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СЛУЧАЙ ВРОЖДЁННОЙ АЛЬВЕОЛЯРНО-КАПИЛЛЯРНОЙ  
ДИСПЛАЗИИ ЛЁГКОГО
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В данной статье обсуждается клинический случай альвеолярно-капиллярной дисплазии, который был 
установлен у новорождённого ребёнка в ходе секционного исследования.
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Бұл мақалада секциялық зерттеу барысында жаңадан туылған нәрестеден анықталған  альвеолярлы 
капиллярлық дисплазияның клиникалық жағдайы талқыланады.
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This article discusses the clinical case of alveolar-capillary dysplasia, which was established in a newborn 
child during a sectional study.
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львеолярно-капиллярная дисплазия входит в группу 
интерстициальных болезней лёгких детей и харак-
теризуется нарушением формирования альвеол и 

дистального отдела респираторного тракта. Смертность 
при альвеолярной капиллярной дисплазии достигает 100%, 
что обусловлено развитием лёгочной недостаточности. 
Чёткие морфологические признаки позволяют отличать 
альвеолярно-капиллярную дисплазию от других состояний, 
которые встречаются у детей [1].

Альвеолярно-капиллярная дисплазия – состояние, 
которое встречается нечасто, но существует необходи-
мость изучения механизмов, лежащих в основе развития 
заболевания, что позволить понять не изученные до конца 
аспекты формирования лёгкого у плода. В данной статье мы 
представляем случай альвеолярно-капиллярной дисплазии, 
который был диагностирован на основании морфологиче-
ского исследования [2].

MacMahon в 1947 г. первым обратил внимание на «врож-
дённую альвеолярно-капиллярную дисплазию», когда описал 
состояние, характеризующееся вовлечением обоих лёгких 
или одной доли в сочетании с врождённой  патологией в дру-
гих органах. С тех пор было опубликовано более 100 споради-

ческих случаев альвеолярно-капиллярной дисплазии. Тем не 
менее, публикации не дают представления о распространён-
ности заболевания, так как истинные цифры встречаемости 
данной патологии скорее всего значительно занижены [3]. 
Для такого утверждения имеются веские аргументы: 

во-первых, диагноз альвеолярно-капиллярной дисплазии 
устанавливается только после проведения гистологического 
исследования лёгочной ткани; 

во-вторых, у детей с альвеолярно-капиллярной диспла-
зией имеются пороки развития в других органах, наличие 
которых позволяет выявить и патологию лёгких; 

в-третьих, диагноз альвеолярно-капиллярной дисплазии 
может быть не установлен в случаях, когда патологоанатом 
не знаком с данной патологией; 

в-четвертых, имеются нетяжёлые формы альвеолярно-
капиллярной дисплазии, которые совместимы с жизнью, 
и для этой группы ещё не разработаны диагностические 
критерии.

До настоящего времени истинная распространённость 
альвеолярно-капиллярной дисплазии не известна, но можно 
только предположить, что количество случаев заболевания 
гораздо больше официально опубликованных. 

А
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Среди зарегистрированных случаев отмечается пре-
обладание лиц мужского пола (60%) и отсутствует связь с 
каким-либо определённым географическим регионом. В 90% 
случаев при альвеолярно-капиллярной дисплазии дети – до-
ношенные, клинические проявления заболевания в виде циа-
ноза и дыхательной недостаточности развиваются в первых 
48 часов в 60% случаев. Основной причиной заболевания, 
определяющей клиническое течение и прогноз, является 
сниженное, по сравнению с нормой, число капилляров в 
межальвеолярных перегородках, при этом контакт между 
альвеолярным эпителием и капиллярами отсутствует.

Патогенез альвеолярно-капиллярной дисплазии 
Патогенез альвеолярно-капиллярной дисплазии изучен не 

до конца, и остаются открытыми много вопросов. Имеется 
предположение, что порочные сосуды в лёгких развиваются 
под действием неизвестного тератогенного фактора. Сни-
жение числа капилляров межальвеолярных перегородок 
становится причиной дренирования крови через аномальные 
лёгочные вены. Ряд авторов связывает снижение числа капил-
ляров лёгких и нарушение ветвления бронхиального дерева с 
генетическими факторами, что, в принципе, подтверждается 
внелёгочными появлениями альвеолярно-капиллярной дис-
плазии – пороки развития других органов и систем. Имеется 
мнение о патогенезе альвеолярно-капиллярной дисплазии, 
которое отличается от общепринятых, в соответствии с 
которой альвеолярно-капиллярная дисплазия – вторичные 
изменения при первичной гипертрофии мышечного слоя 
мелких ветвей лёгочной артерии. Однако эта точка зрения 
не объясняет изменения в сосудах лёгких плодов, поскольку 
насыщение тканей кислородом плода не зависит от состояния 
альвеолярных капилляров до момента рождения. 

Диагностика альвеолярно-капиллярной дисплазии 
До настоящего времени отсутствуют какие-либо 

лабораторные тесты, которые позволили бы отличить 
альвеолярно-капиллярную дисплазию от других состояний 
новорождённых, протекающих с лёгочной гипертензией. 
Поэтому наличие внелёгочных проявлений может помочь 
при диагностике альвеолярно-капиллярной дисплазии, на-
пример, пороки развития мочеполовой системы, желудочно-
кишечного тракта и/или сердечно-сосудистой системы, 
которые встречаются в 80% случаев. Кроме того, в 25% 
случаев альвеолярно-капиллярной дисплазии наблюдается 
синдромом Дауна, хотя наличие внелёгочных проявлений 
не исключает хромосомную патологию [4].

«Золотым стандартом» диагностики альвеолярно-
капиллярной дисплазии является морфологическое иссле-
дование: в 90% случаев диагноз ставится на аутопсии, в 
10% случаев – на основании исследования биопсии лёгкого. 
Характерными гистологическими признаками заболевания 
являются: незрелость ткани лёгкого, значительное снижение 
числа капилляров в межальвеолярных перегородках, ши-
рокие межальвеолярные перегородки, гипертрофия стенок 
мелких ветвей лёгочной артерии, нарушение ветвления лё-
гочной вены, единая адвентиция у веточек лёгочной артерии 
и лёгочной вены, лимфостаз из-за нарушенного дренажа 
лимфатическими сосудами лёгких [5].

Дифференциальная диагностика альвеолярно-капиллярной 
дисплазии проводится с большой группой заболеваний лёгких, 
включая болезнь гиалиновых мембран, гипоплазию лёгких, 
врождённую диафрагмальную грыжу, интерстициальные 

болезни лёгких новорождённых; болезнями сердца, протекаю-
щими с выраженным цианозом и/или лёгочной гипертензией; 
заболеваниями центральной нервной системы, включая врож-
дённую нейромышечную патологию и перинатальную асфик-
сию, с любыми инфекционными заболеваниями [6, 7, 8, 9].

случай врождённой альвеолярно-капиллярной  
дисплазии лёгкого у младенца

Доношенный ребёнок женского пола с массой тела 3000 
граммов, с длиной тела  50 см и оценкой по шкале Апгар 7/8 
баллов, прожил 27 часов 55 минут. Состояние при рождении 
было относительно удовлетворительное (кожные покровы 
чистые, розовые). После перевода в отделение новорождённых 
ребёнок был помещён под источник лучистого тепла и под-
ключён к монитору. В течение первых суток состояние ребёнка 
прогрессивно ухудшалось – отмечались снижение рефлексов 
врождённого автоматизма, нестабильная гемодинамика, нарас-
тал цианоз, крик приобрёл болезненный характер. Ребёнок был 
переведён на ИВЛ в режиме SIMV/H. Но, несмотря на ИВЛ, 
состояние ребёнка продолжало ухудшаться - ребёнок впал в 
кому, и на фоне ИВЛ произошла остановка сердца. 

Заключительный клинический диагноз включал в рубрике 
«основного заболевания» «церебральную ишемию 2-3 сте-
пени», «кому», «внутрижелудочковое кровоизлияние?». В 
рубрике «конкурирующие заболевания» – «врождённый по-
рок сердца?», «сердечно-сосудистую недостаточность», «ды-
хательную недостаточность». И в рубрике «сопутствующие 
заболевания» – «врождённый порок мочеполовой системы 
– двухстороннее удвоение чашечно-лоханочной системы».

В ходе морфологического исследования была установлена 
альвеолярно-капиллярная дисплазия на основании гистологиче-
ских признаков в виде уменьшения числа капилляров в межаль-
веолярных перегородках, наличия широких межальвеолярных 
перегородок, нарушения деления ветвей лёгочных вен, наличия 
общей адвентиции у ветвей лёгочной артерии и лёгочных вен, 
гипертрофии стенок мелких ветвей лёгочной артерии (рис. 1).

У новорождённого ребёнка с альвеолярно-капиллярная 
дисплазией были выявлены и другие врождённые пороки - 
слияние верхней и средней долей правого лёгкого, удвоение 

Рисунок 1 – Уменьшение числа капилляров в 
межальвеолярных перегородках, наличия широких 

межальвеолярных перегородок, наличия общей адвентиции у 
ветвей лёгочной артерии и лёгочных вен, гипертрофии стенок 

мелких ветвей лёгочной артерии
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чашечно-лоханочной системы и мочеточников, артериове-
нозная мальформация головного мозга (рис. 2).

Таким образом, гистологическое исследование позволило 
установить причину прогрессирующей дыхательной недоста-
точности и объяснить неэффективность проведённых лечеб-

ных мероприятий. К особенностям случая можно отнести:
1. Выявление врождённого порока развития мочеполовой 

системы у плода в сроке беременности 22 недели в виде удво-
ения чашечно-лоханочной системы по результатам УЗИ.

2. Выявление артериовенозной мальформации головного 
мозга по результатам аутопсии.

ВЫВОДЫ
С нашей точки зрения, смерть ребёнка была связана с 

основным заболеванием – альвеолярно-капиллярной диспла-
зией из-за выключения из акта дыхания лёгочной паренхимы 
на уровне аэрогематического барьера. Другие врождённые 
пороки не играли роли в механизме смерти ребёнка.

Прозрачность исследования
Исследование не имело спонсорской поддержки. Авторы 

несут полную ответственность за предоставление окон-
чательной версии рукописи в печать.

Декларация о финансовых и других взаимоотношениях
Все авторы принимали участие в разработке концепции 

статьи и написании рукописи. Окончательная версия руко-
писи была одобрена всеми авторами. Авторы не получали 
гонорар за статью. 
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Рисунок 2 – Артериовенозная мальформация 
головного мозга
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