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ВВЕДЕНИЕ: Врожденные аномалии легких и бронхов возникают в результате нарушений развития на любом из этапов 
формирования органа. Проявления указанных изменений могут значительно варьировать: от  минимальных по  размеру 
до крупных объемных образований, занимающих большую часть легкого, которые приводят к гибели плода или выражен-
ным дыхательным нарушениям после рождения. Своевременная и точная пренатальная диагностика пороков развития лег-
ких является одним из основополагающих факторов, определяющих прогноз и тактику ведения беременности. 
ЦЕЛЬ: Продемонстрировать наиболее типичные признаки широкого спектра врожденных аномалий легких по  данным 
УЗИ и МРТ. 
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ: Поиск литературы осуществлялся в открытых информационных базах на русском и англий-
ском языках Medline, PubMed, Web of Science, РИНЦ, еLIBRARY по ключевым словам и словосочетаниям: «пренатальная 
диагностика», «МРТ плода», «УЗИ», «фетальная МРТ», «ВПР», «врожденные пороки развития легких». 
РЕЗУЛЬТАТЫ: На основании данных литературы и собственного многолетнего опыта применения УЗИ и МРТ в диагно-
стике аномалий развития легких описаны ключевые признаки нормального развития и наиболее частых видов указанной 
патологии. Представлен алгоритм диагностического поиска врожденных пороков легких. 
ЗАКЛЮЧЕНИЕ: УЗИ относится к основным методам диагностики врожденных аномалий развития легких. Фетальная МРТ 
используется для уточнения характера и  протяженности изменений, более детальной оценки смежных органов, а  также 
определения сочетанных пороков развития. Понимание особенностей лучевой семиотики пороков развития легочной систе-
мы и основных признаков указанных аномалий является основополагающим критерием пренатального консультирования, 
а также пери- и постнатального ведения данной категории пациентов. 
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INTRODUCTION: Congenital lung malformations are result of developmental disorders at any stage of organ formation. 
Manifestations of these changes vary significantly: from minimal in size to large space-occupying lesion of the lung, which can 
cause fetal death or severe postnatal respiratory disorders. In proper time and accurate prenatal diagnosis of lung development 
abnormalities is one of the fundamental factors determining management of pregnancy and prognosis. 
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Введение. Врожденные аномалии легких и  брон-
хов возникают в  результате нарушений развития 
на любом из этапов формирования органа: между 3-й 
и  6-й неделями гестации, когда на  передней кишке 
появляется дивертикул трахеи, между 6-й и  16-й 
неделями развития — в результате деления бронхов, 
и после 16 нед — вследствие активного формирова-
ния альвеолярного аппарата. Проявления указанных 
изменений значительно варьируют: от минимальных 
по размеру, как правило, бессимптомных изменений 
до  крупных объемных образований, занимающих 
большую часть легкого, которые приводят к  гибели 
плода или выраженным дыхательным нарушениям 
после рождения. Своевременная и точная пренаталь-
ная диагностика аномалий развития легких является 
одним из  основополагающих факторов, определяю-
щих прогноз, тактику ведения беременности и  воз-
можное планирование как пренатального, так и пост-
натального хирургического вмешательства. 

Ультразвуковое исследование (УЗИ) относится 
к  основным методам визуальной диагностики при 
оценке пороков развития плода. Большинство струк-
турных изменений легких могут быть обнаружены 
при рутинной эхографии на  сроке 18–20 нед бере-
менности [1]. При этом в  некоторых случаях, даже 
в  руках опытных специалистов, прецизионная эхо-
графическая диагностика может быть затруднитель-
на, в особенности при маловодии, избыточной массе 
тела беременной или на более поздних сроках геста-
ции. В  таких случаях для подтверждения диагноза 
либо получения дополнительной информации требу-
ется выполнение магнитно-резонансной томографии 
(МРТ). При значительно менее выраженном влия-
нии на качество изображений конституции беремен-
ной, положения плода или количества околоплодных 
вод к преимуществам данного метода можно отнести 
крупное поле обзора и высокий естественный конт-
раст от мягких тканей. Как и при УЗИ, МРТ выпол-

няется без использования седативных препаратов 
или внутривенного контрастирования. 

Цель. Продемонстрировать наиболее типичные 
признаки широкого спектра врожденных аномалий 
легких по  данным УЗИ и  МРТ, а  также алгоритм 
диагностического поиска. 

Материалы и  методы. Поиск литературы осу-
ществлялся в  открытых информационных базах 
на русском и английском языках Medline, PubMed, 
Web of Science, РИНЦ, еLIBRARY по  ключевым 
словам и  словосочетаниям: «пренатальная диагно-
стика», «МРТ плода», «УЗИ», «фетальная МРТ», 
«ВПР», «врожденные пороки развития легких». 

Эмбриональное развитие легких. Легочная 
система человека начинает развиваться на  26–33-й 
день беременности из  переднего отдела первичной 
кишки. Дальнейшее развитие включает как несколь-
ко периодов (эмбриональный, фетальный, постна-
тальный), так и  фаз (эмбриональная, псевдогланду-
лярная, каналикулярная, саккулярная и  альвеоляр-
ная) [2]. В эмбриональной фазе (4–7 нед беременно-
сти) формируются зачатки легких, основных 
дыхательных путей и  плевры. Псевдогландулярная 
фаза (5–17 нед) характеризуется развитием бронхи-
ального дерева, крупных отделов дыхательной парен-
химы и ацинусов. При этом ацинарный эпителий еще 
не дифференцирован. В  каналикулярной фазе (16–
26 нед) происходит созревание дистальных дыхатель-
ных путей, аэрогематического барьера, появление 
сурфактанта, дальнейшее формирование ацинусов. 

Саккулярная (мешотчатая) фаза (24–38 нед) 
в  основном характеризуется увеличением будущих 
воздушных пространств. В  альвеолярной фазе (36 
нед — 3–8 лет) происходит формирование вторичных 
перегородок, образующих альвеолы. Этот процесс 
может начинаться до  рождения и  в постнатальном 
периоде. Позже происходит увеличение количества 
воздушных пространств, респираторных бронхиол 
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OBJECTIVE: To demonstrate the most typical features of a wide range of congenital lung anomalies by ultrasound and MRI. 
MATERIALS AND METHODS: The literature search was performed in open Russian and English databases Medline, PubMed, 
Web of Science, RSCI, eLIBRARY using keywords and phrases: «prenatal diagnosis», «fetal MRI», «ultrasound diagnostics», 
«сongenital lung malformations». 
RESULTS: Based on literature data and our own experience in the use of ultrasound and MRI in diagnosis of сongenital lung 
malformations, the main signs of normal development and the most specific types of lung anomalies are described. Algorithm for 
diagnostic search for congenital lung malformations is presented. 
CONCLUSION: Ultrasound is the main method for diagnosing congenital lung anomalies. Fetal MRI is used to clarify the nature 
and extent of changes, a more detailed assessment of adjacent organs, also to determine Multiple congenital anomalies. 
Understanding the characteristics of semiotics of lung malformations and the main signs of these anomalies is a fundamental cri-
terion for prenatal counseling, as well as peri- and postnatal management of this category of patients. 
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и альвеолярных мешочков. Все фазы развития легко-
го пересекаются между собой, потому как большин-
ство процессов созревания легких начинаются цент-
рально и  продвигаются на  периферию. Необходимо 
отметить, что точное начало и окончание созревания 
микроваскулярной сети, завершение альвеолярной 
фазы неизвестно [2]. 

Визуализация легких в  норме. Неизмененная 
паренхима легких при УЗИ имеет гомогенную эхо-
структуру на  протяжении всей беременности. На 
более ранних сроках легкое гипоэхогенно относи-
тельно ткани печени, с прогрессированием беремен-
ности эта разница становится менее очевидна. 
Визуализация гортани, глотки и  трахеи на  ранних 
сроках гестации обычно ограничена, а на более позд-
них сроках отображается в виде тубулярных гипоэхо-
генных структур, заполненных жидкостью [3]. 

Т2-ВИ являются оптимальными последователь-
ностями для оценки легких плода, трахеи и главных 
бронхов по  данным МРТ. Ввиду значительного 
количества жидкости, легкие имеют относительно 
гомогенный гиперинтенсивный сигнал на  Т2-ВИ 
по сравнению с тканью печени, селезенки или стен-
кой грудной клетки. При этом с прогрессированием 
беременности интенсивность сигнала на  Т2-ВИ 
в  норме повышается, что связано с  увеличением 
количества жидкости в  формирующихся альвеолах 
[4–6] и может быть использовано в качестве марке-
ра структурной зрелости легких. В отличие от УЗИ 
визуализация верхних дыхательных путей на фоне их 
гиперинтенсивного сигнала на Т2-ВИ, как правило, 
не вызывает сложностей (в особенности на  более 
поздних сроках гестации) (рис. 1). 

Кистозно-аденоматозная мальформация легких. 
Кистозно-аденоматозная мальформация легких 
(кистозно-аденоматозный порок развития легких, 
КАМЛ, КАПРЛ) составляет до  половины от  всех 
пороков легкого и  встречается с  частотой 1 
на  25 000–35 000 беременностей [7]. Указанные 
образования относятся к  гамартомам и  характери-
зуются аномальным ветвлением незрелых бронхиол 
без нормального развития альвеол. Кровоснабжение 
осуществляется из  системы легочных артерий, 
а  отток по  легочным венам. В  подавляющем боль-
шинстве случаев (80–95%) заболевание возникает 
в  одном из  легких, чаще на  уровне нижних долей. 
Данных о предрасположенности локализации справа 
или слева не установлено. 

По классификации Stocker и соавт. (1977) выде-
ляют три типа КАМЛ [8]. 

I тип — состоит из единичных или множественных 
кист (3–10 см). 

II тип — включает множественные мелкие кисты 
(0,5–2,0 см). 

III тип — микрокистозная масса с размерами кист 
не более 0,2 см. 

Позднее были выделены 0 и IV типы [9]. Тип 0 пред-
ставляет собой солидное образование (ацинарная дис-
плазия), а IV — образование с преобладанием много-
камерных периферических тонкостенных кист [10]. 

Согласно классификации Adzick и  соавт. выде-
ляют два типа КАМЛ: макрокистозный (множе-
ственные крупные кисты более 0,5 см) и микроки-
стозный (кисты менее 0,5  см) [11]. Последний 
встречается значительно реже и имеет менее благо-
приятный прогноз. 
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Рис. 1. Беременность 28 нед. 4 дн., Т2-взвешенные изображения в сагиттальной и фронтальной (в режиме жиро-
подавления) плоскостях. Трахея, бифуркация трахеи (белые стрелки), гортаноглотка (белая пунктирная стрелка) 

Fig. 1. Gestational age 28 weeks 4 days, T2-weighted images in sagittal and frontal (fat suppressed) planes. Trachea, 
bifurcation (white arrows), hypopharynx (white dotted arrow)



Пренатальная ультразвуковая диагностика ано-
малий легочной ткани в основном возможна с 20–
21-й недели беременности. Эхографическая картина 
КАМЛ зависит от  типа порока. При I и  II типах 
в легочной ткани определяются анэхогенные кистоз-
ные включения округлой формы разного диаметра, 
при КАПРЛ III типа пораженный участок имеет 
гиперэхогенную структуру (рис. 2–4). 

Пренатальная лучевая семиотика в  зависимости 
от типа КАМЛ варьирует, при этом все они, как пра-
вило, на МРТ выглядят гиперинтенсивными относи-

тельно неизмененной ткани легких (рис.  5, 6). 
Микрокистозный тип представляется как гомоген-
ное образование повышенного сигнала на  Т2-ВИ, 
а макрокистозный — в виде образования с наличием 
разнокалиберных кист. С прогрессированием бере-
менности и  повышением интенсивности сигнала 
от легких на Т2-ВИ граница между КАМЛ и неизме-
ненной тканью становится менее очевидной. 

В редких случаях кистозный аденоматоз может 
иметь атипичный вид промежуточной интенсивности 
сигнала образования с  наличием гипоинтенсивных 
включений. В таких наблюдениях проводится диффе-
ренциальная диагностика с врожденной перибронхи-
альной миофибробластической опухолью [12]. 
В остальных случаях дифференциальную диагностику 
макрокистозных КАМЛ проводят с  бронхогенными 
кистами, гибридными формами и  опухолями средо-
стения (рис. 7), а микрокистозный тип дифференци-
руют от легочной секвестрации, врожденной эмфизе-
мы, бронхиальной атрезии и гибридных форм. 

Пиком роста легочной патологии является срок 26–
28 недель беременности [13–15]. При этом в ряде слу-
чаев, обычно после 32 нед гестации, может происхо-
дить обратное развитие КАМЛ [16, 17]. Последнее не 
исключает проведение постнатального обследования 
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Рис. 2. Эхограмма. Беременность 36 нед 2 дня. КАПРЛ 
I типа слева. Продольное трансабдоминальное сканиро-
вание. 1 — левое легкое (макрокиста отмечена стрелкой) 

Fig. 2. Echogram. Gestational age 36 weeks 2 days. 
CALM type I. Longitudinal transabdominal scanning. 

1 — left lung (arrow — microcyst)

Рис. 3. Эхограмма. Беременность 34 нед 4 дня. 
КАПРЛ II типа справа. Поперечное трансабдоминаль-
ное сканирование на уровне грудной клетки плода. 1 — 

левое легкое; 2 — правое легкое (содержит множе-
ственные кисты различного диаметра отмечены стрел-

ками); 3 — сердце 
Fig. 3. Echogram. Gestational age 34 weeks 4 days. 

CALM type II. Transverse transabdominal scanning at 
the level of the fetal chest. 1 — left lung; 2 — right lung 

(arrows — multiple cysts); 3 — heart

Рис. 4. Эхограмма. Беременность 23 нед 3 дня. КАПРЛ 
III типа справа. Поперечное трансабдоминальное скани-
рование на уровне грудной клетки плода. 1 — левое лег-
кое, 2 — правое легкое (повышенной эхогенности за счет 

множественных микрокист в структуре), 3 — сердце 
Fig. 4. Echogram. Gestational age 23 weeks 3 days. CALM 
type III. Transverse transabdominal scanning at the level of 

the fetal chest. 1 — left lung, 2 — right lung (increased 
echogenicity due to multiple microcysts), 3 — heart
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Рис. 5. Беременность 35 нед 5 дней, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной 
плоскостях. Макрокистозная форма КАМЛ (II типа по Stocker и соавт.) 

Fig. 5. Gestational age 35 weeks 5 days, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial planes. Macrocystic form of 
CALM (Stocker type II)

Рис. 6. Беременность 27 нед 1 день, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной 
плоскостях. Макрокистозная форма КАМЛ (II типа по Stocker и соавт.) 

Fig. 6. Gestational age 27 weeks 1 day, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial planes. Macrocystic form of 
CALM (Stocker type II)

Рис. 7. Беременность 24 нед 4 дня, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной 
плоскостях. Неиммунная водянка плода, тератома перикарда (толстая стрелка), гидроторакс (пунктирная стрел-

ка), легкие (короткая тонкая стрелка), отек подкожной жировой клетчатки (длинная тонкая стрелка) 
Fig. 7. Gestational age 24 weeks 4 days, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial planes. Fetal hydrops, peri-

cardial teratoma (thick arrow), hydrothorax (dotted arrow), lungs (short thin arrow), subcutaneous fat edema (long 
thin arrow)



с помощью компьютерной томографии (для определе-
ния резидуальных изменений). В  целом, чем больше 
изначальный объем опухоли по отношению к легкому, 
тем менее вероятен ее полный регресс [18]. 

К серьезным осложнениям кистозного аденоматоза 
относится развитие неиммунной водянки плода 
(НИВП), возникающей на  фоне сдавления сердца, 
нарушения лимфатического и  венозного оттока, что 
в свою очередь приводит к вторичной сердечно-сосу-
дистой недостаточности [19]. Прогнозирование 
НИВП основано на вычислении соотношения объема 
опухоли с  окружностью головки плода по  данным 
ультразвукового исследования (CCAM volume to head 
circumference ratio, CVR): если CVR превышает 1,6, 
НИВП возникает в  75% случаев, при CVR <1,6 
НИВП развивается менее чем в 3% наблюдений [20]. 

Во внутриутробном периоде появление неиммун-
ной водянки плода при пороках легкого отмечено 
в  5–9% наблюдений [15], что значительно ниже, 
чем в популяции. Так, по данным литературы, часто-
та встречаемости указанной патологии составляет 1 
на 3000–4000 новорожденных [21] (рис. 8, 9). 

Легочная секвестрация. Легочная секвестрация 
(ЛС, бронхопульмонарная секвестрация) — это уча-

стки аномальной ткани легких, не имеющие нор-
мального соединения с  трахеобронхиальным дере-
вом и  имеющие аномальное кровоснабжение 
из системного кровотока (как правило, грудной или 
брюшной отдел аорты, значительно реже  — чрев-
ный ствол, селезеночная или подключичная арте-
рии) [22]. Наличие системного аберрантного крово-
снабжения позволяет дифференцировать секвестра-
цию от иных пороков развития легкого. 

По данным различных авторов бронхопульмонар-
ная секвестрация составляет от 0,15 до 23% от всех 
аномалий легких и  относится ко второй по  частоте 
среди всех пороков развития данной локализации 

[23, 24]. Выделяют внутридолевую и  внелегочную 
(интра- и  экстралобарную) секвестрацию. 
Интралобарный тип окружен неизмененной легоч-

ной тканью и  покрыт общим листком плевры. 
В  ситуациях, когда разделение происходит после 
формирования плевры, формируется экстралобар-
ная секвестрация, покрытая собственным листком 
плевры (супрадиафрагмальный, субдиафрагмаль-
ный, трансдиафрагмальный или интрадиафрагмаль-
ный типы) [25, 26]. Вне зависимости от  типа сек-
вестры чаще встречаются на уровне базальных отде-
лов легкого слева (рис. 10). 

Пренатальная ультразвуковая диагностика ЛС 
основана на выявлении в грудной клетке или интра-
абдоминально образования повышенной эхогенно-
сти с  четкими контурами. Структура образования 
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Рис. 8. Эхограмма. Беременность 26 нед. КАПРЛ 
I типа справа. Водянка плода. Асцит. Продольное 

трансабдоминальное сканирование. 1 — правое лег-
кое, 2 — печень, 3 — асцит 

Fig. 8. Echogram. Gestational age 26 weeks. CALM 
type I. Hydrops fetalis. Ascites. Longitudinal transab-

dominal scanning. 1 — right lung; 2 — liver; 3 — ascites

Рис. 9. Беременность 30 нед 6 дней, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной 
проекциях. НИВП. Макрокистозная форма КАМЛ справа (белые стрелки), левое легкое (пунктирные стрелки), 

гидроторакс слева (короткие стрелки), отек подкожной жировой клетчатки (тонкие стрелки) 
Fig. 9. Gestational age 30 weeks 6 days, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial projections. Fetal hydrops. 

Macrocystic CALM (white arrows), left lung (dotted arrows), hydrothorax on the left (short arrows), edema of the 
subcutaneous fatty tissue (thin arrows)



чаще всего бывает однородной, но при сочетании 
с  КАПРЛ в  секвестре могут обнаруживаться 
небольшие кистозные включения округлой формы. 
К  значимым патогномоничным признакам данной 
патологии относится определение отдельного 
питающего сосуда, отходящего от аорты при цвето-
вом допплеровском картировании. Необходимо 
отметить, что указанный критерий удается выявить 
не во всех наблюдениях (рис. 11, 12). 

Диагноз устанавливается при наличии гомогенно-
го образования с четкими контурами и гиперинтен-
сивным сигналом на Т2-ВИ на МРТ. Допплеровское 
исследование является наиболее точным в  опреде-
лении питающего сосуда, который в виде линейных 
гипоинтенсивных структур не всегда удается иденти-
фицировать на МРТ [24]. Дифференциальную диаг-

ностику интралобарной секвестрации проводят 
с микрокистозным типом КАМЛ и гибридными фор-
мами (при отсутствии визуализации аберрантного 
кровоснабжения). Экстралобарные поддиафраг-
мальные секвестры  — с  кровоизлиянием и  нейро-
бластомой надпочечника (см. рис. 10). 

Осложнения в  виде формирования гидроторакса 
и неиммунной водянки плода при легочной секвестра-
ции наблюдается достаточно редко — 6,8% случаев. 
В  ряде случаев с  прогрессированием беременности 
(после 26–28 нед гестации) может происходить 
уменьшение размеров образования [24]. Тем не 
менее, как и  при КАМЛ, это не исключает 

13

№ 3 (15) 2024 ЛУЧЕВАЯ ДИАГНОСТИКА И ТЕРАПИЯ

Рис. 10. Беременность 27 нед, Т2-взвешенные изображения в сагиттальной и фронтальной проекциях. 
Экстралобарный секвестр слева, гибридная форма (стрелка), питающий сосуд (пунктирная стрелка) 

Fig. 10. Gestational age 27 weeks, T2-weighted images in sagittal and frontal planes. Extralobar sequestration on the 
left, hybrid form (arrow), feeding vessel (dotted arrow)

Рис. 11. Эхограмма. Беременность 21 нед 3 дня. 
Секвестр левого легкого. Режим цветового допплеров-
ского картирования. Продольное трансабдоминальное 

сканирование. 1 — секвестр; 2 — питающий сосуд 
Fig. 11. Echogram. Gestational age 21 weeks 3 days. 

Sequestration of the left lung. Color Doppler. 
Longitudinal transabdominal scanning. 1 — sequester; 

2 — feeding vessel

Рис. 12. Эхограмма. Беременность 36 нед 
Экстралобарный секвестр легочной ткани. Поперечное 
трансабдоминальное сканирование на уровне грудной 

клетки. 1 — сердце; 2 — экстралобарный секвестр; 
3 — гидроторакс 

Fig. 12. Echogram. Gestational age 36 weeks. Extralobar 
sequestration. Transverse transabdominal scanning at the 
chest level. 1 — heart; 2 — extralobar sequestrum; 3 — 

hydrothorax



 необходимость выполнения постнатального обследова-
ния для определения резидуальных изменений в легких. 

Гибридные формы (сочетание КАМЛ и легочной 
секвестрации). Различные бронхолегочные мальфор-
мации имеют общее эмбриональное происхождение, 
поэтому критерии, характерные для различных поро-
ков развития, могут наблюдаться на  уровне одного 
образования или встречаться сочетанно [22]. Одним 
из  наиболее частых примеров является гибридная 
форма легочной секвестрации и КАМЛ II типа, кото-
рая включает поликистозное образование с наличием 
системного аберрантного кровотока (рис. 10, 13). 

По данным морфологических исследований уста-
новлено, что около 50% КАПРЛ и  ЛС относятся 
к  «гибридным формами», в  которых сочетаются 
признаки аномального строения ткани легкого, 
характерные для КАПРЛ и особенности кровоснаб-
жения патологического участка, типичные для сек-
вестрации [14, 27, 28]. В  целом происхождение, 
морфологические особенности и  клинические дан-
ные этих заболеваний очень схожи, что позволяет 
объединить их в одну группу. 

Врожденная лобарная эмфизема. Врожденная 
лобарная эмфизема (ВЛЭ)  — это аномалия разви-
тия легких, которая возникает на фоне бронхиальной 
обструкции клапанного типа и приводит к перерастя-
жению ткани легких без ее деструкции. К непроходи-
мости могут приводить как дефекты хряща в стенке 
бронха, так и воздействие на него извне (например, 
бронхогенной кистой или аномально расположен-
ным сосудом) [29]. Частота встречаемости состав-
ляет 1 случай на 20 000–30 000 живорождений [30]. 
ВЛЭ редко локализуется более чем в одной доле лег-
кого, чаще — на уровне задневерхушечного сегмента 
верхней доли слева (S1+S2), далее по частоте встре-
чаемости идут верхняя, средняя и нижняя доли пра-
вого легкого [31]. Характерным признаком ВЛЭ 

на Т2-ВИ является увеличенный гомогенный участок 
легкого с гиперинтенсивным сигналом, без наруше-
ния сосудистого рисунка. Диагноз устанавливается 
при наличии расширенных тубулярных структур 
на  уровне легочных ворот, соответствующих увели-
ченным бронхам. На МРТ данный признак удается 
визуализировать чаще, чем при УЗИ [32]. 
Необходимо отметить, что пренатальная дифферен-
циальная диагностика с  микрокистозной формой 
КАМЛ может быть затруднительной (рис.  14, 15), 
что диктует необходимость проведения тщательного 
постнатального обследования. 

Бронхогенные кисты. Бронхогенные кисты  — 
это жидкостные образования, выстланные бронхи-
альным эпителием, возникающие на фоне наруше-
ний формирования трахеобронхиального дерева. 
Частота встречаемости достигает 20–30% от  всех 
бронхолегочных мальформаций [34]. Большинство 
кист возникают на  уровне средостения, около 15–
20% случаев — в паренхиме легкого, чаще на уров-
не нижних долей [35]. Реже бронхогенные кисты 
встречаются на уровне шеи или субдиафрагмально. 
Описана локализация в твердой мозговой оболочке 
позвоночного канала [35]. Типичным признаком 
бронхогенной кисты является анэхогенное однока-
мерное образование с гиперинтенсивным сигналом 
на  Т2-ВИ. Дифференциальный диагноз включает 
макрокистозную форму КАМЛ. Кровоснабжение 
бронхогенных кист осуществляется из  системы 
легочной артерии, что отличает их от секвестрации, 
получающей кровь из магистральных сосудов. 

Алгоритм диагностики. В зависимости от структу-
ры образования все бронхолегочные мальформации 
могут быть разделены на однородные и гетерогенные. 
В  свою очередь однородные включают образования 
с  наличием питающего сосуда и  без него. Аномалии 
легочной ткани, имеющие аберрантное системное кро-
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Рис. 13. Беременность 27 нед 2 дня, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной 
плоскостях. Гибридная форма секвестрации легкого и КАМЛ. Неоднородное образование с наличием 

множественных разнокалиберных кист (белые стрелки), питающий сосуд (белые пунктирнвые стрелки) 
Fig. 13. Gestational age 27 weeks 2 days, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial planes. Hybrid form of 

lung sequestration and CALM. Heterogeneous formation with the presence of multiple cysts of different sizes (white 
arrows), a feeding vessel (white dotted arrows)



воснабжения относят к  легочной секвестрации. Если 
питающего сосуда не выявлено, порок развития можно 
далее классифицировать по  наличию деформации 
сосудистого рисунка. Гиперинтенсивный участок лег-
кого, расположенный дистальнее увеличенного бронха 
с  неизмененной сосудистой архитектоникой будет 

в  большей степени соответствовать врожденной 
лобарной эмфиземе. Гомогенное образование с дефор -
мацией сосудистого рисунка чаще представляет собой 
КАМЛ III типа [36, 37]. Гетерогенные образования, 
имеющие питающий сосуд, относят к гибридным фор-
мам (КАМЛ и секвестр). При отсутствии аберрантного 
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Рис. 14. Беременность 20 нед., Т2-взвешенные изображения в аксиальной (a), фронтальной (б) и сагиттальной 
(в) плоскостях. Врожденная лобарная эмфизема: a, б — увеличенная в размерах верхняя доля левого легкого 

с повышенным МР-сигналом (белые стрелки) со смещением средостения вправо (головки стрелок); в — интакт-
ная архитектоника легких с увеличенными сосудами легочных ворот (головки стрелок). Поджатая нижняя доля 

левого легкого (белые стрелки) [33] 
Fig. 14. Gestational age 20 weeks, T2-weighted images in axial (a), coronal (б) and sagittal (в) planes. Congenital 

lobar emphysema: a, б — enlarged upper lobe of the left lung with an increased MR-signal (white arrows) with medi-
astinum shift to the right (arrow heads); в — intact lung architecture with enlarged vessels of the pulmonary hilus 

(arrowheads). Compressed lower lobe of the left lung (white arrows)

Рис. 15. Беременность 20 нед, Т2-взвешенные изображения во фронтальной, сагиттальной и аксиальной плоскостях. 
Увеличенное в размерах левое легкое с повышенным МР-сигналом, со смещением средостения вправо. Интактная 

архитектоника легких. Пренатально по данным МРТ был выставлен диагноз ВЛЭ. По данным УЗИ — полный 
регресс образования в течение беременности. Постнатально по данным гистологического заключения — КАПРЛ 

Fig. 15. Gestational age 20 weeks, T2-weighted images in frontal, sagittal and axial planes. Enlarged left lung with 
increased MR-signal, with mediastinum shift to the right. Intact lung architecture. Based on prenatal MRI data, 
a diagnosis of CLO was made. According to ultrasound, complete regression of the formation during pregnancy. 

Postnatally, according to the histological report — CALM



кровоснабжения дифференциальный поиск включает 
в  себя анализ размеров, количества и  локализации 
кист; в  ситуациях однокамерного периферического 
внутрилегочного образования более вероятен диагноз 
бронхогенной кисты. Если наблюдается множество 
кист, в  зависимости от  их размера предполагается 

наличие КАМЛ соответствующего типа (I, II или IV) 
(рис. 16). 

Заключение. УЗИ относится к  основным мето-
дам диагностики врожденных аномалий развития 

легких. Фетальная МРТ используется для уточнения 
характера и  протяженности изменений, более 
детальной оценки смежных органов, а  также опре-
деления сочетанных пороков развития. 

Всестороннее понимание особенностей лучевой 
семиотики пороков развития легочной системы 

и основных признаков указанных аномалий являет-
ся основополагающим критерием пренатального 
консультирования, а  также пери- и постнатального 
ведения данной категории пациентов.
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Рис. 16. Алгоритм диагностического поиска врожденных пороков легких 
Fig. 16. Algorithm for diagnostic search in congenital lung defects
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