
ОГЛЯДИ ЛІТЕРАТУРИ 43

Український пульмонологічний журнал.  2019, № 4

В. К. Гаврисюк

МУЛЬТИКИСТОЗНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ

(ЧАСТЬ IІ)

ГУ «Национальный институт фтизиатрии и пульмонологии им. Ф. Г. Яновского НАМН Украины»

МУЛЬТИКІСТОЗНІ ЗАХВОРЮВАННЯ ЛЕГЕНЬ

(ЧАСТИНА IІ)

В. К. Гаврисюк

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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