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АННОТАЦИЯ
Атрезия лёгочных вен — редкий порок развития, который может возникать как изолированно, так и в сочетании 
с другими врождёнными пороками развития сердечно-сосудистой системы, например, с таким как гипоплазия лё-
гочной артерии. Атрезия лёгочных вен приводит к изменениям в работе сердечно-сосудистой системы. Данный по-
рок развития чаще диагностируется в младенческом и раннем детском возрастем ввиду рецидивирующих эпизодов 
пневмонии и кровохарканья. Во взрослом возрасте атрезия лёгочных вен встречается намного реже, клинически ха-
рактеризуется такими проявлениями, как одышка при физической нагрузке и кровохарканье. Однако в редких случаях 
клинические симптомы отсутствуют, при этом изменения в паренхиме лёгких носят неспецифический характер, ввиду 
чего могут быть ошибочно расценены как проявления различных лёгочных заболеваний в том числе воспалительно-
го генеза. В представленной статье описано клиническое наблюдение сочетания односторонней атрезии лёгочных 
вен с гипоплазией лёгочной артерии и интерстициальными изменениями в гипоплазированном лёгком у молодого 
мужчины без жалоб со стороны органов дыхания. Патологии впервые выявлены в 21 год по данным компьютерной 
томографии с контрастным усилением. 

Ключевые слова: атрезия; лёгочные вены; гипоплазия; лёгочные артерии; нижняя полая вена; клинический случай; 
компьютерная томография.

Как цитировать:
Жарикова В.В., Нечаев В.А., Куликова Е.А., Юдин А.Л. Односторонняя атрезия лёгочных вен: сложности лучевой диагностики // Digital Diagnostics. 
2024. Т. 5, № 2. С. 361–369. DOI: https://doi.org/10.17816/DD619643 

https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/deed.ru
https://doi.org/10.17816/DD619643
https://doi.org/10.17816/DD619643
https://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.17816/DD619643&domain=PDF&date_stamp=2024-09-20


362
Digital DiagnosticsVol. 5 (2) 2024

Article can be used under the CC BY-NC-ND 4.0 International License
© Eco-Vector, 2024

CASE REPORTS

Submitted: 25.10.2023 Accepted: 06.02.2024 Published online: 25.06.2024

DOI: https://doi.org/10.17816/DD619643

Unilateral pulmonary vein atresia: 
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ABSTRACT
Pulmonary vein atresia is a rare congenital abnormality that could manifest in isolation or in association with other congenital 
abnormalities in the cardiovascular system such as pulmonary vein hypoplasia. Pulmonary vein atresia leads to changes 
in cardiovascular functioning. This abnormality is often diagnosed in children with recurrent pneumonia and hemoptysis. In 
adulthood, pulmonary vein atresia is much less common, with clinical symptoms such as dyspnea during physical exercises 
and hemoptysis. However, some patients are asymptomatic. Owing to the nonspecific imaging findings, lung parenchymal 
changes are often misdiagnosed as another lung disease, including inflammatory genesis disease. In this article, a case of a 
young man with asymptomatic unilateral pulmonary vein atresia combined with pulmonary artery hypoplasia and interstitial 
lung changes in a lung with hypoplasia was presented. These pathologies were first identified in a 21-year-old patient by 
contrast-enhanced computed tomography.
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摘要

肺静脉闭锁是一种罕见的畸形，既可单独发生，也可与其他先天性心血管系统畸形（如肺动脉发育

不全）同时发生。肺静脉闭锁会导致心血管系统发生变化。这种畸形通常在婴儿期和幼儿期因反复

发作肺炎和咯血而被诊断出来。在成年人中，肺静脉闭锁的发病率要低得多。在临床上，这种疾病主

要表现为呼吸困难和咯血。然而，在极少数病例中没有临床症状。在这种情况下，肺实质的变化是非

特异性的，可能会被误认为是各种肺部疾病的表现，包括炎症性成因。本文描述的是一名无呼吸道

症状的单侧肺静脉闭锁合并肺动脉发育不全和发育不全肺间质改变的年轻男子临床观察结果。造

影剂增强计算机断层扫描首次发现异常是在 21 岁。

关键词：闭锁；肺静脉；发育不全；肺动脉；下腔静脉；临床病例；计算机断层扫描。
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АКТУАЛЬНОСТЬ 
Атрезия лёгочных вен — врождённый порок разви-

тия, обычно проявляющийся в младенческом или дет-
ском возрасте рецидивирующими эпизодами кровохар-
канья и пневмонии [1]. У взрослых встречается крайне 
редко. В англоязычной литературе представлено менее 
40 случаев бессимптомной односторонней атрезии лё-
гочных вен, впервые выявленной во взрослом возрасте 
[2]. В русскоязычной литературе описанных аналогичных 
случаев не найдено. В данной статье представлено кли-
ническое наблюдение правосторонней атрезии лёгочных 
вен в сочетании с гипоплазией правой лёгочной артерии 
и интерстициальными изменениями в правом лёгком, 
впервые выявленными у взрослого 21-летнего мужчины 
по данным компьютерной томографии (КТ). 

ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ 
Пациент В., 21 год, был направлен в Государствен-

ное бюджетное учреждение здравоохранения «Городская 
клиническая онкологическая больница №1» Департа-
мента здравоохранения города Москвы для проведения 
планового обследования по поводу рака левой почки 
в анамнезе (pT3N0M0), состояние после нефрэктомии 
слева от 2003 года по поводу нефробластомы. 

Анамнез
В 2020 году было выявлено образование единствен-

ной правой почки, однако по результатам иммуноги-
стохимического исследования, выполненного в другом 
лечебном учреждении, данных за онкологический про-
цесс не получено. Пациент наблюдается у эндокрино-
лога по поводу синдрома Дениса–Драша (кариотип 
46, XY; дисгенезия гонад — выполнена гонадэктомия), 
гипергонадотропного гипогонадизма, гинекомастии 
и низкорослости. Со слов в детском возрасте перенёс 
оперативное вмешательство на сердце. Дополнительные 
данные о проведённых обследованиях, а также выпол-
ненных диагностических и лечебных вмешательствах 
до 2020 года отсутствуют.

Результаты физикального, лабораторного 
и инструментального исследования

В 2020 году при проведении флюорографии в рамках 
диспансеризации у пациента выявлено уменьшение в объ-
ёме правого лёгкого, участок затенения без чётких кон-
туров в нижних отделах правого лёгочного поля (рис. 1). 
Пациент на момент обследования жалоб не предъявлял.

С целью уточнения характера выявленных изменений 
выполнена КТ органов грудной клетки без контрастного 
усиления, по результатам которой были описаны интер-
стициальные изменения правого лёгкого в виде утолще-
ния внутри- и междольковых перегородок преимуще-
ственно в средних и нижних отделах правого лёгкого, 

утолщение стенок бронхов. Кроме того, в средостении 
определялся мягкотканный конгломерат неправильной 
формы с неровными контурами в области правых трахео-
бронхиальных и бифуркационных лимфатических узлов, 
гомогенной структуры, плотностью +40 HU. Изменения 
были расценены как проявление внутригрудной лимфаде-
нопатии, интерстициального заболевания правого лёгкого 
с признаками буллёзной эмфиземы (рис. 2).

По результатам КТ лёгких была дополнительно 
назначена консультация пульмонолога и проверена 
функция внешнего дыхания. Выявлено снижение ды-
хательной функции лёгких в виде смешанных рестрик-
тивно-обструктивных изменений (объём форсированного 
выдоха за 1-ю секунду — 53%). Ввиду отсутствия клини-
ческих проявлений было рекомендовано динамическое 
наблюдение, а также консультация онколога по поводу 
выявленного образования правой почки и лимфадено-
патии средостения.

В 2023 году, после обращения к онкологу, пациенту 
были выполнены лабораторные исследования (результа-
ты в пределах референсных норм), а также с целью дина-
мического контроля была выполнена КТ органов грудной 
клетки, брюшной полости и малого таза с внутривенным 
контрастированием, при которой сохранялось уменьше-
ние правого лёгкого в объёме с наличием выраженных 
интерстициальных изменений, участков уплотнения лё-
гочной паренхимы по типу «матового стекла», кисты в по-
ражённом лёгком. КТ-картина сохранялась без динамики 
по сравнению с исследованием от 2020 года. 

Рис. 1. Флюорограмма лёгких. Выявлено уменьшение в объёме 
правого лёгкого, участок затенения без чётких контуров в ниж-
них отделах правого лёгочного поля (белая стрелка).
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При анализе томограмм в артериальную и венозную 
фазы контрастирования по контуру правого главного 
бронха, в области внутригрудных лимфатических уз-
лов определялись множественные расширенные изви-
тые артериальные и венозные сосуды (бронхиальные 
и межрёберные), которые ранее, при исследовании 
без контрастного усиления, трактовались как прояв-
ления внутригрудной лимфаденопатии (рис. 3). Опреде-
лялось уменьшение диаметра правой лёгочной артерии 
до 7 мм (с контралатеральной стороны — до 14 мм) 
и отсутствие контрастирования правых лёгочных вен 
что наглядно представлено на 3D-реконструкции серд-
ца (рис. 4). 

ОБСУЖДЕНИЕ
Атрезия лёгочных вен — это редкая врождённая ано-

малия, распространённость которой составляет 1,7 случая 
на 100 000 детей младше 2 лет [3]. Вероятно, возникает 
в процессе внутриутробного развития в результате нару-
шения слияния единой лёгочной вены в левое предсер-
дие [4–6]. Диагноз в большинстве случаев ставится в мла-
денческом или раннем детском возрасте из-за эпизодов 
рецидивирующей пневмонии и/или кровохарканья [1, 7, 
11]. Данная аномалия развития может встречаться с лю-
бой стороны без преобладания левой или правой, часто 
сочетается с нарушением работы сердечно-сосудистой 

Рис. 2. Компьютерные томограммы лёгких: a, b — аксиальная плоскость; c — сагиттальная плоскость; d — корональная пло-
скость. Правое лёгкое уменьшено в объёме. Белые стрелки — утолщённый междольковый интерстиций; жёлтые стрелки — киста 
в лёгком; зелёная стрелка — мягкотканный конгломерат гомогенной структуры, плотностью +40 HU в средостении. При выполнении 
динамического контроля с помощью компьютерной томографии от 2023 года, картина сохранилась без динамики.
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Рис. 3. Компьютерные томограммы лёгких: a, b — аксиаль-
ная плоскость; c — корональная плоскость. Белые стрелки — 
множественные сосудистые коллатерали по контуру бронхов; 
чёрная стрелка — гипоплазия правой лёгочной артерии.

системы, как у нашего пациента, по поводу чего в дет-
ском возрасте ему было выполнено оперативное вме-
шательство. Кроме того, в нашем случае определялись 
косвенные признаки недостаточности трёхстворчатого 
клапана, которые проявлялись в виде регургитации тока 
крови в просвет печёночного сегмента нижней полой 
вены и печёночных вен.

Во взрослом возрасте основными жалобами являются 
одышка при физической нагрузке и кровохарканье, ча-
сто ассоциация с проявлением лёгочной гипертензии [5]. 
Однако в редких случаях заболевание протекает бессим-
птомно [3, 8].

Атрезия лёгочных вен в 50% случаев встречается 
изолированно, а в остальных — в сочетании с другими 
пороками развития, например, с гипоплазией лёгочной 
артерии, вследствие чего развиваются явления гипопер-
фузии и происходит уменьшение размеров поражённого 
лёгкого [9, 12]. В результате аномалии сосудов малого 
круга кровообращения развиваются множественные 
сосудистые коллатерали, которые чаще представлены 
расширенными межрёберными и бронхиальными арте-
риями и венами. Они сливаются с новообразованными 
сосудами, что приводит к утолщению междольковых 

перегородок, появлению перифиссуральных очагов 
и участков уплотнения лёгочной паренхимы по типу 
«матового стекла» как проявление лимфостаза и веноз-
ного застоя [2, 9]. При остановке кровотока в отдельных 
капиллярах, мелких артериях и венах с одновременным 
резким расширением сосудистой сети и переполнением 
кровью этих сосудов вследствие нарушения нормально-
го оттока поражённая паренхима лёгкого кровоснабжа-
ется недостаточно. В результате происходит уплотнение 
лёгочной ткани, утолщение альвеолярно-капиллярной 
мембраны и межальвеолярных перегородок за счёт уси-
ленного разрастания соединительной ткани. Вследствие 
этого наблюдается значительное ухудшение лёгочного 
газообмена и явление гипоксемии [10]. 

В представленном наблюдении также были выявле-
ны кисты в поражённом лёгком, что, вероятно, является 
не случайной находкой, а следствием разрушения или не-
доразвития капиллярных сетей на альвеолярном уровне 
из-за недостаточного кровоснабжения [2, 7].

Среди неинвазивных методов первичной диагно-
стики врождённых аномалий развития сердечно-со-
судистой системы большую роль играет метод эхокар-
диографии, позволяющий установить анатомическую 
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вариативность, размеры магистральных лёгочных со-
судов и особенности кровоснабжения. В нашем случае 
данное обследование было назначено, однако пациент 
на приём не явился.

При проведении стандартной рентгенографии органов 
грудной клетки можно выявить уменьшение в объёме по-
ражённого лёгкого, а также усиление лёгочного рисунка 
за счёт ретикулярного компонента. В качестве дообсле-
дования неинвазивная диагностика может быть выпол-
нена с помощью КТ-ангиографии, при необходимости — 
магнитно-резонансной томографии сердца [9]. В нашем 
случае магнитно-резонансная томография сердца не про-
водилась, так как на КТ-исследовании были визуализи-
рованы как венозные, так и артериальные изменения, 
что позволило установить диагноз венозной недостаточ-
ности, не прибегая к иным методам. КТ с контрастным 
усилением позволяет выявить отсутствие лёгочных вен, 
гипоплазию лёгочной артерии, уменьшение размеров 
правого лёгкого и утолщение междольковых перегородок 
из-за венозного застоя, что и было определено в нашем 
случае. 

Односторонняя атрезия лёгочных вен — ред-
кая врождённая аномалия, проявления которой часто 

ошибочно принимают за вторичное злокачественное по-
ражение, как в нашем случае, пневмонию или туберку-
лёз лёгких [3, 9]. При наличии клинической симптоматики 
в качестве метода лечения предлагается пневмонэктомия 
или трансплантация лёгкого [9]. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Односторонняя атрезия лёгочных вен — редкая 

врождённая аномалия развития, часто встречающаяся 
в сочетании с другими аномалиями сердечно-сосуди-
стой системы. Мы представили редкий случай соче-
тания врождённых аномалий развития сосудов мало-
го круга кровообращения с бессимптомным течением 
у молодого мужчины. В ряде случаев у таких пациентов 
выявляемые изменения в средостении и лёгких могут 
быть ошибочно интерпретированы как проявление 
пневмонии, туберкулёза лёгких или онкологическо-
го заболевания. Однако совокупность специфических 
рентгенологических признаков, выявляемых с помощью 
КТ органов грудной клетки с контрастным усилением, 
может помочь своевременно диагностировать данную 
аномалию развития. 

Рис. 4. Отсутствие правых лёгочных вен (белые стрелки): a — 
компьютерная томограмма лёгких в корональной плоскости; 
b — компьютерная томограмма лёгких в аксиальной плоско-
сти; c — 3D-реконструкция сердца.
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