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Легенева секвестрація є складною вродженою вадою легень, в основі якої лежить порушення розвитку їх 
бронхопульмонального та судинного компонентів. Багатокомпонентність морфофункціональних порушень 
клінічно проявляється респіраторним дистрес-синдромом та серцевою недостатністю із загрозою критич-
ного наслідку для новонародженої дитини попри достатній розвиток респіраторної системи в цілому.

Мета – оптимізувати діагностику та лікування легеневої секвестрації в дітей на основі вивчення клініч-
них і діагностичних даних, а також результатів лікування.

Матеріали та методи. До дослідження залучено 18 пацієнтів віком від 8 діб до 18 років, з них новонароджених – 6, 
дітей від 1 до 12 місяців – 5, від 1 до 3 років – 3, від 7 до 9 років – 2, від 15 до 18 років – 2. Медіана віку становила 4,5 мі-
сяця. Методи дослідження передбачали оцінку клінічної симптоматики, рентгенографію грудної клітки, комп’ютерну 
томографію з контрастним підсиленням, ангіографію. Пренатальну діагностику проведено за допомогою ультрасо-
нографії та магнітно-резонансної томографії плода. У всіх випадках застосовано відкрите хірургічне лікування.

Результати. Внутрішньолегенева секвестрація зустрічалась у 13 (72,2%) пацієнтів, позалегенева – 
у 5 (27,8%), р=0,082. Лівобічна локалізація – в 11 (61,1%) пацієнтів, правобічна – у 7 (38,9%), р=0,3. Асоційова-
ні вади розвитку відмічалися у 9 (50%) пацієнтів: полікістоз (n=4) або гіпоплазія (n=2) легені, діафрагмальна 
грижа (n=3), дефект перикарда (n=1), торакальна дистопія нирки (n=2), синдром Ваарденбурга (n=1), дефект 
міжшлуночкової перетинки серця (n=1), компресійний стеноз трахеї плечо-головним стовбуром (n=1). Симп-
томатичний перебіг спостерігався в 15 (83,3%) пацієнтів, безсимптомний – у 3 (16,7%) випадках (р=0,021). 
Основні симптоми: легенева кровотеча, гемофтиз, дихальні та гемодинамічні розлади, ознаки запалення. 
Лобектомія (n=8), атипова сегментарна резекція легені (n=4) та пересічення аберантних судин (n=1) застосо-
вувались у разі внутрішньолегеневої секвестрації, а секвестректомія (n=4) – при позалегеневому варіанті 
вади. У разі асоційованої діафрагмальної грижі (n=3) виконувалася симультанна пластика діафрагми, у тому 
числі з використанням невільного клаптя перикарда (n=1) або латки з PTFE (n=1), а при компресії трахеї 
плечо-головним стовбуром – аортопексія (n=1). У 17 (94,4%) пацієнтів відмічався позитивний результат хі-
рургічного лікування. Післяопераційні ускладнення (інтраторакальна кровотеча) та летальність спостеріга-
лись в 1 (5,6%) випадку. Пацієнтів обстежували у віддаленому періоді від 2 місяців до 30 років після операції.

Висновки. Хірургічна корекція секвестрації легень доцільна в міру встановлення діагнозу, переважно 
в періоді новонародженості. Враховуючи складність патології, особливо в разі наявності супутніх вад, 
та доцільність ранньої корекції в неонатальному періоді, слід надавати перевагу торакотомному доступу 
як більш безпечному для послідовного роз’єднання спочатку артеріальної судини, а потім венозної, необ-
хідності атипової сегментарної резекції легені або лобектомії залежно від особливостей секвестру. Наяв-
ність супутніх вад потребує симультанної корекції. У разі асоційованої діафрагмальної грижі доцільною 
є пластика дефекту аутоперикардом або синтетичною латкою як альтернатива простому зашиванню.

Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження ухвалено 
Локальним етичним комітетом усіх зазначених у роботі установ. На проведення досліджень отримано інфор-
мовану згоду батьків, дітей.

Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.

Ключові слова: вроджені вади легень, секвестрація легень, хірургічне лікування, діти.
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Вступ
Легенева секвестрація (ЛС) є складною багато-

компонентною вродженою вадою легень, в основі 
якої лежить порушення розвитку їх бронхопуль-
монального та судинного артеріовенозного анато-
мічних компонентів в ембріональному періоді. 
Базовими складовими мальформації є: сепарація 
та ізоляція секвестра від трахеобронхіального сег-
мента легень; аномальне кровопостачання секве-
стра з артеріального басейна системного крово-
обігу; аномальний венозний відтік до басейну 
нижньої або верхньої порожнистої вени або леге-
невих вен [3,19,22,25,26,30], що призводить до по-
рушення гідростатичної рівноваги та секвестрації 
крові.

Вада є рідкісною, її поширеність оцінюється 
в межах 0,15–6,4% у структурі аномалій нижнього 
респіраторного тракту, частота яких становить 

1:10000–35000 серед живих новонароджених [10]. 
На цей час не існує єдиної загальновизнаної емб-
ріональної гіпотези або хромосомної аномалії, 
які б спричинювали виникнення ЛС [26]. Пошире-
ною є думка, що ЛС є частиною спектра аномалії, 
що включає, з одного боку, нормальні судини, які 
кровопостачають аномальну легеневу тканину, 
а з іншого боку, аберантні судини, що живлять 
нормальну легеневу тканину [11,25].

Багатокомпонентність морфофункціональних по-
рушень клінічно проявляється респіраторним дис-
трес-синдромом та серцевою недостатністю із за-
грозою критичного наслідку для новонародженої 
дитини, попри достатній розвиток респіраторної 
системи в цілому.

На сьогодні немає єдиної лікувальної стратегії 
для ЛС. Існують різні погляди щодо способів ліку-
вання ЛС – від спостереження, враховуючи дані 
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Таблиця 1
Клінічна характеристика пацієнтів
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про малосимптомний перебіг вади [1,19,20] і мож-
ливість спонтанної інволюції в антенатальному пе-
ріоді [5,20], до резекції в усіх випадках ЛС [3,4].

Мета дослідження – оптимізувати діагностику 
та лікування ЛС у дітей на основі вивчення клініч-
них і діагностичних даних, а також результатів лі-
кування.

Матеріали та методи дослідження
Наведено оновлену серію з 18 пацієнтів із секве-

страцією легень, які перебували на лікуванні в клі-
ніках кафедри дитячої хірургії Національного ме-
дичного університету імені О.  О.  Богомольця. 
Попереднє дослідження за участю 14 пацієнтів опу-
бліковано у 2018 р. [19].

Вік пацієнтів становив від 8 днів до 18 років, 
з них новонароджених було 6, дітей від 1 до 12 міся-
ців – 5, від 1 до 3 років – 3, від 7 до 9 років – 2, від 
15 до 18 років – 2. Медіана віку становила 4,5 міся-
ця. Хлопчиків було 12 (67%), дівчаток – 6 (33%). 
Троє передчасно народжених дітей з гестаційним 
віком (ГВ) 27, 31 і 35 тижнів дітей віднесено до гру-
пи новонароджених з урахуванням їх постконцеп-
туального віку (ПКВ), який на час операції стано-
вив 37, 35 та 39 тижнів відповідно (табл. 1).

Методи дослідження передбачали оцінку клініч-
ної симптоматики, оглядову рентгенографію груд-
ної клітки, комп’ютерну томографію (КТ) із конт-
растним підсиленням, цифрову субтракційну 
ангіографію. Пренатальну діагностику (n=8) про-
ведено за допомогою ультразвукового дослідження 
(УЗД) і магнітно-резонансної томографії (МРТ) 
плода.

У всіх випадках застосовано відкрите хірургічне 
лікування. Залежно від особливостей секвестру ви-
конано розділення аберантних судин, видалення 
секвестру, атипову сегментарну резекцію легені, 
лобектомію. У разі поєднання ЛС із діафрагмаль-
ною грижею проведено симультанну пластику діа-
фрагми латкою з політетрафторетилену (PTFE) або 
невільним клаптем аутоперикарда. Корекцію асоці-
йованого компресійного стенозу трахеї плечо-голо-
вним стовбуром (ПГС) виконано за допомогою си-
мультанної аортопексії. Супутня вада серця 
(множинні дефекти міжшлуночкової перетинки – 
ДМШП) потребувала окремого хірургічного втру-
чання – закриття ДМШП в умовах штучного крово-
обігу.

Проаналізовано клінічні симптоми, методи діа-
гностики, інтраопераційні дані, способи операцій, 
післяопераційні результати, а також наведено два 
клінічні випадки корекції як внутрішньолегеневої 

(ВЛС), так і позалегеневої секвестрації (ПЛС). Об-
числення розбіжності значень виконано методом 
кутового перетворення Фішера.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено Локальним етичним комітетом усіх зазна-
чених у роботі установ. На проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків, дітей.

Результати дослідження та їх обговорення
Внутрішньолегенева секвестрація зустрічала-

ся частіше за позалегеневу (13/18 (72,2%) проти 
5/18 (27,8%), р=0,082). Лівобічна локалізація 
вади була в 11/18 (61,1%) пацієнтів, правобічна – 
у 7/18 (38,9%), р=0,3. Асоційовані вади діагнос-
т увалися у  9/18  (50%) пацієнтів, причому 
у 2/18 (11,1%) випадках спостерігалися множин-
ні вади розвитку. Супутні вади були такими: по-
лікістоз легені, або вроджена кісто-аденоматозна 
мальформація (ВКАМ) (n=4), гіпоплазія легені 
(n=2), вроджена діафрагмальна грижа (ВДГ) 
(n=3), вроджений дефект перикарда (n=1), тора-
кальна дистопія правої нирки (n=2), синдром 
Ваарденбурга (n=1), вада серця ДМШП (n=1), 
компресійний с теноз т рахеї  ПГС (n=1) . 
У 5/18 (27,8%) випадках діагноз ЛС встановлений 
інтраопераційно під час утручань із приводу пух-
лини середостіння (n=3), у тому числі з компре-
сією лівого головного бронха, вродженої діа-
фрагмальної грижі (ВДГ) (n=1) і полікістозу 
легені (n=1).

Клінічну характеристику пацієнтів із ЛС наве-
дено в таблиці 1. Пренатально діагноз ЛС встанов-
лено в 4/18 (22,2%) пацієнтів за допомогою УЗД 
та МРТ плода, ще у 2/18 (11,1%) випадках ЛС пре-
натально діагностовано вроджену кісто-аденома-
тозну мальформацію (ВКАМ). При постнатально-
му обстеженні за допомогою КТ із контрастним 
підсиленням у пацієнтів із ВКАМ встановлено діа-
гноз ВЛС, тобто вони мали комбіновану ваду.

Симптоматичний перебіг ЛС відмічався 
у  15/18  (83,3%) пацієнтів, безсимптомний  – 
у 3/18 (16,7%) випадках (р=0,021), 2/18 (11,1%) 
з яких виявлені пренатально.

У групі новонароджених клінічна маніфестація 
ВЛС спостерігалась у вигляді повторних легеневих 
кровотеч, гемодинамічних розладів (тахікардія – 
до 180–200 уд./хв, збільшення пульсового тиску 
до 60 мм Hg), дихальних розладів аж до неможли-
вості екстубації трахеї. ПЛС проявлялася гідрото-
раксом із помірним тахіпное або була інтраопера-
ційною знахідкою при корекції ВДГ.
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Таблиця 2
Варіанти хірургічної корекції секвестрації легень
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У групі дітей грудного та раннього віку ЛС харак-
теризувалася респіраторними симптомами, які 
мали переважно рецидивний характер. У 2 випад-
ках з цієї групи маніфестний перебіг вади був зу-
мовлений напруженням у плевральній порожнині 
при поєднаному полікістозі (n=1) та компресією 
лівого головного бронха позалегеневим секвестром 
з ателектазом лівої легені (n=1). Безсимптомний 
перебіг у ранньому віці відмічався у 2 випадках, 
в яких діагноз ЛС встановлений пренатально, і клі-
нічної маніфестації на час операції не відбулося.

У групах пацієнтів від 7 до 18 років безсимптомно-
го перебігу не було. ЛС проявлялася бронхолегене-
вим нагноєнням (n=2), кровохарканням (n=1) та рес-
піраторними симптомами з підозрою на пухлину 
середостіння за рентгенологічними ознаками (n=1).

При порівнянні частоти симптоматичного пере-
бігу вади в групах новонароджених і дітей раннього 
віку з таким у групах дітей старшого віку не виявле-
но статистичної різниці: 11/14  (78,6%) проти 
4/4 (100%), (р=0,092).

На оглядових рентгенограмах грудної клітки в па-
цієнтів із ЛС відмічалося пухлиноподібне утворен-
ня, що прилягало до тіні середостіння (n=4), кістоз-
ні зміни легені (n=4), зміщення середостіння (n=3), 
збільшення розмірів серця (n=2), ознаки діафраг-
мальної грижі (n=2).

Комп’ютерну томографію з контрастним підси-
ленням виконали 11 пацієнтам, яка стала вирішаль-
ним методом встановлення діагнозу ЛС за рахунок 
візуалізації аберантних артеріальних судин, які за-
звичай відходили від торакальної або абдомінальної 
аорти та прямували до легеневого секвестру. Метод 
також дав змогу виявити супутні вади легень та ін-
ших органів, зокрема, кістозне ураження та гіпопла-
зію легень, ВДГ, компресію трахеї ПГС, торакальну 
дистопію нирки. Ангіографію та зондування серця 
виконали 2 пацієнтам, ці методи дали змогу підтвер-
дити діагноз ЛС і виявити множинні ДМШП та ви-
соку легеневу гіпертензію в 1 пацієнта.

Встановлення діагнозу ЛС було показанням до хі-
рургічного лікування. Особливості хірургічної так-
тики полягали в такому. Сучасні технології перед-
бачають з ас тос ув ання як  відкритої ,  т ак 
і торакоскопічної корекції вади. Враховуючи склад-
ність патології, особливо в разі наявності супутніх 
вад, і доцільність ранньої корекції в неонатальному 
періоді, слід надавати перевагу торакотомному до-
ступу як більш безпечному. Під час обробки абе-
рантних судин дуже важливим є  послідовне 
роз’єднання спочатку артеріальної судини, а потім 
венозної, що дозволяє знизити притік крові та тиск 

у секвестрі, зменшити секвестрацію крові. Потрібно 
звернути увагу, що аберантні артерії можуть брати 
початок як від грудної, так і від черевної аорти. 
В останньому випадку артерія проникає в плевраль-
ну порожнину через діафрагму. Венозний відтік при 
ВЛС відбувається в систему легеневих вен, а при 
ПЛС – у систему непарної або нижньої порожнистої 
вени. У разі ВЛС залежно від особливостей секве-
стру виконано розділення аберантних судин, атипо-
ву сегментарну резекцію легені (n=4) або лобекто-
мію (n=8). У разі ПЛС секвестр представлений 
щільною безповітряною масою бордового кольору, 
має власну вісцеральну плевру, не  має зв’язку 
із бронхіальною системою та розташований зазви-
чай у перикардіально-діафрагмальній зоні. У таких 
випадках виконано видалення секвестру після по-
слідовного розділення аберантних судин. В одному 
випадку виявлено подвійну ПЛС, причому один 
із секвестрів був розташований над коренем лівої 
легені біля артеріальної зв’язки і спричиняв комп-
ресію лівого головного бронха.

За наявності супутніх вад слід виконувати си-
мультанні операції. У разі асоційованої діафраг-
мальної грижі доцільною є пластика дефекту ауто-
п е р и к а р д о м  а б о  с и н т е т и ч н о ю  л а т к о ю 
як альтернатива простому зашиванню. Методика 
використання невільного клаптя перикарда для 
пластики діафрагми розроблена в клініці і захищена 
патентом України [24]. Варіанти хірургічної корекції 
ЛС наведено в таблиці 2.

Особливістю пацієнтів із тривалим перебігом за-
хворювання та рецидивними бронхолегеневими за-
паленнями є значний спайковий процес у плевраль-
ній порожнині з підвищеною васкуляризацією 
спайок, що утруднює виконання операції і підвищує 
ризик ускладнень.

Інт раопераційні  уск ла днення виник ли 
у 2/18 (11,1%) випадках. У новонародженої дитини 
з ВЛС нижньої частки лівої легені і масивним арте-
ріальним кровопостачанням секвестру передопера-
ційна пункція підключичної вени ускладнилася 
масивним гемотораксом на тлі значно підвищеного 
центрального венозного тиску (150 мм водного 
стовпчика). Перев’язка та пересічення аберантних 
артерій та видалення секвестрованої нижньої част-
ки лівої легені нормалізували системну та легеневу 
гемодинаміку, центральний венозний та пульсовий 
тиск із зупинкою кровотечі. В іншому випадку 
у 7-річної дитини з ВЛС і масивним спайковим про-
цесом у плевральній порожнині під час пересічення 
аберантної артерії діаметром 0,7 см її проксимальна 
кукса висковзнула з-під лігатури. Кровотечу зупи-
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нили пальцевим притисканням і повторним накла-
данням прошивної лігатури.

Післяопераційні ускладнення та летальність 
спостерігалися в 1/18 (5,6%) випадку після виїзної 
операції в клініці іншого міста. У цього передчасно 
народженого хлопчика з  ГВ 27  тижнів і  ПКВ 
37 тижнів на момент операції перебіг ВЛС нижньої 
частки лівої легені був тяжким, проявлявся реци-
дивами легеневої кровотечі (14 епізодів), дихаль-
ною недостатністю з потребою в тривалій штучній 
вентиляції легень (ШВЛ) протягом 3 місяців, на-
бряковим синдромом, тромбоцитопенією, гепато-
спленомегалією. Під час операції виявлено велику 
аберантну артерію діаметром 0,4 см, яка відходила 
від аорти на рівні hiatus aorticus, відмічено значне 

розширення до 1 см нижньої легеневої вени зі скле-
ротичними змінами її стінки та імбібіцію кров’ю 
паренхіми ураженої частки легені. Виконано роз-
ділення аберантної артерії та нижню ліву лобекто-
мію. На третю добу після операції розвинулася 
масивна внутрішньоплевральна кровотеча з ле-
тальним наслідком.

У 17/18 (94,4%) пацієнтів відмічався позитивний 
результат хірургічної корекції ЛС, який розцінений 
як  добрий у  16/18  (88,9%) та  задовільний 
в 1/18 (5,6%) випадку. Пацієнтів обстежили у від-
даленому періоді від 2 місяців до 30 років після 
операції. Задовільний результат відмічався в паці-
єнтки зі складною комбінованою вадою розвитку – 
гіпоплазією та секвестрацією правої легені, право-

� i� �� a
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бічною діафрагмальною грижею і торакальною 
дистопією правої нирки. Протягом 3 років після 
операції пневмолізу, пересічення аберантної суди-
ни і пластики діафрагми невільним клаптем пери-
карда в неї спостерігалися рецидиви бронхіту, про-
те зі значно меншою частотою.

Для демонстрації аргументованої тактики 
лікування різних варіантів ЛС нижче наведено два 
випадки корекції вади в новонароджених.

Випадок №3 (відповідно до таблиці 1)
Хлопчик народився від 3-ї вагітності, 2-х пологів 

per vias naturalis з масою тіла 4155 г, довжиною тіла 
57 см, оцінка за Апгар – 8/9 балів. За даними пре-
натального обстеження (УЗД, МРТ плода) встанов-
лено діагноз ПЛС лівої легені. Стан дитини в ран-
ньому неонатальному періоді був задовільним, 
респіраторної підтримки не потребував, періодич-
но відмічалося помірне тахіпное. При постнаталь-
ному обстеженні на 7-му добу життя (КТ з вну-
трішньовенним контрастуванням) підтверджено 
діагноз ПЛС лівої легені (рис. 2 А, Б). У лівому ге-
мітораксі над діафрагмою виявлено секвестр вели-
ких розмірів, який мав артеріальне кровопостачан-
ня від абдомінальної аорти та венозний відтік 
у систему нижньої порожнистої вени. Секвестр 
спричинював компресію лівої легені, лівий геміто-
ракс містив помірну кількість рідини. У віці 14 днів 
виконано хірургічне втручання: лівобічну торако-
томію по IV міжребер’ю, послідовне розділення 
аберантних судин, видалення секвестру (рис. 1 В, 
Г, Д). Він являв собою безповітряну масу розміром 
4,5х5 см, не пов’язану з паренхімою легені, мав 
власну вісцеральну плевру, був розташований 
на діафрагмі, переважно в зоні заднього синусу. 
Судинна ніжка секвестру виходила з-під діафрагми 
в ділянці її аортального отвору, мала довжину 
1–1,5  см, складалася з  двох судин діаметром 
по 0,3 см. У плевральній порожнині виявлено 
близько 100 мл прозорої серозної рідини. Ліва ле-
геня мала нормальну анатомічну будову та пневма-
тизацію, проте була зменшена. Пересічення спо-
чатку аберантної артерії дало змогу зменшити 
напруження і розміри секвестру та полегшила його 
видалення. У післяопераційному періоді дитина 
потребувала ШВЛ протягом 5 днів та активної ас-
пірації рідини з плевральної порожнини. Плев-
ральний дренаж видалено на 5-ту післяопераційну 
добу. Післяопераційних ускладнень не було. Конт-
рольна рентгенографія грудної клітки показала за-
довільний стан обох гемітораксів (рис. 1 Е). При 
гістологічному досліджені секвестру виявлено 
множинні кістозні порожнини різних розмірів, ви-

стелені циліндричним епітелієм, та ділянки лім-
фангіоми (рис. 1 Е). Дитину виписано додому 
на 19-ту післяопераційну добу в задовільному 
 стані.

Випадок №4 (відповідно до таблиці 1)
Хлопчик народився від 5-ї вагітності на тлі анемії 

легкого ступеня, багатоводдя, 5-х пологів. ГВ – 
35 тижнів. Маса тіла при народженні – 2250 г, до-
вжина тіла – 46 см. У перші години життя в дитини 
маніфестували дихальні розлади, що призвело 
до необхідності інтубації трахеї та переведення ди-
тини на  ШВЛ. Встановлено діагноз пневмонії 
та вродженої аномалії головного мозку – агенезію 
мозолястого тіла. Проведене лікування протягом 
4 тижнів не привело до відновлення самостійного 
дихання. Спроби екстубації трахеї були неефектив-
ними. При подальшому обстеженні з використан-
ням КТ з  вну трішньовенним контрастним 
 підсиленням (рис. 2 А-Г), відеоларинготрахеоброн-
хоскопії, ехокардіографії, МРТ діагностовані мно-
жинні вроджені вади розвитку: ВЛС нижньої част-
ки правої легені, правобічна діафрагмальна грижа 
з герніацією правої нирки, аномальне відгалуження 
ПГС від дуги аорти з компресією трахеї на 70–80%, 
трахеомаляція, перимембранозний ДМШП діаме-
тром 4,6 мм, підклапанний стеноз аорти, відкрита 
артеріальна протока діаметром 1,8 мм, відкрите 
овальне вікно 4 мм, висока легенева гіпертензія, 
аномалія головного мозку – агенезія мозолястого 
тіла, мальротація гіпокампів, фізіологічна незрі-
лість паренхіми. Симультанна операція у віці 32 дні: 
правобічна торакотомія, пересічення аберантних 
судин правої легені, атипова сегментарна резекція 
S9–10 правої легені, низведення правої нирки в за-
очеревинний простір, пластика правого купола діа-
фрагми латкою PTFE, передня аортопексія. Перебіг 
післяопераційного періоду тяжкий з персистенцією 
дихальної недостатності та  потребою у  ШВЛ. 
На консиліумі із кардіохірургами Центру дитячої 
кардіології та кардіохірургії МОЗ України вирішено 
провести зондування серця та магістральних судин 
із подальшою радикальною корекцією вади. Обсте-
ження підтвердило наявність гемодинамічно зна-
чущої вади серця. У віці 61 день проведено опера-
тивне втручання в умовах штучного кровообігу: 
закриття множинних ДМШП, усунення підклапан-
ного стенозу аорти. У післяопераційному періоді 
відбувалося поступове відновлення функції дихан-
ня на тлі консервативного лікування шлунково-
стравохідного рефлюксу. Хлопчик екстубований 
на 8-му післяопераційну добу з подальшою неінва-
зивною респіраторною підтримкою протягом 4 діб. 
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Контрольне обстеження показало нормалізацію 
пневматизації правої легені, відсутність діафраг-
мальної грижі, інтраабдомінальне розташування 
правої нирки, зменшення діаметра легеневої правої 
нижньої вени, невелика кіста в нижній частці пра-
вої легені (рис. 2 Е, Ж, К). При гістологічному до-
слідженні у видаленому секвестрі відмічено розши-
рення легеневих судин та бронхіол, мікрокістозні 
зміни (рис. 2 Л). Дитину виписано додому у віці 
88 діб у задовільному стані (рис. 2 М).

Перше повідомлення про ЛС на лежить 
J. J. Huber (1777), а як клінічна та патологічна но-
зологія ЛС була визначена D. M. Pryce (1946), який 
описав від’єднану від бронхіального дерева брон-
холегеневу масу або кісту, що живилася аномаль-
ними системними артеріями. Поняття про ЛС було 
пізніше розширене R. M. Sade (1974), який визна-
чив спектр ЛС, включаючи набір аномалій від абе-
рантних судин, що живлять секвестровану легеню, 
до аномальної легеневої тканини без аномальних 
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с удин (кіс та легені)  [25] .  B.   S .   Clements 
та J. O. Warner (1987) запропонували термін і тео-
рію мальіноскуляції для описання усього спектра 
легеневих аномалій, згідно з якою, вади легень, зо-
крема ЛС, є наслідком аномального поєднання 
чотирьох головних компонентів легені (дихальні 
шляхи, паренхіма, артерії та вени) [6]. За найпо-
ширенішою теорією, ЛС вважається результатом 
аномального формування додаткової трахеоброн-
хіальної бруньки від передньої кишки каудальніше 
від нормальних бруньок між 4  і  8-м тижнем 
ембріо генезу [6,25].

Загальноприйнятою є класифікація ЛС на вну-
трішньолегеневий (інтралобарний) та позалегене-
вий (екстралобарний) типи залежно від покриття 
вісцеральною плеврою та зв’язком із бронхіаль-
ною системою [22,23]. Окремі автори трактують 
поєднання ВЛС із кістозним ураженням легені 
в ділянці секвестру як гібридну ЛС, яка характери-
зується гістологічними ознаками ВКАМ і систем-
ним кровопостачанням [7,10]. Такий варіант вади 
виявлено у 5/18 (27,8%) наших пацієнтів.

Спостерігається велике різноманіття відходжен-
ня аномальних судин від аорти, які зазвичай про-
ходять всередині легеневої зв’язки. Аберантні су-
дини можуть бути довгими або короткими, 
одиничними, рідше множинними, мати різний 
діаметр [24]. Описане артеріальне кровопостачан-
ня секвестру від підключичної артерії [16].

Розподіл ЛС на внутрішньолегеневу та позале-
геневу форми за анатомічними ознаками підтвер-
джується також відмінностями їхніх клінічних 
характеристик. Більшість ПЛС маніфестує в перші 
6 місяців життя і частіше зустрічається у хлопчи-
ків (3–4:1) [26]. Основними клінічними проявами 
ПЛС є дихальні розлади та порушення годування 
невдовзі після народження або застійна серцева 
недостатність у більш старших дітей, а також біль 
і  симптоми запалення [8,9,14]. Існує думка, 
що вада може лишатися безсимптомною протягом 
життя або мати рідкісні ускладнення, зокрема, ге-
моторакс, перекрут та малігнізація [21,28]. ВЛС 
може маніфестувати в будь-якому віці, проте рідко 
проявляється до 2-річного віку. Клінічно вада за-
звичай проявляється хронічною або рецидивною 
пневмонією, рідше – серцевою недостатністю, ге-
мофтизом або масивною інтраторакальною крово-
течею [21,25]. У найбільшому на сьогодні дослі-
дженні W. Yong та співавторів [29], що включає 
2625 пацієнтів із Китаю, більшість пацієнтів мали 
респіраторні симптоми – кашель, продукцію мо-
кротиння, лихоманку, гемофтиз і біль у грудях, 

тоді як у 13% пацієнтів ЛС була випадковою зна-
хідкою без респіраторних симптомів.

У серії пацієнтів, наведеній авторами цієї статті, 
превалювала ВЛС. Переважна більшість пацієнтів 
мала симптоматичний перебіг із маніфестацією 
протягом неонатального періоду першого року жит-
тя, переважно за рахунок легеневої кровотечі, гемо-
динамічних порушень і дихальної недостатності.

Слід наголосити на важливості урахування 
дисбалансу кровообігу в секвестрі з домінуванням 
великого артеріального притоку та утрудненням 
відток у,  осо бливо коли він відбувається 
до нижньої порожнистої вени через діафрагму, 
у  бік позитивного тиску в  животі. Внаслідок 
дисбалансу кровообігу в секвестрі порушується 
гідростатична рівновага за Старлінгом із набряком 
і збільшенням секвестру, компресією легеневих 
вен, порушенням лімфатичного відтоку, розви-
тком гідротораксу, компресією легені та порушен-
ням функції діафрагми.

Природня еволюція ЛС на  сьогодні точно 
не  встановлена. Є  повідомлення про повну 
спонтанну інволюцію ЛС [5,20] та безсимптомний 
перебіг ЛС [1,21,22]. Тому складно надати доказову 
аргументацію на  користь лікування усіх ЛС, 
особливо тих, що мають безсимптомний перебіг 
або діагностовані пренатально чи є випадковою 
знахідкою [4]. Проте відзначено, що  пацієнти 
з   прената льним діагнозом с тають більш 
симптоматичними після першого року життя [28]. 
Окремі автори утримуються від хірургічного 
втручання в новонароджених [1,21]. З іншого боку, 
описані випадки летальності в пацієнтів з ЛС, 
пов’язані з серцевими ускладненнями (cor pulmo-
nale, легенева гіпертензія) [3], свідчать на користь 
активної хірургічної тактики. Такий підхід реко-
мендований більшістю авторів, одні з яких реко-
мендують відкриту або торакоскопічну резекцію 
в усіх випадках ЛС [3,12–15,17,28,30], зважаючи 
на невизначеність діагнозу та можливу наявність 
асоційованих аномалій, зокрема ВКАМ, інші про-
понують просту перев’язку аберантної артерії або 
її емболізацію [4,9]. Останню рекомендують у разі 
серцевої декомпенсації [8,9,27] як  самостійне 
лікування або в комбінації з резекцією легень.

Висновки
Морфологічними та патофізіологічними особли-

востями ЛС є сепарація бронхіального сегмента ле-
гені, аномальні артеріальне кровопостачання та ве-
нозний відтік із  порушенням гідростатичної 
рівноваги та секвестрацією крові.
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Клінічний перебіг ЛС варіює від малосимптомно-
го до маніфестного з гемофтизом, кістоутворенням 
з інфікуванням або напруженням та розвитком рес-
піраторного дистрес-синдрому і залежить від ана-
томогемодинамічних особливостей прогресування 
патології.

Комп’ютерна томографія з контрастним підси-
ленням є високоінформативним методом діагнос-
тики з констатацією як артеріального притоку, так 
і особливостей венозного відтоку. Метод допомагає 
визначити перебіг патології та тактику її усунення.

Хірургічна корекція ЛС доцільна у міру встанов-
лення діагнозу, бажано в періоді новонародженості. 
Враховуючи складність патології, особливо в разі 
наявності супутніх вад, та доцільність ранньої ко-
рекції в неонатальному періоді, слід надавати пере-
вагу торакотомному доступу як більш безпечному 
для послідовного роз’єднання спочатку артеріальної 
судини, а потім венозної, необхідності атипової сег-
ментарної резекції легені або лобектомії залежно від 
особливостей секвестру. За наявності супутніх вад 
потрібно виконувати симультанні операції. У разі 
наявності асоційованої діафрагмальної грижі до-
цільною є пластика дефекту аутоперикардом або 
синтетичною латкою як альтернатива простому за-
шиванню.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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