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Врожденные пороки развития трахеобронхи-
ального дерева, легких и средостения составляют 
4,6 % всех врожденных аномалий и являются от-
носительно новой и актуальной проблемой детской 
хирургии [1]. В Федеральном регистре врожден-
ных пороков развития Российской Федерации до-
бавочное легкое относится к очень редким анома-
лиям – менее 1 на 100 000 родившихся [2]. Этот 
порок формируется в ранней эмбриональной фазе – 
между 3й и 6й неделями беременности, когда, на-
ряду с нормально сформировавшимися легкими, 
в плевральной полости, средостении, толще диа-
фрагмы и даже брюшной полости располагается 
дополнительная, обычно имеющая небольшие раз-
меры легочная формация, бронх которой отходит 
от трахеи или долевых бронхов основного легкого. 
Согласно клинической классификации пороков раз-
вития легких Н. В. Путова и Г. Б. Федосеева (1984), 
добавочное легкое относится ко II классу пороков 
бронхолегочной системы, связанных с наличием 
избыточных (добавочных) дизэмбриогенетических 
формирований. В доступных нам публикациях, как 
отечественных, так и иностранных, мы нашли лишь 
отдельные упоминания об этой аномалии. В 2015 

и 2018 г. в наших клиниках находились 2 ребенка 
с этим редким пороком.

В марте 2015 г. в родильном отделении Перинатального цен-
тра СанктПетербургского государственного педиатрического 
медицинского университета родился мальчик М. Ребенок от 4й 
беременности, протекавшей на фоне рецидивирующего коль-
пита и многоводия. По данным ультразвукового исследования 
(УЗИ), в 22 недели у плода заподозрена атрезия пищевода. Роды 
3и, на 37й неделе беременности, путем кесарева сечения в 
связи с нарастающим многоводием. Масса тела при рождении – 
2590 г, длина тела – 49 см, оценка по шкале Апгар – 7/7 баллов. 
Состояние ребенка при рождении тяжелое за счет нарастающей 
дыхательной недостаточности. Отмечалось обильное пенистое 
отделяемое изо рта, однако зонд прошел в желудок, что позво-
лило исключить атрезию пищевода. Состояние ребенка удалось 
стабилизировать и провести обследование. При прямой ларинго-
скопии была обнаружена киста вестибулярного отдела гортани, 
которая удалена эндоларингеально методом марсупиализации 
на 23и сутки жизни. Однако клиническая картина обструкции 
дыхательных путей сохранялась. В возрасте 38 суток выполне-
на ларинго трахеоскопия – просвет гортани восстановился, но 
был обнаружен трахеальный бронх, отходящий от мембраноз-
ной части трахеи. Из просвета трахеального бронха выделялся 
слизистогнойный секрет. Магнитнорезонансная томография 
(МРТ) области шеи и органов груди позволила диагностиро-
вать аномалию строения правого легкого – участок легочной 
паренхимы в верхних отделах правой плевральной полости с 
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аберрантным кровоснабжением и трахеальный бронх, идущий 
от шейного отдела трахеи вниз к предполагаемому секвестру 
(рис. 1).

После предоперационной подготовки, направленной на 
санацию очага инфекции, была выполнена операция – ревизия 
правой плевральной полости, удаление добавочного легкого 
и трахеального бронха (58е сутки жизни). Обнаружено, что 
правое легкое обычной структуры, представлено тремя долями, 
хорошо вентилируется. Над верхней долей обнаружена изоли-
рованная плевральная полость размером 6×5 см, содержавшая 
фрагмент легкого, представленный тремя долями с выражен-
ными междолевыми перегородками, вентилирующийся брон-
хом диаметром около 5 мм и идущим со стороны средостения. 
Кровоснабжение осуществлялось из правой подключичной 
артерии стволом длиной около 2 см и диаметром до 4 мм. Таким 
образом, диагностирован редкий порок развития бронхолегоч-
ной системы – добавочное легкое справа. Заднемедиальная 
часть добавочного легкого была распластана на верхней полой 
вене, мобилизована, лигированы питающие артериальные сосу-
ды и дренирующие вены. Трахеальный бронх выделен до стенки 
трахеи, отсечен, дефект стенки трахеи диаметром около 6 мм 
зашит обвивным швом нитью викрил 5/0. Добавочное легкое 
удалено. Послеоперационный диагноз: «Комбинированный 
порок развития бронхолегочной системы: добавочное легкое 
справа, трахеальный бронх. Киста вестибулярного отдела гор-
тани. Состояние после эндоларингеального удаления кисты».

Послеоперационный период протекал без хирургических 
осложнений. Выписан в удовлетворительном состоянии под 
наблюдение оториноларинголога и детского хирурга в возрас-
те 3 месяца. В настоящее время продолжается наблюдение за 
малышом. Жалоб у мамы нет, мальчик растет и развивается 
нормально. Таким образом, мультидисциплинарный подход 
в диагностике сложного, комбинированного порока гортани 
и бронхолегочной системы, а также рациональная тактика 
хирургического лечения позволили выходить этого трудного 
пациента. Публикация клинического случая сделана с разре-
шения законных представителей ребенка (родителей).

Второе наше наблюдение также касается ребенка с доба-
вочным легким, у которого образование в правой плевральной 
полости было выявлено антенатально. Девочка Х. родилась от 
нормально протекавшей беременности. На 32й неделе геста-
ции, по данным УЗИ, в правой плевральной полости плода был 

обнаружен фрагмент легочной ткани неправильной формы 
до 4 см в диаметре повышенной эхоплотности, находивший-
ся вблизи от верхней доли правого легкого. Ребенок родился 
в срок с массой тела 3600 г, оценкой по шкале Апгар 8/9 баллов. 
С рождения состояние удовлетворительное. На 5е сутки жизни 
девочка выписана домой. От перевода в хирургический стаци-
онар родители отказались. В возрасте 3 месяцев у ребенка на 
фоне беспокойства появились одышка, умеренный цианоз кожи, 
что послужило поводом для госпитализации ребенка в Детскую 
городскую больницу № 1 СанктПетербурга. Обследована, были 
выполнены рентгенограмма груди и мультиспиральная компью-
терная томография грудной полости в режиме ангиографии: 
выявлено, что в верхних отделах правой плевральной полости 
определяется образование неправильной формы с неровными 
контурами размером до 5 см в диаметре. Оно имело неоднород-
ную плотность, в сосудистом режиме накапливало контрасти-
рующее вещество, питающие сосуды шли от правого легочно-
го ствола, венозный отток осуществлялся в верхнюю полую и 
непарную вены. Трахея деформирована на уровне образования. 
Заподозрена экстралобарная секвестрация (рис. 2).

Учитывая клинические эквиваленты порока, девочку реше-
но прооперировать. В верхнем отделе заднего средостения 
выявлено патологическое образование размером 6,0×3,5 см, 
напоминающее гипоплазированное добавочное легкое, состоя-
щее из 3 долей. Образование находилось в окне между верхней 
полой веной слева, подключичными сосудами сверху и нис-
ходящим отделом аорты справа, плотно прилежало к трахее, 
охватывая ее на 2/3 окружности и значимо деформируя просвет. 
Аномальная ткань была мобилизована с лигированием пита-
ющих сосудов и выделением трахеального бронха диаметром 
5 мм. Бронх отсечен на уровне трахеи, образование удалено. 
Дефект стенки трахеи зашит в поперечном направлении, что 
позволило устранить деформацию органа. Послеоперационный 
период протекал гладко. На 10е сутки после операции выпи-
сана домой с выздоровлением. Гистологическое исследова-
ние – рудиментарное легкое с аномальным строением бронхов.

Публикация клинического случая сделана с разрешения 
законных представителей ребенка (родителей).

Клинические проявления порока в раннем воз-
расте встречаются редко. В поле зрения врачей 
малыш попадает только тогда, когда в аномальной 
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Рис. 1. МРТ груди. Аномальный участок легочной ткани в верхних отделах правой плевральной полости (1, 2)  
с аберрантным кровоснабжением (3): 

а – прямая проекция; б – боковая проекция; в – томограмма
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части или комплектных долях легкого развивается 
воспаление [3]. Вопрос о необходимости хирур-
гического лечения необходимо решать индивиду-
ально – в периоде новорожденности оперативное 
вмешательство показано только в том случае, если 
у ребенка есть признаки дыхательной недостаточ-
ности. При бессимптомном течении хирургическое 
лечение можно отложить на неопределенный срок, 
но полностью отказаться от удаления аномальной 
ткани, с нашей точки зрения, неправильно, хотя бы 
изза риска малигнизации в будущем [4, 5].

На основе проведенного исследования и соб-
ственных клинических наблюдений можно сделать 
следующие в ы в о д ы. 

1. Добавочное легкое является очень редким по-
роком развития, в ряде случаев имеющим тяжелые 
клинические проявления.

2. Антенатальная диагностика порока возмож-
на, однако добавочное легкое трудно отличить от 
крупного легочного секвестра. Одним из важных 
косвенных признаков рудиментарного легкого яв-
ляется обнаружение фрагмента ткани неоднород-
ной плотности, неправильной формы, име ющего 
необычный кровоток и располагающегося в верх-
них отделах плевральной полости или средостения.

3. Раннее хирургическое лечение показано 
только при появлении клинических эквивалентов 
с рождения.
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Рис. 2. Аномальный участок легочной ткани в верхних отделах правой плевральной полости (1) с аберрантным кровоснабжением (2)
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