолы. В дальнейшем кисты 
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увеличиваются в размерах до  1–5 см в диаметре, в 
основном располагались в верхних долях, преимущест-
венно субплеврально. Примерно у 10–35 % больных 
возникает односторонний или двусторонний пневмото-
ракс [74]. 

Некоторые пациенты с полостями могут иметь 
грибковые или микобактериальные инфекции. 
Кистозные поражения исчезают или уменьшаются в 
размерах после лечения Р. Jiroveci-пневмонии (что 
наблюдается при пневматоцеле другого инфекционно-
го происхождения) [75].

Рецидивирующий респираторный папилломатоз

Рецидивирующий респираторный папилломатоз 
(РРП) представляет собой заболевание, вызванное виру-
сом папилломы человека. РРП развивается в верхних 
дыхательных путях, особенно в гортани. Это, как прави-
ло, проявляется в детстве и, как полагают, приобретает-
ся в результате вагинальных родов, особенно от мате-
рей с кондиломами [76]. Однако РРП может иногда быть 
диагностирован и у взрослых пациентов [77].

Бронхолегочное распространение РРП встречается 
редко, примерно в 2 % случаев [78]. Характерно, что 
легочные поражения состоят из двусторонних множест-
венных полостей, тонкостенных кист и узелков, которые 
преобладают в нижних долях [79]. Сообщалось об эво-
люции узелков в толстостенные полости, далее в тонко-
стенные кисты. Кисты обычно < 5 см в диаметре, выстла-
ны плоскоклеточным эпителием. Папилломы внутри 
дыхательных путей могут быть устранены методом 
лазерной терапии однако вмешательство на трахее 
может способствовать распространению папиллом в 
паренхиме легких. Ответ на терапию цидофовиром была 
отмечен у 61 % пациентов с РРС [80]. 

МКЗЛ при гипер-IgE синдроме

Гипер-IgE синдром является редким синдромом 
первичного иммунодефицита, который характеризуется 
очень высоким уровнем IgE (в среднем 20,000 UI×мл-1), 
рецидивирующими инфекциями (особенно легочными 
и кожными), скелетными аномалиями и аномалиями 
соединительной ткани [81]. Рецидивирующие абсцессы 
кожи и пневмония вызвана преимущественно S. aureus. 
Были описаны мутации в гене STAT3 (аутосомно-доми-
нантное наследование) и в генах TYK2 и DOCK8 (ауто-
сомно-рецессивное) [82].

Начало пневмонии колеблется от периода 
новорожд енности до 3-х лет, с последующим образова-
нием кист (одиночных или множественных) после пнев-
монии (до 8 лет). Размер кист варьирует от 1 до 12 см. 
Кисты могут разрешиться после длительной антибиоти-
котерапии. 

МКЗЛ злокачественного генеза

Метастазы сарком

Спонтанный пневмоторакс который возникает вслед-
ствие кистозных легочных метастазов саркомы, является 
рецидивирующим почти у половины пациентов и 
обусловливает повышение уровня смертности по сравне-
нию с пациентами без этого осложнения [83]. Основные 

типы клеток составляют клетки ангиосаркомы (39 %), 
лейомиосаркомы (15 %) и остеосаркомы (15 %). 

Другие малигнизации

Множественные кисты были зарегистрированы при 
бронхиолоальвеолярной карциноме [84]. Кистозные 
метастазы иногда наблюдались у пациентов с раком тол-
стой и прямой кишок, бронхогенной карциномой и 
раком поджелудочной железы [85, 86].

Врожденные кистозные заболевания

Врожденный поликистоз легких включает в себя 
врожденные пороки развития — кистозную аденомато-
идную мальформацию (кистозную гипоплазию), легоч-
ную секвестрацию, врожденную долевую эмфизему и 
бронхогенные кисты [1, 87]. 

Кистозная аденоматоидная мальформация (КАМ) лег-
ких впервые была классифицирована патологом J. T. 
Stoker в 1977 г. [88]. КАМ — это легочная эмбриопатия, 
представленная пороком развития терминальных субсег-
ментарных бронхов и бронхиол. КАМ возникает вследст-
вие избыточного разрастания терминальных бронхиол в 
эмбриональном периоде внутриутробного развития. 
Данные образования представляют расширения кисто-
образной формы различных размеров, выстланные кубо-
видным или цилиндрическим эпителием. Патомор фо-
логически выделяют три формы аномалии: І — единич-
ные или множественные кисты размером более 2 см с 
тканевыми элементами, похожими на нормальные альве-
олы; ІІ — множественные небольшие кисты менее 1 см в 
диаметре с бронхиолами и альвеолами, примерно в 50 % 
случаев связаны с другими тяжелыми аномалиями 
(например, почечной агенезией или диафрагмальной 
грыжей) [89]; ІІІ — обширное поражение обычно неки-

Рис. 7. КАМ нижней доли правого легкого у взрослого муж-

чины (38 лет) с исходом в формирование многокамерных 

буллезных образований с полным исчезновением легочной 

паренхимы.

стозного характера со смещением средостения.
В прошлом тысячелетии КАМ диагностировали 

чрезвычайно редко, как правило, у детей в связи с нара-
стающей респираторной недостаточностью и развити-
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ем осложнений. В настоящее время регулярное прове-
дение дородовой ультрасонографии привело к более 
частому пренатальному выявлению КАМ. Большинство 
выявленных случаев подтверждают постнатально в 
период новорожденности Тем не менее КАМ могут 
диагностировать и у детей более старшего возраста, и 
даже у взрослых в связи с рецидивирующими воспали-
тельными процессами или в качестве случайной наход-
ки [90 ] (рис. 7).

Другие причины МКЗЛ

МКЗЛ генетического происхождения

Нейрофиброматоз

Тонкостенные кисты (в пределах от трех до > 100), 
особенно в верхних долях, в сочетании феноменом 
“матового стекла” были зарегистрированы у пациентов 
с I типом нейрофиброматоза [91].

Синдром Элерса-Данлоса

Множественные тонко- и тостостенные кисты были  
описаны у пациентов с типом IV синдрома Элерса-
Данлоса с осложнениями в виде кровотечения и спон-
танного пневмоторакса  [92]. 

Синдром Протея

Синдром Протея является спорадическим, врожден-
ным, сложным расстройством с асимметричным и 
непропорциональным разрастанием частей тела, соеди-
нительной ткани и сосудистыми мальформациями. 
Легочные кистозные мальформации присутствуют при-
мерно в 10 % случаев и являются частью диагностиче-
ских критериев синдрома. Они состоят из множества 
тонкостенных и толстостенных кист и эмфизематозных 
расширений воздушных путей всех размеров [93].

Десквамативная интерстициальная пневмония

Десквамативная интерстициальная пневмония 
(ДИП) характеризуется интраальвеолярним накопле-
нием макрофагов, содержащих пигменты, идентичные 
тем, что наблюдаются при расстройствах, связанных с 
курением (то есть респираторном бронхиолите, респи-
раторном бронхиолите ассоциированном с интерсти-
циальным заболеванием легких и Лангерганс-кле точ-
ном  гистиоцитозе легких [94]. На КТ-скано граммах 
легких преобладают диффузные изменения по типу 
“матового стекла”, особенно в средних и нижних зонах 
легочных полей, с дополнительными признаками, ука-
зывающими на фиброз. Кисты регистрируются с часто-
той в среднем 30 % преимущественно в нижних зонах 
легочных полей [95]. 

Гиперсенситивный пневмонит

Легочные кисты присутствовали в 13 % случаев в 
группе из 182 пациентов с подострым гиперсенситив-
ный пневмонитом [96]. Их размер колебался от 3 до 25 
мм при максимальном диаметре от одного до 15 со слу-
чайным распределением. Диффузное затемнение по 
типу “матового стекла” присутствовало у всех пациен-
тов. Бронхиолярная обструкция лимфоцитарним 
инфильтратом была причиной возникновения кист. 
Кисты также наблюдались и при хроническом гиперсен-

ситивном пневмоните.
Механизмы формирования кист

Было описано несколько механизмов образования 
кист; однако большинство из них остаются теоретиче-
скими. Они включают механизм бронхиолярного 
обратного клапана, механизм окклюзии сосудов или 
ишемического некроза, а также расширение бронхиол. 
Деградация соединительной матрицы, особенно 
металлопротеиназ, может играть роль, особенно при 
ЛАМ и ГКЛ.

Клапанный механизм

Клапанный механизм как основная причина возник-
новения кист был описан B. Brooke [97]: «это механизм, 
при котором вход с бронха в полость легких становится 
обструктивным в клапаноподобной манере, очевидно с 
куском некротической ткани, и таким образом позволя-
ет попадание воздуха во время вдоха, но и предотвра-
щает выход под время выдоха». Учитывая это, «вопрос 
имеет практический и терапевтический, а также акаде-
мический, аспекты». В качестве доказательства B. Brooke 
провел исследование — вставил пневмоторакальную 
иглу непосредственно через заднюю стенку грудной 
клетки у пациентки, у которой был туберкулез с диссе-
минацией кистозной полости, и манометр показал дав-
ление, которое превышало атмосферное, Давление в 
полости снизилось до уровня атмосферного после 
откачки 100 см3 воздуха. Напряженные полости часто 
встречаются при туберкулезе легких. 

Клапанный механизм лежит в основе раннего экс-
пираторного закрытия дыхательных путей (ЭЗДП) у 
больных хроническим обструктивным заболеванием 
легких — основной причины формирования центриа-
цинарной эмфиземы (газовых ловушек) и гиперинфля-
ции легких. (рис. 8).

                 

Рис. 8. Центриацинарная эмфизема (стрелки) у больного 

ХОЗЛ.

Значительный вклад в изучение ЭЗДП внесли рабо-
ты проф. А. П. Зильбера и сотрудников [98]. Суть этого 
физиологического механизма состоит в следующем. В 
ходе выдоха, когда объем легких приближается к оста-
точному, в различных легочных зонах задерживается 
разное количество газа.

В развитии ЭЗДП имеет значение и повышение экс-
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трапульмонального давления мышцами грудной клетки 
при активном выдохе, суживающее или закрывающее 
бронхи, прежде чем из легких выйдет воздух. 
Необходимо отметить, что у здорового человека выдох, 
в отличие от вдоха, осуществляется пассивно за счет 
тяжести грудной клетки и эластической тяги легких. У 
больных с бронхообструктивным синдромом в выдохе   
принимают     активное участие дыхательные мышцы, 
прилагаемые при этом мышечные усилия повышают 
внутригрудное (плевральное) давление и ведут к ЭЗДП. 
Этим объясняется эффективность применения методов 
коррекции режима дыхания, основанных на пассивиза-
ции выдоха и применении метода ПДКВ.

Таким образом, ЭЗДП возникает при частичном 
сужении просвета бронхов мокротой или кусочками 
некротизированной ткани, вследствие воспаления сли-
зистой оболочки или бронхиолоспазма: в области суже-
ния ускоряется поток и снижается радиально направ-
ленное давление, препятствующее спадению бронха. То 
же происходит при потере эластичности альвеол и 
бронхиол.

Центрилобулярная эмфизема у больных ХОЗЛ может 
приводить к формированию воздушных булл, что явля-
ется серьезным осложнением, иногда требующим 
хирургического вмешательства.

Другие механизмы

Альтернативными механизмами формирования 
кист являются бронхиолоэктазы, которые могут транс-
формироваться в кисты, что характерно для Лангерганс-

клеточного гистиоцитоза легких, деградация и разруше-
ние эластических волокон легочной ткани при лимфан-
гиолейомиоматозе  [99]. При иммуногистохимическом 
исследования металлопротеиназ (ММР) и их ингибито-
ров было установлено, что ММР-2 и ММР-9 ответствен-
ны за разрушение соединительной ткани и образование 
кист при ЛАМ [100]. 

Заключение

Ранее были описаны более общие особенности 
МКЗЛ на рентгенограмме легких, а их морфология точно 
анализировалась только с помощью патологоанатомов, 
особенно при аутопсии. Основные изменения произош-
ли, когда КТ (особенно с высоким разрешением) стала 
широко доступной. Были точно охарактеризованы осо-
бенности КТ-признаков ЛАМ и ГКЛ. Все большее число 
причин МКЗЛ были установлены недавно. В настоящее 
время обычно диагностируется СБХД, почти неизвест-
ный большинству пульмонологов несколько лет назад. 
10–15 лет назад любая женщина с МКЗЛ на КТ имела 
диагноз ЛАМ без учета любого дифференциального 
диагноза. Диагностические процедуры стали более пря-
мыми и точными. 

Поскольку пневмоторакс является общим проявле-
нием у пациентов с МКЗЛ (особенно при ЛАМ и СБХД), 
влияние больших перепадов давления окружающей 
среды может ускорять его возникновение. В связи с 
этим, наряду с фармакотерапией основного заболева-
ния, пациентам не следует часто путешествовать воз-
душным транспортом; глубоководный дайвинг, полеты 
и альпинизм могут привести к серьезным последствиям.
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