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Введение. Кистозные болезни легких относятся к редким (орфанным) заболеваниям. Кисты легких – 
важный рентгеноморфологический признак, способствующий правильной постановке диагноза. 
Цель исследования – описать патологоанатомические и компьютерно-томографические особенности 
легочного лангергансоклеточного гистиоцитоза (ЛЛКГ), лимфангиолейомиоматоза (ЛАМ), первичных 
злокачественных опухолей легких, эндометриоза легких.
Материалы и методы. Были изучены видеоторакоскопические биопсии легких от 139 больных: 
ЛАМ – 86 пациентов, ЛЛКГ – 47, первичная периферическая аденокарцинома легких – три пациента, 
эндометриоз легких – три пациента. Средний возраст больных при ЛАМ составлял 41±10 года, при 
ЛЛКГ – 32±11 года, с аденокарциномой легких – 62±3,5 года, с эндометриозом – 32±4,1 года. Всем 
перед взятием биопсии проводили компьютерную томографию легких высокого разрешения (КТВР). 
Было проведено гистологическое и иммуногистохимическое исследование кусочков ткани легких, 
полученных во время операций. В исследовании использовали антитела к CD1a, SMA, HMB-45, 
CD207 (лангерин), рецепторам к прогестерону, эстрогену, CD 10.
Результаты. Описаны особенности кистозных изменений легких, выявленные при компьютерной 
томографии высокого разрешения, гистологические и иммуногистохимические изменения в стенках 
кистозных полостей и по их периферии у больных при легочном лангергансоклеточном гистиоцито-
зе, лимфангиолейомиоматозе, первичных злокачественных опухолях легких, эндометриозе легких.
Заключение. Многообразие причин возникновения кист в легких потребовало проведения дифферен-
циальной диагностики с учетом возраста пациентов, данных КТВР, указывающих на локализацию 
процесса, патологической анатомии и иммуногистохимического исследования с использованием 
необходимых маркеров.
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лангергансоклеточный гистиоцитоз, лимфангиолейомиоматоз, злокачественные опухоли, эндометриоз
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Introduction. Cystic lung diseases are rare (orphan) diseases. Lung cysts are an important X-ray and mor-
phological sign that contributes to the correct diagnosis.
The aim of the research was to describe histologic features and computed tomography findings in patients 
with pulmonary Langerhans cell histiocytosis (PLCH), lymphangioleiomyomatosis (LAM), primary malig-
nant lung tumors, and endometriosis of the lung.
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Введение
Кистозные заболевания легких – группа гетеро-

генных болезней, при которых ведущим рентгеномор-
фологическим синдромом является образование мно-
жест венных кист в легких. Кисты представляют собой 
полости, как правило заполненные воздухом, четко от-
граниченные от легочной паренхимы тонкой (<2 мм) 
стенкой [1]. Предполагается, что причины развития 
кис тозных изменений в легких – клапанная обструкция 
терминальных бронхиол (фолликулярный бронхиолит, 
метастазы рака) [2], ишемическое повреждение тер-
минальных бронхиол с их последующей дилатацией 
(амилоидоз, лимфоцитарная пневмония) [3], локальная 
деградация матриксных металлопротеиназ, подопла-
нина при снижении антипротеазной защиты протео-
литическими ферментами (лимфангиолейомиоматоз 
(ЛАМ), легочный лангергансоклеточный гистиоцитоз 
(ЛЛКГ), синдром Берта–Хогга–Дюбе) [4]. 

В 2015 году эксперты Американского торакально-
го общества предложили классификацию диффузных 
кистозных заболеваний легких [5] (табл.). 

Большая масса заболеваний из приведенных в таб-
лице относится к редким (орфанным) болезням, для 
которых кистозное поражение легких – один из ос-
новных рентгеноморфологических признаков, способ-
ствующих правильной постановке диагноза. В нашей 
практике наиболее часто из кистозных болезней легких 
встречались ЛЛКГ, ЛАМ, опухоли легких, эндометриоз 
легких.

ЛЛКГ – редкое заболевание, характеризующееся 
инфильтрацией паренхимы легких специфическими 
дендритными клетками (CD1a+), носящими название 
«клетки Лангерганса» [6]. ЛЛКГ является представи-

телем гистиоцитозов – группы заболеваний, вызванных 
пролиферацией клеток моноцитарно-макрофагальной 
и дендритной линий. Распространенность ЛЛКГ точно 
не установлена, но среди пациентов с диффузными па-
ренхиматозными заболеваниями легких эта патология 
встречается примерно в 4–5% наблюдений [7]. Возраст 
пациентов колеблется от 20 до 40 лет [8]. По данным 
одних авторов, среди заболевших преобладают мужчи-
ны [9], по данным других, – женщины [10]. Главным 
фактором риска ЛЛКГ в 95% наблюдений было таба-
кокурение (активные или бывшие курильщики, регу-
лярный контакт с табачным дымом) [9, 10]. Клетки, 
о которых идет речь, впервые были описаны Паулем 
Лангергансом в 1868 году [11], впоследствии Birbeck 
et al. [12] обнаружили при электронномикроскопиче-
ском исследовании, что клетки Лангерганса содержат 
в цитоплазме характерные гранулы или Х-тельца. 
Предполагают, что дендритные клетки могут появлять-
ся в легких из циркулирующих незрелых дендритных 
клеток под действием хемокинов, в результате диффе-
ренцировки предшественников под действием мест-
ных цитокинов, а также, возможно, вследствие про-
лиферации предполагаемых клеток-предшественников 
непосредственно в легком или легочных макрофагов, 
трансдифференцирующихся в дендритные клетки [13]. 
«Эпителиальный» тип дендритных клеток характе-
ризуется экспрессией CD1a, E-кадгерина, лангерина 
и S-100 [13]. Клетки Лангерганса пролиферируют мед-
ленно, болезнь часто спонтанно регрессирует, в конеч-
ной фиброзно-кистозной стадии заболевания клетки 
Лангерганса практически отсутствуют [14].

ЛАМ – редкое системное неопластическое за-
болевание, ассоциированное с развитием кистозных 

Materials and methods. We evaluated video-assisted surgical lung biopsies from 139 patients, with 86 
patients having LAM, 47 having PLCH, and in threes having primary peripheral lung adenocarcinoma and 
endometriosis of the lung. The average age of patients with LAM was 41±10 years, LCG – 32±11 years, lung 
adenocarcinoma – 62±3.5 years, and endometriosis of the lung – 32±4.1 years. All patients had undergone 
high-resolution computed tomography of the lungs (HRCT) before the biopsy was obtained. We performed 
histological and immunohistochemical examinations of lung tissue specimens. Antibodies to CD1a, SMA, 
HMB-45, CD207 (langerin), CD10, receptors to progesterone, and estrogen were used in the study.
Results. We described HRCT, histological, and immunohistochemical features of cystic lung diseases, in-
cluding characteristics of the walls of cystic cavities in patients with PLCH, LAM, primary malignant lung 
tumors, and endometriosis of the lung.
Conclusion. The variety of causes of lung cysts required a differential diagnosis, considering the patients’ 
ages, HRCT data indicating the localization of the pathological process, histology, and immunohistochem-
istry if necessary. 
Keywords: сystic lung diseases, computed tomography, pathological anatomy, Langerhans cell histiocytosis, 
lymphangioleiomyomatosis, malignant tumors, endometriosis
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Таблица | Table
Классификация диффузных кистозных заболеваний легких | 

Classification of diffuse cystic lung diseases 

группа | Group Заболевания | Diseases 

Неопластические | Neoplastic ЛАМ, ЛЛКГ, нелангергансоклеточные гистиоцитозы, болезнь Эрдхейма–Честера, 
первичные или метастатические новообразования (аденокарциномы, саркомы, 
лейомиомы) | LAM, PLCH, non-Langerhans cell histiocytosis, Erdheim–Chester disease, 
primary or metastatic neoplasms (adenocarcinomas, sarcomas, leiomyomas)

Генетически детерминированные | 
Genetically determined 

Синдром Берта–Хогга–Дюбе, синдром Протея, синдром Эллерса–Данло, синдром 
Марфана, нейрофиброматоз, врожденная бронхолегочная дисплазия (мальформация) |
Birt–Hogg–Dubé syndrome, Proteus syndrome, Ehlers–Danlos syndrome, Marfan syndrome, 
neurofibromatosis, congenital bronchopulmonary dysplasia (malformation)

Ассоциированные 
с лимфопролиферативными 
заболеваниями | Associated with 
lymphoproliferative diseases 

Фолликулярный бронхиолит/лимфоцитарная интерстициальная пневмония, синдром 
Шегрена, амилоидоз, болезнь депозитов легких цепей |
Follicular bronchiolitis/lymphocytic interstitial pneumonia, Sjogren’s syndrome, amyloidosis, 
lung chain deposition disease 

Инфекционные |
Infectious 

Пневмоцистная пневмония, стафилококковая инфекция, рецидивирующий 
респираторный папилломатоз, парагонимоз, кокцидомикоз |  
Pneumocystis pneumonia, staphylococcal infection, recurrent respiratory papillomatosis, 
paragonimosis, coccidomycosis

Ассоциированные 
с интерстициальными 
заболеваниями легких | Associated 
with interstitial lung diseases 

Гиперчувствительный пневмонит; десквамативная интерстициальная пневмония | 
Hypersensitivity pneumonitis; desquamative interstitial pneumonia 

Ассоциированные с табакокурением 
| Associated with smoking

ЛЛКГ, десквамативная интерстициальная пневмония, респираторный бронхиолит | 
PLCH, desquamative interstitial pneumonia, respiratory bronchiolitis 

Другие/смешанные |  
Other/mixed 

Посттравматические псевдокисты; легкие «глотателей огня»; синдром  
гиперпродукции IgE, эндометриоз легких | Post-traumatic pseudocysts; Fire eater’s lung; 
hyper-IgE syndrome, endometriosis of the lung

Заболевания с кистоподобными  
изменениями | Diseases with cyst-like 
changes

Эмфизема легких; бронхоэктазы, «сотовое легкое» при ИЛФ и ФГП | Emphysema; 
bronchiectasis, “honeycomb lung” in IPF and FHP 

ЛАМ – лимфангиолейомиоматоз легких, ЛЛКГ – легочный лангергансоклеточный гистиоцитоз легких,  
ИЛФ – интерстициальный легочный фиброз, ФГП – фиброзный гиперчувствительный пневмонит
LAM – lymphangioleiomyomatosis of the lungs, PLCH – pulmonary Langerhans cell histiocytosis, IPF – interstitial pulmonary fibrosis, 
FHP – fibrotic hypersensitivity pneumonitis

образований в легких, хилезных гидротораксов, опу-
холей диафрагмы, поддиафрагмальных отделов, по-
чек, забрюшинной жировой клетчатки. В подавляю-
щем большинстве наблюдений ЛАМ развивается у 
женщин детородного возраста [15, 16]. Выделяют два 
варианта ЛАМ: спорадический и ассоциированный 
с туберозным склерозом [16]. Туберозный склероз 
(ТС) – аутосомно-доминантное заболевание, основ-
ными клиническими проявлениями которого являют-
ся ангиофиброматоз лица, нетравматические около-
ногтевые фибромы, гипопигментные пятна (больше 
трех), «шагреневая кожа», множественные гамартомы 
сетчатки, корковые туберсы, субэпендимарные узлы, 
гигантоклеточная астроцитома, множественные или 
одиночные рабдомиомы сердца, множественные ангио-
миолипомы почек и поражение легких [15]. Патогенез 
заболевания изучен недостаточно, однако имеет место 
генетическая предрасположенность, развитие заболева-
ния связано с наличием мутаций в генах TSC1 и TSC2. 

Некоторые авторы относят заболевание к многофокус-
ным гамартомным поражениям, в прогрессировании 
которых важную роль играют женские половые гор-
моны. Течение болезни неуклонно прогрессирующее. 
Активизация процесса отмечается во время беремен-
ности и родов, при приеме контрацептивных препа-
ратов. Процесс пролиферации гладких мышц может 
захватывать и лимфатическую систему грудного и/или 
брюшного отделов, вызывая их сдавление и развитие 
хилоторакса и/или хилезного асцита.

При дифференциальной диагностике ЛАМ с други-
ми заболеваниями, при которых возможна пролифера-
ция гладких мышц (в частности, при интерстициальном 
фиброзе), используют иммуногистохимические мар-
керы – актин гладких мышц (SMA), маркер мелано-
мы (HMB-45), последний не выявляют в нормальных 
гладких мышцах. Кроме того, присутствие HMB-45 
подтверждено при ретроперитонеальной форме ЛАМ, 
в ангиомиолипоме почки при наличии или отсутствии 
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ТС, а также в светлоклеточной опухоли легкого и по-
чечноклеточном раке у пациентов с ТС [17–19]. 

Одной из опухолей легкого, при которой форми-
руются кистозные полости, является периферическая 
аденокарцинома, как правило с первично-множествен-
ным ростом. Такой рак обычно развивается медлен-
но в течение двух и более лет [20, 21]. Причинами, 
в результате которых возникают кистозные полости, 
являются центральный некроз опухоли, обструкция 
просвета бронха, подходящего в зону опухоли, деструк-
ция межальвеолярных перегородок опухолевыми клет-
ками, развитие булл, кист и сот по периферии опухоли, 
повреждение межальвеолярных перегородок за счет 
слизи, вырабатываемой опухолевыми клетками, ауто-
фагоцитоз опухолевых клеток, имеют значения также 
свойства самой опухоли [22–24].

Одна из относительно редких форм эндометриоза – 
экстрагенитальный эндометриоз (ЭГЭ), для которого 
характерно развитие эндометриоидной ткани в разных 
органах, в том числе в легких. Частота ЭГЭ составляет 
6–8% общего числа наблюдений эндометриоза [25–27]. 
Появление функционирующего эндометрия в грудной 
клетке связано с гематогенным метастазированием. При 
этом клиническими симптомами болезни являются ре-
цидивирующие пневмотораксы, кровохарканье, кашель, 
боли в грудной клетке, связанные с менструальным цик-
лом [27, 28]. При КТВР обнаруживаются 4 варианта 
патологии: затемнение по типу «матового стекла», уз-
ловые тени, нередко с эксцентрично расположенными 
полостями, ограниченные буллезные трансформации 
или единичные тонкостенные полости, не содержащие 
жидкость. Эти рентгенологические признаки, сочета-
ющиеся с кровохарканьем и болями в грудной клетке, 
нередко расцениваются как проявление туберкулезно-
го или опухолевого поражения легких. Окончательный 
диагноз «экстрагенитальный эндометриоз» устанавли-
вается только при гистологическом и иммуногистохи-
мическом (ИГХ) исследовании с обнаружением рецеп-
торов эстрогена и прогестерона [28, 29].

Цель исследования – описать патологоанатомиче-
ские и компьютерно-томографические изменения при 
кистозных заболеваниях легких на материале видеото-
ракоскопических биопсий, полученных от пациентов 
с ЛАМ, ЛКГ, первичной периферической аденокарци-
номой легких, эндометриозом.

Материалы и методы
Изучены видеоторакоскопические (ВТС) биопсии 

легких от 139 больных: ЛАМ – 86 пациентов, ЛКГ – 
47, первичная периферическая аденокарцинома лег-
ких – три пациента, эндометриоз – три пациента. Сред-
ний возраст пациентов с ЛАМ составлял 41±10 года, 
с ЛЛКГ – 32±11 года, с аденокарциномой легких – 
62±3,5 года, с эндометриозом – 32±4,1 года.

Всем пациентам перед взятием биопсии выполняли 
компьютерную томографию легких высокого разреше-
ния (КТВР). 

Кусочки ткани легкого, полученные при операции, 
обрабатывали по общепринятой методике, заливали 
в парафин и изготавливали срезы, которые окрашивали 
гематоксилином и эозином, пикрофуксином и фуксели-
ном. Для ИГХ исследования использовались гистологи-
ческие парафиновые срезы толщиной 3–4 мкм, которые 
наносили на высокоадгезивные стекла и высушивали 
в термостате при температуре +70ºС в течение 2 часов. 
Окрашивание выполнялось с использованием двух-
этапного стрептавидин-биотин-пероксидазного мето-
да с демаскировкой антигена и применением наборов 
моноклональных и поликлональных антител. Имму-
ногистохимическое окрашивание проводилось в им-
муностейнерах Ventana BenchMark ULTRA IHC/ISH 
(Roche, США) на парафиновых срезах по стандартной 
методике. В исследовании использовали следующие 
антитела: CD1a, SMA, HMB-45, к рецепторам прогесте-
рона и эстрогена, CD 10 (Novocasrta, Великобритания), 
CD207 (лангерин) (Cell Marque, США).

Результаты
При КТВР у пациентов с ЛЛКГ наблюдали множест-

венные мелкие гомогенные центрилобулярные очажки 
с неправильными, но четкими контурами, редко превы-
шающие в размерах 5 мм, в единичных наблюдениях 
они достигали 1 см. У большинства пациентов имели 
место множественные очажки в сочетании с относи-
тельно толстостенными мелкими и более крупными 
тонкостенными кистами при толщине стенок менее или 
равной 2 мм. Очажки в процессе развития болезни мо-
гут увеличиваться, в центре очагов более 5 мм в диаме-
тре нередко появляются фокусы просветления, что счи-
тается началом формирования кист. В 85% наблюдений 
кистозные полости локализовались в верхних и средних 
отделах легких с практически неизмененными базаль-
ными отделами (рис. 1). В двух наблюдениях у женщин 
кисты локализовались во всех отделах легких, кото-
рые не позволяли исключить ЛАМ. У семи пациентов 
из 47 первым симптомом заболевания явились пневмо-
тораксы. При гистологическом исследовании обнаруже-
ны перибронхиолярные гранулемы разнообразного сос-

Рис. 1. ЛЛКГ. КТВР. Кистозные полости, локализующиеся 
преимущественно в верхних и средних долях

Fig. 1. PLCH. HRCT. Cystic cavities, localized mainly in the 
upper and middle lobes
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тава типичного лапчатого вида, распространяющиеся 
на прилежащие межальвеолярные перегородки (рис. 2). 
В составе гранулем наблюдали клетки Лангерганса, пиг-
ментированные макрофаги, эозинофилы, лимфоциты, 
плазматические клетки (рис. 3), фибробласты, изредка 
встречались гигантские клетки инородных тел. Нали-
чие пигментированных макрофагов в составе гранулем 
и в просветах альвеол отражает приверженность к ку-
рению. Помимо гранулем характерной лапчатой формы 
обнаруживали гранулемы неправильной формы, а также 
инфильтраты различной величины. У части пациентов 
наблюдали участки интерстициального фиброза с на-
личием кистозных полостей, выстланных однорядным 
кубическим эпителием, в стенках которых определяли 
очаговые лимфогистиоцитарные инфильтраты. При им-

муногистохимическом исследовании в составе грану-
лем были выявлены клетки Лангерганса, положительно 
окрашенные СD1a и/или CD 207 (лангерин) (рис. 4, 5).

На КТВР при ЛАМ обнаруживали множественные 
кисты округлой формы, не сливающиеся между собой, 
диаметром от 2–5 мм, единичные достигали размера 
25–30 мм, расположенные во всех долях легких среди 
неизмененной ткани (рис. 6). 

При гистологическом исследовании гладкомышеч-
ные разрастания при ЛАМ состояли из компактно 
собранных атипичных пролиферирующих гладко-
мышечных клеток удлиненной, веретеновидной или 
овальной формы, располагающихся вокруг бронхиол, 
в межальвеолярных перегородках, вокруг артерий, 
вен, лимфатических протоков и в плевре. Наиболее 

Рис. 3. ЛЛКГ. Полиморфноклеточный состав гранулемы: 
гистиоциты, лимфоциты, эозинофилы, 
пигментированные макрофаги. Окраска 
гематоксилином и эозином, ×400 

Fig. 3. PLCH. Granuloma consisting of histiocytes, lymphocytes, 
eosinophils, and pigmented macrophages. H&E stain, 
×400

Рис. 2. ЛЛКГ. Перибронхиальная гранулема неправильной 
формы, состоящая из гистиоцитов, пигментированных 
макрофагов, лимфоцитов. Окраска гематоксилином 
и эозином, ×100

Fig. 2. PLCH. Peribronchial granuloma of irregular shape, 
consisting of histiocytes, pigmented macrophages, and 
lymphocytes. H&E stain, ×100

Рис. 4. ЛЛКГ. Экспрессия лангерина (CD207) в гранулеме. 
Иммуногистохимическая реакция, ×40

Fig. 4. PLCH. Langerin (CD207) expression in granuloma.  
IHC, ×40

Рис. 5. ЛЛКГ. Экспрессия CD1a в клетках гранулемы в стенке 
кистозной полости. Иммуногистохимическая реакция, ×40

Fig. 5. PLCH. CD1a expression in granuloma cells in the cystic 
cavity wall. IHC, ×40
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часто гладкомышечные узелки встречались в стенках 
мелких воздушных кист (рис. 7, 8). Кроме того, были 
обнаружены скопления эритроцитов и гемосидерина 
в полостях альвеол. У 15 пациентов имело место крово-
харканье, у 22 наблюдали хилоторакс. При иммуноги-
стохимическом исследовании в гладкомышечных узел-
ках наблюдали положительную реакцию с α-актином 
гладких мышц (SMA), маркером меланомы (HMB-45), 
который не выявляется в нормальных и пролифериру-
ющих гладких мышцах (рис. 9). В пяти наблюдениях 
HMB-45 был обнаружен в ангиомиолипомах почек 
и лимфангимиолипомах забрюшинного пространства. 

При КТВР при аденокарциномах были обнаружены 
множественные кистозные полости округлой и непра-
вильной формы с участками уплотнений в одной или 
нескольких стенках (рис. 10). Во всех наблюдениях 
периферического рака легкого с кистозными измене-
ниями легких диагностирована инвазивная ацинарная 
аденокарцинома, состоящая из призматических клеток 
с маленьким ядром (рис. 11). Продолжительность за-
болевания от момента выявления опухоли составила 
от 2 лет до 3,5 года. 

Рис. 7. ЛАМ. Гладкомышечные узелки в стенке кистозной 
полости. Окраска гематоксилином и эозином, ×60

Fig. 7. LAM. Smooth muscle nodules in the cystic cavity wall. 
H&E stain, ×60

Рис. 6. ЛАМ. КТВР. Множественные кистозные полости  
во всех отделах легких среди неизмененной ткани легких

Fig. 6. LAM. HRСT. Multiple cystic cavities in all lung lobes 
among the unaltered lung tissue

Рис. 10. Рак легкого. КТВР. Кистозные полости со стенками 
различной толщины

Fig. 10.  Lung cancer. HRCT. Cystic cavities with walls of various 
thicknesses

Рис. 8. ЛАМ. Гладкомышечный узелок в стенке кистозной 
полости, скопления сидерофагов в просвете полости. 
Окраска гематоксилином и эозином, ×100

Fig. 8.  LAM. Smooth muscle nodule in the cystic cavity wall, 
clusters of siderophages in the cavity lumen. H&E stain, 
×100

Рис. 9. ЛАМ. Экспрессия HMB-45 в узелке в стенке кистозной 
полости. Иммуногистохимическая реакция, ×40

Fig. 9. LAM. HMB-45 expression in a nodule in the wall of the 
cystic cavity. IHC, ×40
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При эндометриозе картина при КТВР легких мо-
жет быть разнообразной, с наличием разнокалибер-
ных полостей округлой и неправильной формы, с 
разной толщиной стенок, сочетающихся с участками 
консолидации (рис. 12). При микроскопическом ис-
следовании в легочной ткани обнаруживали полости, 
стенки которых были представлены разнонаправлен-
ными разрастаниями веретеновидных клеток, а также 
участками цитогенной стромы с наличием мес тами же-
лез, выстланных кубическим эпителием, на отдельных 
участках в виде сосочков (рис. 13). На описанных выше 
участках была обнаружена экспрессия рецепторов к 
эстрогену, прогестерону (рис. 14), CD10 (рис. 15). Та-
кие изменения сочетались с очаговыми кровоизлияни-
ями и/или отложениями гемосидерина. 

Рис. 15. Эндометриоз. Экспрессия CD10 в стромальных 
клетках узелков. Иммуногистохимическая реакция, 
×100

Fig. 15. Endometriosis. CD10 expression in stromal cells of the 
nodules. IHC, ×100

Рис. 11. Ацинарная аденокарцинома. Окраска 
гематоксилином и эозином, ×25

Fig. 11.  Acinar adenocarcinoma. H&E stain, ×25

Рис. 12. Эндометриоз. КТВР. Кистозные полости, одна 
из которых по периферии участка консолидации

Fig. 12.  Endometriosis. HRCT. Cystic cavities, one of which  
is on the periphery of the consolidation

Рис. 13.  Эндометриоз. Узелки, состоящие из цитогенной 
стромы, выстланные кубическим эпителием в стенке 
кистозной полости. Окраска гематоксилином 
и эозином, ×40

Fig. 13. Endometriosis. Nodules consisting of cytogenetic stroma 
lined with cubic epithelium in the cystic cavity wall. 
H&E stain, ×40

Рис. 14. Эндометриоз. Экспрессия рецепторов прогестерона 
в стромальных клетках. Иммуногистохимическая 
реакция, ×100

Fig. 14. Endometriosis. Expression of progesterone receptors in 
stromal cells. IHC, ×100
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Обсуждение
Полостные образования в легких при КТВР делят 

на кисты, буллы и соты. Соты имеют толщину стенки 
менее 2 мм среди неизмененной ткани легких; толщи-
на стенки у булл – менее 1 мм, а их диаметр больше 
1 см, толщина стенок сот равняется 1–3 мм, диаметр 
колеблется от 3 до 10 мм [30]. Диффузные кистозные 
изменения легких возникают при ЛАМ, ЛЛКГ, синдро-
ме Берта–Хогга–Дюбе, при лимфоцитарной интерсти-
циальной пневмонии, обнаруживаемой при лейкозах 
и лимфомах, при первичных и метастатических зло-
качественных образованиях, при врожденной аденома-
тозной мальформации легких, реже при пневмоцист-
ной и стафилококковой пневмонии, метастатическом 
эндометриозе [31–35]. Кистозные болезни легких чаще 
наблюдаются при орфанных заболеваниях, однако у 
многих из них кисты не являются облигатным симпто-
мом [31]. При ЛАМ и ЛЛКГ образование кист в ткани 
легких – неотъемлемый рентгеноморфологический 
признак, играющий основную роль для правильной 
постановки диагноза [36]. ЛАМ и ЛЛКГ – наиболее 
час тые кистозные болезни легких, имеющие яркую 
рентгеноморфологическую картину, но во многих 
случаях требуется дифференциальная диагностика с 
другими заболеваниями [34, 37].

ЛАМ, ЛЛКГ, опухоли легких, эндометриоз часто 
протекают бессимптомно, манифестируя спонтанны-
ми рецидивирующими пневмотораксами, имеют сход-
ную клиническую картину, что затрудняет правильную 
диаг ностику этих заболеваний [5, 30, 31, 34].

Клиническими проявлениями ЛАМ являются 
одышка, кашель, кровохарканье, боли в грудной клет-
ке, усиливающиеся при дыхании, появление рециди-
вирующего хилоторакса, которые часто совпадают с 
менструацией. При ЛАМ возможны три основных 
процесса, связанных с развитием кист: 1) расширение 
легочных ацинусов в результате обструкции терми-
нальных бронхиол и поступления через них воздуха, 
2) ишемия вследствие некроза стенок терминальных 
и респираторных бронхиол, 3) ремоделирование ткани 
легких под действием протеолитических ферментов 
[16, 38, 39]. Дополнительными признаками, указыва-
ющими на ЛАМ, являются ангиомиолипомы почек 
и лимфангиолипомы забрюшинной жировой клет-
чатки. Гистологический маркер дифференциального 
диагноза при ЛАМ – наличие кистозных полостей с 
гладкомышечными узелками в их стенках с положи-
тельной ИГХ реакцией с HMB-45. Гладкомышечные 
пучки могут быть обнаружены при фиброзном ги-
перчувствительном пневмоните, обычной интерсти-
циальной пневмонии, метастатической доброкачест-
венной лейомиоме, эндометриальной стромальной 
саркоме при наличии веретенообразных клеток, од-
нако при этих заболеваниях маркер HMB-45 отрица-
тельный [34].

Диагноз «легочный лангергансоклеточный гистио-
цитоз» устанавливают на основании клинических 

проявлений в виде медленно нарастающей одышки, 
развития спонтанного пневмоторакса, несахарного 
диабета у молодых людей 20–40 лет с анамнезом ак-
тивного курения с раннего возраста. Медиана выжи-
ваемости с момента постановки диагноза составляет 
12,5–13 лет. При ЛЛКГ на КТВР выявляют узелки 
неправильной причудливой формы диаметром от 1 до 
10 мм, как правило, сосредоточенные вокруг терми-
нальных бронхиол. При КТВР кистозные полости 
появляются на более поздних стадиях заболевания, 
могут варьировать по толщине стенок от типичных 
тонкостенных кист до толстостенных полостей, обыч-
но располагаются в верхних и средних долях. На бо-
лее поздних стадиях ЛЛКГ во многих случаях число 
клеток Лангерганса может уменьшаться, а иногда они 
и вовсе отсутствуют. При этом наблюдается заметное 
расширение воздушного пространства с фиброзом ме-
жальвеолярных перегородок и звездчатыми бронхио-
лоцентрическими рубцами, также часто встречаются 
облитерированные ветви легочных артерий и вен, 
иногда с минерализацией эластики с сопутствующей 
гранулематозной реакцией, называемой эндогенным 
пневмокониозом [40]. Тем не менее в случае класси-
ческой клинико-рентгенологической картины и при 
отсутствии сомнений в диагнозе морфологическая 
верификация не является облигатной [41]. Диагноз 
часто требует подтверждения путем последующего 
гистологического и иммуногистохимического (CD1а, 
CD 207) исследований криобиопсий и ВТС биопсии 
легкого. ЛЛКГ на стадии изолированных очаговых 
изменений легких необходимо дифференцировать с 
саркоидозом легких, диссеминированным туберку-
лезом, силикозом и другими пневмокониозами, ме-
тастатическим поражением легких. 

Причинами развития кист при первичных и мета-
статических поражениях легких являются центральные 
некрозы, обструкция опухолью прилежащих бронхиол, 
деструкция межальвелярных перегородок опухолевы-
ми клетками и/или слизью (муцином), аутофагоцитоз 
опухолевых клеток, свойства самой опухоли [21, 24]. 
Кистозные полости при КТВР могут располагаться ло-
кально в отдельных сегментах и долях легких, иногда 
при наличии вокруг них участков «матового стекла» 
или консолидатов [35]. Кистозные полости возникают 
у 7% пациентов, средний возраст которых составляет 
63,5 года. С учетом медленного роста таких опухолей 
течение благоприятное, поэтому лобэктомия или кли-
новидная резекция еще больше улучшают прогноз за-
болевания [21].

Похожие изменения при КТВР выявляют при эн-
дометриозе. При этой патологии первыми признаками 
болезни могут быть рецидивирующий пневмоторакc 
и кровохарканье в период менструации [29]. Опреде-
ление уровня ракового антигена СА-125 в сыворотке 
крови коррелирует с активностью заболевания и яв-
ляется маркером для оценки эффективности лечения 
и обнаружения рецидивов [42].
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Заключение
Диффузные кистозные заболевания легких возни-

кают в результате множества патофизиологически раз-
личных процессов. Наличие кист в легочной паренхиме 
создает уникальные физиологические и клинические 
последствия при респираторных заболеваниях. Много-
образие причин возникновения кист в легких требует 
проведения многоплановой дифференциальной диаг-
ностики с учетом возраста пациентов, клинической 
картины, данных компьютерной томографии легких 
высокого разрешения, указывающих на локализацию 
процесса, характерных морфологических изменений 
и иммуногистохимических маркеров в биопсиях лег-
ких. Следует помнить, что кистозные болезни легких 
могут возникать при многих других заболеваниях, ука-
занных в таблице настоящего исследования.
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