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Резюме
Синдром мультикістозної легені (СМЛ) визначається наявністю 

на комп'ютерних томограмах множинних, округлих паренхіматоз-
них просвітлень, які мають чіткі розмежування з нормальною 
паренхімою та товщиною стінки < 2 мм. Основною клінічною мані-
фестацією СМЛ є пневмоторакс, який зазвичай рецидивує, а також 
респіраторна недостатність. КТ-характеристики можуть зробити 
свій внесок в ідентифікацію хвороби, проте конкретний діагноз 
значною мірою залежить від наявності сумісних клінічних симпто-
мів, позалегеневих ознак системного та/або спадкового захворю-
вання.

Розрізняють три основні причини СМЛ  — лімфангіолейоміома-
тоз — ЛАМ (спорадичний або асоційований з комплексом туберозного 
склерозу), Лангерганс-клітинний гістіоцитоз (ЛКГ) легень та останнім 
часом — синдром Берта-Хогга-Дьюбе (Birt-Hogg-Dube), який асоційо-
ваний з мутаціями гена FLCN.

Інші причини СМЛ включають лімфоїдні порушення у легенях, 
особливо при синдромі Шегрена (Sjögren’s syndrome), хворобу відкла-
дення безамілоїдного імуноглобуліну; інфекції; малігнізації, особливо 
метастази сарком; десквамативну інтерстиціальну пневмонію, гіпер-
сенситивний пневмоніт, криптогенну організуючу пневмонію з нети-
повою регресією у вигляді утворення порожнин та ін.

Випадки регресії СМЛ при інших захворюваннях реєструються в 
літературі рідко, причому регресія СМЛ документується зазвичай на 
підставі позитивної динаміки функціональних показників без верифі-
кації КТ-даними.

У статті наведено короткий опис двох випадків регресії СМЛ з 
демонстрацією позитивних змін КТ.

Представлені випадки регресії СМЛ підтверджують ефектив-
ність глюкокортикостероїдної терапії, яка сприяла відновленню 
прохідності бронхіол за рахунок зниження компресії інфільтратами 
у хворого на організуючу пневмонію та інволюції гранульоматозно-
го процесу у пацієнтки с гіперсенситивним пневмонітом, що в 
результаті припинило функціонування клапанного механізму фор-
мування кіст.

Ключові слова: синдром мультикістозної легені при організуючій 
пневмонії та гіперсенситивному пневмоніті, глюкокортикостероїдна 
терапія, регресія
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MULTICYSTIC LUNG SYNDROME: 

RARE CASES OF REGRESSION
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Abstract
Multicystic lung syndrome (MLS) is defined by a presence on chest 

computed tomography of multiple, round parenchymal attenuations, 
having distinct borders with normal parenchyma and < 2 mm thick wall. 
Pneumothorax, usually relapsing, and respiratory failry are the major clini-
cal manifestations of MLS. CT findings  can make certain contribution into 
recognition of the disease but diagnosis is largely based on appropriate 
symptoms, extrapulmonary signs of systemic disease and/or congenital 
disease.

There has been described three major causes of MLS — lymphangi-
oleiomyomatosis — LAM (sporadic or associated with tuberal sclerosis 
complex), pulmonary Lanherhans cell histiocytosis (LCH) and in recent 
time — Birt-Hogg-Dube) syndrome, associated with gene FLCN mutations.

Other causes of MLS include lymphoid disorders of lung, especially in 
Sjögren's syndrome, non-amyloid immunoglobulin deposition disease; 
infections; malignancy, mainly sarcoma metastasis; desquamative intersti-
tial pneumonia, hypersensitivity pneumonitis, cryptogenic organizing 
pneumonia with atypical cavity forming regression etc.

The cases of regression of MLS in other diseases are rare. In most 
cases according to literature data regression is documented based on 
functional improvement which is not confirmed by CT data.

The article presents the brief description of two clinical cases of MLS 
with demonstration of positive CT changes.

Presented cases of MLS regression confirm the effectiveness of gluco-
corticosteroid treatment, which help to restore bronchial passability by 
means of reduction of compression caused by pulmonary infiltration in 
patient with organizing pneumonia and involution of granulamatous pro-
cess in patient with hypersensitivity pneumonitis. In both cases the valvu-
lar mechanism of cyst genesis has been interrupted.

Key words: multicystic lung syndrome caused by organizing pneu-
monia and hypersensitivity pneumonitis, glucocorticosteroid therapy, 
regression.
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атмосферного  після відкачування 100 см3 повітря. 
Напружені порожнини часто трапляються при тубер-
кульозі ле гень.

Клапанний механізм лежить в основі раннього експі-
раторного закриття дихальних шляхів (ЕЗДШ) у хворих 
на хронічне обструктивне захворювання легень  — 
основна причина формування центроацинарної емфізе-
ми (газових пасток) та гіперінфляції легень (рис. 1).

Значний внесок у вивчення ЕЗДШ зробили роботи 
проф. А. П. Зільбера та співробітників [5]. Суть цього фізі-
ологічного механізму ось у чому. Під час видиху, коли 
обсяг легень наближається до залишкового, у різних 
легеневих зонах затримується різна кількість газу.

У розвитку ЕЗДШ має значення підвищення екстра-
пульмонального тиску м'язами грудної клітки при актив-
ному видиху, що звужує або закриває бронхи, перш ніж 
з легень вийде повітря. Необхідно відзначити, що у здо-
рової людини видих, на відміну від вдиху, здійснюється 
пасивно за рахунок тяжкості грудної клітки та еластичної 
тяги легень. У хворих з бронхообструктивним синдро-
мом у видиху беруть активну участь дихальні м'язи, м'я-
зові зусилля, що додаються при цьому, підвищують вну-
трішньогрудний (плевральний) тиск і ведуть до ЕЗДШ. 
Цим пояснюється ефективність застосування методів 
корекції режиму дихання, що ґрунтуються на пасивізації 
видиху та застосуванні методу позитивного тиску напри-
кінці видиху.

Таким чином, ЕЗДШ виникає при частковому звужен-
ні просвіту бронхів мокротинням або шматочками 
некротизованої тканини, внаслідок запалення слизової 
оболонки або бронхіолоспазму: в області звуження при-
скорюється потік і знижується радіально спрямований 
тиск, що перешкоджає спаду бронха. Те саме відбуваєть-
ся при втраті еластичності альвеол та бронхіол.

Центрилобулярна емфізема у хворих на ХОЗЛ може 
призводити до формування повітряних булл, що є сер-
йозним ускладненням, що іноді потребує хірургічного 
втручання.

Альтернативними механізмами формування кіст є 
бронхіолоектази, які можуть трансформуватися в кісти, 
що характерно для ЛКГ легень, деградація та руйнуван-
ня еластичних волокон легеневої тканини при ЛАМ [6]. 
При імуногістохімічному дослідженні металопротеїназ 
(ММР) та їх інгібіторів було встановлено, що ММР-2 та 
ММР-9 відповідальні за руйнування сполучної тканини 
та утворення кіст при ЛАМ [7].

При збереженні умов для функціонування клапан-
ного механізму (наприклад, обтурація бронхіол ЛАМ-
клітинами при прогресуванні ЛАМ або гранульомами 
при ЛКГ за відсутності терапії та продовження куріння) 
кількість кіст збільшується, що призводить до прогре-
сування СМЛ із формуванням «комірчастої легені» 
(рис. 2).

Випадки регресії СМЛ при інших захворюваннях реє-
струються в літературі рідко, причому регресія СМЛ 
документується зазвичай на підставі позитивної динамі-
ки функціональних показників без верифікації КТ-да-
ними.

Нижче наведено короткий опис двох випадків регре-
сії СМЛ з демонстрацією позитивних змін КТ.

Синдром мультикістозної легені (СМЛ) визначається 
наявністю на комп'ютерних томограмах множинних, 
округлих паренхіматозних просвітлень, які мають чіткі 
розмежування з нормальною паренхімою та товщиною 
стінки < 2 мм. Основною клінічною маніфестацією СМЛ є 
пневмоторакс, який зазвичай рецидивує, а також респі-
раторна недостатність. КТ-характеристики можуть зро-
бити свій внесок в ідентифікацію хвороби, проте кон-
кретний діагноз значною мірою залежить від наявності 
сумісних клінічних симптомів, позалегеневих ознак сис-
темного та/або спадкового захворювання [1, 2, 3].

Розрізняють три основні причини СМЛ — лімфангіо-
лейоміоматоз — ЛАМ (спорадичний або асоційований з 
комплексом туберозного склерозу), Лангерганс-клітин-
ний гістіоцитоз (ЛКГ) легень та останнім часом — синд-
ром Берта-Хогга-Дьюбе (Birt-Hogg-Dube), який асоційо-
ваний з мутаціями гена FLCN [1].

Інші причини СМЛ включають лімфоїдні порушення 
у легенях, особливо при синдромі Шегрена (Sjögren’s 
syndrome), хворобу відкладення безамілоїдного імуно-
глобуліну; інфекції; малігнізації, особливо метастази сар-
ком; десквамативну інтерстиціальну пневмонію, гіпер-
сенситивний пневмоніт, криптогенну організуючу пнев-
монію з нетиповою регресією у вигляді утворення 
по рож нин та ін.

Було описано кілька механізмів утворення кіст; про-
те більшість із них залишаються теоретичними. Вони 
включають механізм зворотного бронхіолярного клапа-
на, механізм оклюзії судин або ішемічного некрозу, а 
також розширення бронхіол. Деградація сполучнотка-
нинної матриці, особливо за участю металопротеїназ, 
може відігравати роль, особливо при ЛАМ та ЛКГ.

Клапанний механізм як основна причина виник-
нення кіст був описаний B. Brooke [4]: «це механізм, при 
якому вхід із бронха в порожнину легень стає обструк-
тивним у клапаноподібній манері, очевидно, зі шма-
точком некротичної тканини, і таким чином дозволяє 
попадання повітря під час вдиху, але й запобігає вихо-
ду під час видиху». Як доказ B. Brooke провів дослі-
дження — вставив пневмоторакальну голку безпосе-
редньо через задню стінку грудної клітини у пацієнтки, 
у якої був туберкульоз з дисемінацією кістозної порож-
нини, і манометр показав тиск, який перевищував 
атмосферний, Тиск у порожнині знизився до рівня 

Рис. 1. Центроацинарна емфізема (стрілки) у хворого на 

ХОЗЛ
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Рис. 2. А — ЛАМ у 34-річної жінки з задишкою. КТ демонструє численні окремо диференційовані кісти; Б —  ЛАМ у 42-річної 

жінки з прогресуючою задишкою. На КТ множинні, різної форми та розмірів кісти, практично повністю заміщають парен-

хіму легень

Рис. 3. КТ (аксіальний зріз на рівні дуги аорти) пацієнта О. Криптогенна організуюча пневмонія в гострий період (ліворуч) 

через місяць після початку ГКС-терапії (в центрі) і через рік спостереження (праворуч)

1. Пацієнт О., 65 років.
Клінічний діагноз: криптогенна організуюча пневмо-

нія у верхніх частках, респіраторна недостатність, MRC 2.
Підстава для діагнозу: сумісні клінічні симптоми 

(гострий початок, підвищення температури тіла до суб-
фебрильних цифр, сухий кашель, задишка під час звич-
ного фізичного навантаження, загальна слабкість), нее-

фективність попередньої антибактеріальної терапії, 
негативні тести на туберкульоз, можлива КТ-картина [8] 
(дво сторонні консолідації з множинними газовими 
порожнинами (рис. 3), а також швидка клінічна відповідь 
на застосування дексаметазону.

Пацієнту було призначено двоступінчасту ГКС-тера-
пію: дексаметазон по 12 мг на добу внутрішньовенно 

Рис. 4. Динаміка структури загальної ємності легень у пацієнта О.
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протягом 7 днів, потім метилпреднізолон у таблетках по 
16 мг на добу протягом 4 тижнів. При виконанні КТ відмі-
чено різке зменшення щільності консолідацій із тран-
сформацією порожнин у кісти. Рекомендовано поступо-
ве зменшення дози метилпреднізолону до повної відмі-
ни. Через 1 рік після виписки з клініки суб'єктивних 
симптомів не було, на КТ відзначалося різке зменшення 
розмірів кіст до їх зникнення (рис. 3, праворуч). 

При дослідженні структури загальної ємності та ди фу-
зійної здатності легень спостерігалося зменшення ступе-
ня рестриктивних порушень та збільшення DLCO з 25,8 
до 58,7 % від належних величин (рис. 4, 5).

Пацієнту рекомендовано спостереження за місцем 
проживання пульмонологом, контрольне обстеження в 
Інституті через 1 рік.

2. Пацієнтка Ш., 60 років.
Клінічний діагноз: Гіперсенситивний пневмоніт 

не встановленої природи, підгостра форма, множинні 
кісти розмірами до 12 мм переважно у S3 та S6 легень, 
респіраторна недостатність, MRC 2.

Легеневі кісти присутні в середньому у 13 % пацієн-
тів з підгострим гіперсенситивним пневмонітом [9]. Їх 
розмір коливається від 3 до 25 мм за максимального 
діаметра від одного до 15 з випадковим розподілом. 
Дифузне затемнення за типом «матового скла» є у всіх 
пацієнтів. Бронхіолярна обструкція лімфоцитарним 
інфільтратом є причиною виникнення кіст. Кісти також 
спостерігаються при хронічному гіперсенситивному 
пневмоніті.

Динаміка КТ-даних у процесі лікування та спостере-
ження представлена на рис. 6.

Як видно на рисунку зліва, на тлі зниження прозоро-
сті паренхіми різної інтенсивності в різних ділянках, в 
6-му сегменті з обох боків визначаються кісти різних 
розмірів (від 2 до 12 мм в діаметрі, зі стінками, що добре 
диференціюються.

При дослідженні дифузійної здатності легень від-
значалося різке зниження показника DLCO 
(рис. 7).

Пацієнтці було призначено метилпреднізолон у дозі 
24 мг на добу протягом 4 тижнів з наступним візитом та 

Рис. 5. Динаміка дифузійної здатності легень у пацієнта О.

Рис. 6. КТ (аксіальний зріз на рівні поділу головних бронхів) пацієнтки Ш. Гіперсенситивний пневмоніт до лікування (ліво-

руч) через 5 тижнів після початку ГКС-терапії (в центрі) та через 2 роки спостереження (праворуч)



КЛІНІЧНІ СПОСТЕРЕЖЕННЯ 39

Український пульмонологічний журнал.  2023, № 4

КТ-контролем, сеанси дихання з позитивним тиском 
наприкінці видиху.

На 2-му візиті відзначала суттєве зменшення задиш-
ки, інтенсивності кашлю. На КТ (рис. 6, у центрі) помітно 
зменшилися у розмірах та кількості легеневі кісти, збері-
галися обмежені ділянки «матового скла» у паренхімі. 
Рекомендовано зниження дози метилпреднізолону на 2 
мг на добу протягом 10 днів до досягнення підтримуючої 
(6 мг на добу) з наступним візитом та КТ-контролем.

У зв'язку із військовим вторгненням Росії тимчасово 
покинула межі України, у зв'язку з чим наступний візит 
відбувся лише у серпні 2023 року.

Задишка та кашель не турбували. На КТ від 25.08. 
2023 року (рис. 6, праворуч) — повне зникнення кіст, на 

місці яких визначаються лінійні тіні (інтерстиційний 
фіброз), ділянки «матового скла» в паренхімі не визна-
чаються. Показник DLCO збільшився вдвічі: із 36 до 
73 % (рис. 7). Рекомендовано спостереження із КТ-конт-
ролем через 6 міс.

Висновок

Представлені випадки регресії СМЛ підтверджують 
ефективність ГКС-терапії, яка сприяла відновленню про-
хідності бронхіол за рахунок зниження компресії у зв’яз-
ку з розсмоктуванням інфільтратів у першому випадку та 
інволюції гранульоматозного процесу у другому, що в 
результаті припинило функціонування клапанного ме-
ханізму формування кіст.

Рис. 7. Динаміка DLCO пацієнтки Ш. у процесі лікування метилпреднізолоном та через 2 роки спостереження (праворуч)
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