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Резюме
Мезенхимальная кистозная гамартома, которая впервые была описана в 1986 г., является очень редкой 
легочной патологией. На сегодняшний день в литературе зарегистрировано немногим более 20 случаев. 
Обычно заболевание имеет бессимптомное течение, но потенциально может привести к выраженным 
легочным кровотечениям и даже летальному исходу. Оно не имеет специфических рентгенологических 
признаков, поэтому необходимо проводить дифференциальную диагностику с другими заболеваниями, 
включая злокачественные новообразования. В статье представлено собственное клиническое наблю-
дение данной патологии.
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Abstract
Mesenchymal cystic hamartoma, which was first described in 1986, is a very rare pulmonary pathology. 
To date, a little more than 20 cases have been registered in the literature. The disease usually has an 
asymptomatic course, but can potentially lead to severe pulmonary bleeding and even death. It has no specific 
radiological signs, therefore it is necessary to carry out differential diagnosis with other diseases, including 
malignant neoplasms. We present our own clinical observation of this pathology.
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Введение / Introduction
Первое упоминание о мезенхимальной кистоз-

ной гамартоме легкого (МКГЛ) приведено в статье 
E.J. Mark 1986 г. [1]. Автор сообщил о пяти пациен-
тах с кистозными и/или очаговыми образованиями 
в легких, которым по этому поводу была проведена 
торакотомия (см. табл.).

Мезенхимальная кистозная гамартома легкого 
относится к очень редко встречающимся заболе-
ваниям. Собственно патологическое образование 
состоит преимущественно из незрелых мезенхи-
мальных клеток [1]. Клинические проявления раз-
личны – от совершенно бессимптомного течения 
или плевральной боли до таких серьезных, угро-
жающих жизни осложнений, как кровохарканье, 
пневмоторакс, гемоторакс, массивное внутрики-
стозное кровоизлияние и даже злокачественная 
трансформация [2].

Представляем собственный случай мезенхи-
мальной кистозной гамартомы легкого у 70-лет-
ней женщины.

Описание случая / Case report
Женщина 70 лет, никогда не курила, в анамне-

зе нет никаких указаний на вредные условия окру-
жающей среды и какие-либо хронические респи-
раторные заболевания. Жалоб со стороны органов 
дыхания при поступлении не отмечалось. При фи-
зикальном обследовании данных за патологию 
грудной клетки не получено.

В анамнезе: экстирпация матки с придатками 
по поводу опухоли матки, кистомы левого яичника, 
патологии эндометрия, при гистологическом ис-
следовании установлено наличие лейомиосарко-
мы тела матки 3-й степени, стадия pT1aR0.

Через 3 мес для оценки распространенности 
заболевания и подтверждения отсутствия мета-
статического поражения выполнена компьютер-
ная томография (КТ) грудной клетки, брюшной 
полости и малого таза с внутривенным контрасти-
рованием (Омнипак-350) (рис. 1). По результатам 
проведенного исследования в верхней доле пра-
вого легкого выявлена многокамерная полость, 

a b

c d

Рис. 1. Компьютерные томограммы органов грудной клетки 70-летней пациентки. В верхней доле правого легкого определяется 
пристеночно многокамерная полость, в стенках которой структура неправильной формы:
a, b – аксиальные срезы, c – сагиттальный срез, d – корональный срез

Fig. 1. Chest computed tomograms of a 70-year-old female patient. In the right lung upper lobe, a parietally multi-chamber  cavity 
is determined, in the walls of which there is an irregular structure:
a, b – axial sections; c – sagittal section; d – coronal section
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Клинические и рентгенологические проявления мезенхимальных гамартом в исследовании E.J. Mark (адаптировано по [1])

Clinical and radiological manifestations of mesenchymal hamartomas in the study of E.J. Mark (adapted from [1])

№ па-
циента / 
Patient 

No.

Возраст 
при 

первой 
торако-
томии / 

Age at first 
thora-
cotomy

Пол /
Sex 

Первые 
признаки 

симп-
томов / 

First 
signs of 

symptoms

Продол-
жительность 
симп томов 

перед торако-
томией / 

Duration of 
symptoms 

before thora-
cotomy

Перво-
начальный 
диагноз / 
Original 

patho logical 
diagnosis

Рентгенограмма грудной 
клетки / Chest radiogram

Наблюдение 
после торакотомии / 

Follow-up since 
thoracotomy

Первая / 
Initial

Последняя 
(интервал) / 

Later (interval)

1 34 года / 
34 years

Женский / 
Female

Гемо-
торакс / 
Hemo-
thorax

Несколько 
дней / 

Few days

Секве-
страция / 
Seques-
trations

Киста 
в нижней 

доле левого 
легкого; 

сосуды от 
средос тения 

к кисте / 
Cyst in left 
lower lobe; 
vessels from 
mediastinum 

to cyst

Множе-
ственные 

кисты в обоих 
легких 

и рубцы 
(8 мес) / 

Multiple cysts 
in both lungs 
and scarrings 

(8 months)

4 года; одышка при 
умеренной физической 

нагрузке; удален 
метастатический узел / 

4 years; dyspnea on 
moderate exertion; 
metastatic nodule 

resected

2 28 лет / 28 
years

Mужской / 
Male

Крово-
харканье 
при физи-

ческой 
нагрузке / 

Hemo-
ptysis on 
exersize

3 года / 
3 years

Бронхо-
генные 
кисты / 

Broncho-
genic 
cysts

Киста 
в правой 

вер хушке / 
Cyst in right 

apex

Множе-
ственные 

кисты в обоих 
легких 

(24 мес) / 
Multiple cysts 
in both lungs 
(24 months)

2 года; легкое нечастое 
кровохарканье / 

2 years; mild infrequent 
hemoptysis

3 42 года / 
42 years

Женский / 
Female

Пневмо-
торакс / 
Pneumo-

thorax

Несколько 
дней /  

Few days

Эозино-
фильная 

гранулема / 
Eosino philic 
granu lema

Киста 
в правом 
легком 

и несколько 
неболь ших 
узлов / Cyst 
in right lung 

and a few 
small nodules

Стойкие 
узлы в обоих 

легких / 
Persistent 
nodules in 
both lungs

2 года; жива 
и здорова / 

2 years; alive 
and well

4 1,5 года / 
1.5 years

Mужской / 
Male

Сильная 
одышка / 

Severe 
dyspnea

Несколько 
дней / 

Few days

Кистозная 
рабдомио-
саркома / 

Cystic 
rhabdomyo-

sarcoma

Киста 
в нижней 

доле левого 
легкого, 
сдавли-
вающая 

верхнюю 
долю / 

Cyst in left 
lower lobe 

compressing 
left upper 

lobe

Болезни нет / 
No disease

4 года; жив 
и здоров / 

4 years; alive 
and well

5 53 года / 
53 years

Женский / 
Female

Нет / 
None

Симп томов 
нет; узлы на 
рентгено-

грамме 
за 6 лет 

до торако-
томии / 

No symp-
toms; nodules 

on X-ray 
6 years before 
thora cotomy

Внутри-
легочная 

мезо-
телиома / 
Intrapul-
monary 

mesothe-
lioma

Несколько 
узлов 

в правом 
и левом 

легких, самый 
крупный
1,5 см / 
Several 
nodules 

in right and 
left lungs, the 
largest 1.5 cm

Увеличение 
размера 

и количества 
узлов (8 лет) / 

Increase 
in size and 

number 
of nodules 
(8 years)

28 лет; 
погиб в автомобильной 

катастрофе / 
28 years; 

died in automobile 
accident
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 расположенная пристеночно, неправильной оваль-
ной формы, размерами 5,7×1,8 см. В стенке поло-
сти структура неправильной формы плотностью 
0–5 HU, не накапливающая контрастный препарат 
в процессе исследования.

Дифференциальный диагноз: 
– неинвазивный аспергиллез;
– опухоль легкого (в частности, аденокарцино-

ма кистозного типа);
– легочный секвестр (пневматоцеле) как следст-

вие объемного деструктивного процесса;
– многокамерная эмфизематозная булла.
Рекомендации: сопоставить с клинико-ла-

бораторными данными, провести позитронно- 
эмиссионную томографию, совмещенную с КТ 
(ПЭТ/КТ).

Также в архиве был найден цифровой рент-
геновский снимок органов грудной клетки за 
9 мес до КТ-исследования, где данное образова-
ние  визуализировалось, однако не было отражено 
врачом в протоколе (рис. 2).

Характер изменений оставался неяс-
ным, в связи с чем через 1 мес было проведено 
ПЭТ/КТ-исследование с 18F-фтордезоксиглю-
козой, при котором отмечались низкие значения 
метаболизма радиофармпрепарата, максималь-
ный стандартизированный уровень захвата 2,23.

Предварительно обсуждалась возможность 
легочного аспергиллеза (мицетома), кистозной 
формы аденокарциномы легкого, метастатическо-
го поражения легкого.

В связи с неопределенностью диагноза и вы-
сокими рисками верификации при трансторакаль-
ной аспирационной биопсии пациентке выполнена 
атипичная резекция верхней доли правого лег-
кого. При ревизии выявлено исходящее из верх-
ней доли образование на ножке желтоватого цвета 
размерами 2,5×1,5 см с эмфизематозными взду-
тиями легочной ткани вокруг. 

Микроскопическое описание:
– фрагменты ткани легкого с фокусами хро-

нической эмфиземы, полнокровием с очаговыми 
кровоизлияниями и очаговым пневмосклерозом; 

– фрагменты доброкачественного образо-
вания с выраженным фиброзом, скоплением жи-
ровой ткани, морфологическая картина мезен-
химальной (фиброматозной) гамартомы легкого 
(ICD-O: 8992/0 – pulmonaryhamartoma). 

Послеоперационный период протекал без 
 осложнений, на момент написания статьи никаких 
жалоб пациентка не отмечала.

Обсуждение / Discussion

Патофизиология
В литературе МКГЛ определяется как патоло-

гический процесс в виде дисбаланса в росте эн-
тодермального респираторного эпителия и мезо-

дермальных сосудистых элементов, приводящий 
к образованию очагов и кист [1]. Ввиду редкости 
данной патологии достоверных данных о ее пато-
генезе на данный момент нет. Однако выдвигаются 
теории, которые пытаются объяснить ее происхож-
дение. Наиболее ранняя и популярная заключается 
в том, что очаги и кисты представляют собой раз-
ные стадии одного и того же заболевания, при этом 
сначала возникают именно очаги. По мере увеличе-
ния очагов, особенно после достижения диаметра 
более 1,0 см, очаги трансформируются в кисты [1]. 
Кисты и очаги в МКГЛ выстланы нормальным респи-
раторным эпителием. Также очаги могут со време-
нем образовывать каверны, что еще больше расши-
ряет дифференциально-диагностический ряд [3].

Кисты и очаги чаще встречаются в обоих лег-
ких, но на ранних стадиях поражения могут быть 
и только в одном легком. Обычно наблюдается мед-
ленный рост патологического образования. При об-
наружении в детстве клинические проявления могут 
быть выявлены через несколько десятилетий [1].

X.W. Guo et al. [4] экстраполируют выводы 
R. Erber et al. [5] о том, что распределение респи-
раторного эпителия при внутрилегочных неэпи-
телиальных новообразованиях может быть двух 
типов. При первом типе респираторный эпителий 

Рис. 2. Позитивная рентгенограмма органов грудной клет-
ки 70-летней пациентки. В правом легком визуализирует-
ся неоднородная тень образования средней интенсивно-
сти, размерами 1,9×4,8 см, с  четким полицикличным ров-
ным контуром, расположенная субплеврально в проекции 
верхней доли

Fig. 2. Positive chest X-ray of a 70-year-old female patient. 
In the right lung, an inhomogeneous, medium-intensity 
shadow of a mass, 1.9×4.8 cm in size, with a clear polycy-
clic smooth contour is visualized, located subpleural in the 
 projection of the upper lobe



КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

268 Вестник рентгенологии и радиологии | Journal of Radiology and Nuclear Medicine | 2023 | Том 104 | №4 | 264–269

распространяется в основном в периферической 
части опухоли, а при втором он обнаруживается во 
всей опухоли, хотя и в разной степени. Различные 
типы гистологического распределения респиратор-
ного эпителия по-разному визуализируются при КТ.

При первом типе респираторный эпителий 
располагается по краю опухоли и соединяется 
с прилежащей легочной тканью сосудистой нож-
кой, кисты представляют собой расширенные 
бронхиолы, выстланные эпителиальными клетками 
с прилежащей стромой из веретенообразных кле-
ток. Высказано предположение, что механизм об-
ратного клапана бронхиол этого участка вызывает 
образование кист [6].

Второй тип гистологического распределения 
является основой кист при преимущественно ки-
стозно-солидной структуре образования, когда во 
время операции не обнаруживается четкая ножка 
между опухолью и легочной тканью. Кисты в таких 
гамартомах являются результатом роста в соче-
тании с дегенеративными изменениями, которые 
приводят к появлению щелевидных пространств 
или в конечном итоге расширяются в кисты [7]. 
По сравнению с поражениями первого типа по-
ражения второго типа показали смешанное рас-
пределение солидного и кистозного компонента 
без явных границ при визуализации. Такие ви-
зуализирующие признаки гамартомы  значительно 
 усложняют предоперационную диагностику, 
а окончательный диагноз зависит от морфологи-
ческого и иммуногистохимического исследований.

Клинические проявления

Спектр клинических проявлений варьирует от 
кровохарканья, пневмоторакса, гемоторакса, боли 
в груди и одышки до серьезных осложнений, та-
ких как внезапное массивное неконтролируемое 
внутрикистозное кровотечение и иногда даже зло-
качественная трансформация [8]. Однако может 
быть и полное отсутствие симптоматики, как у па-
циентки в представленном нами случае.

Рентгенологические проявления

МКГЛ может иметь различные рентгенологи-
ческие проявления, которые варьируются в зави-
симости от выраженности кальцификации, кистоз-
ного и жирового компонентов, а также локализации 
в легком. 

Данную патологию необходимо дифференци-
ровать от других состояний, которые имеют сход-
ные клинико-рентгенологические проявления. По-
мимо тех заболеваний, с которыми проводилась 
дифференциальная диагностика в данном случае, 
к ним относятся, например, плевропульмональная 
бластома, кистозно-аденоматозная мальформа-
ция (КАМ) и лимфангиомиоматоз (ЛАМ). Поэтому 
для подтверждения диагноза необходима биопсия 
легкого. МКГЛ могут напоминать КАМ рентгеноло-

гически и гистологически. Основные отличия ЛАМ 
заключаются в гистологической структуре, изме-
нения представлены фиброзной тканью и другими 
зрелыми элементами, тогда как строма кистозных 
гамартом состоит из значительного количества 
примитивных мезенхимальных клеток [9]. Кроме 
того, ЛАМ обычно возникают у женщин репродук-
тивного возраста. При КТ органов грудной клетки 
обычно определяются равномерно распределен-
ные в обоих легких кисты без очагов [8]. 

Также некоторые авторы отмечают, что для 
дифференциальной диагностики МКГЛ, в том чис-
ле для обнаружения жирового компонента в струк-
туре,  может быть полезна магнитно-резонансная 
томография органов грудной клетки [10].

Лечение и прогноз

Однозначных рекомендаций по поводу хирур-
гического вмешательства при МКГЛ в настоящий 
момент нет. Одни авторы считают, что рутинная хи-
рургическая резекция не требуется из-за много-
очагового и обычно доброкачественного характера 
заболевания, однако ввиду возможности злокаче-
ственной трансформации рекомендовано тща-
тельное динамическое наблюдение [8]. 

Другие исследователи полагают, что резек-
ция легкого является наиболее важной мерой 
лечения пациентов с МКГЛ [11], так как крупные 
кистозно-солидные легочные гамартомы часто 
располагаются под висцеральной плеврой и от-
делены от грудной полости лишь одним ее тонким 
слоем, поэтому кистозная часть более подвер-
жена разрыву, что может привести к вторичному 
пневмотораксу [6].
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Заключение / Conclusion

Хотя кистозные гамартомы обычно носят до-
брокачественный характер, они могут привести 
к тяжелым осложнениям и даже летальному исхо-
ду. Данную патологию следует включить в диффе-
ренциальный диагноз при визуализации атипично-
го кистозно-солидного образования в легких. Эти 
гамартомы могут иметь различные особенности 
при КТ в зависимости от типа гистологического 
распределения респираторного эпителия. Одно-
значного мнения по поводу необходимости опера-
тивного вмешательства на данный момент нет, при 
отсутствии клинических проявлений рекомендова-
но наблюдение. Повышение информированности 
врачей о данной патологии, в том числе с помощью 
демонстрации нашего клинического случая, позво-
лит чаще диагностировать и правильно определять 
дальнейшую тактику ведения пациентов.
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