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Резюме. Частичный аномальный дренаж легочных вен (ЧАДЛВ) является сосудистой аномалией развития, в результате которой 

одна или несколько легочных вен не впадают в левое предсердие. Одной из форм ЧАДЛВ является врожденный венолобарный 

синдром (ВВЛС). Его проявления включают сочетание сердечно-сосудистой и легочной патологии: гипоплазия правого легкого, 

ЧАДЛВ правого легкого в нижнюю полую вену («знак ятагана»), гипо- или аплазия правой легочной артерии. Часто такое со-

четание манифестирует проявлениями хронического воспаления в гипоплазированном, аномально кровоснабжаемом легком. 

В работе представлено наблюдение частичного аномального дренажа легочных вен в виде неполного врожденного венолобар-

ного синдрома с развитием вторичной веноокклюзионной болезни легких, приведшей к хроническому воспалению в измененной 

легочной ткани и развитию частых «пневмоний», по поводу которых пациентка неоднократно госпитализировалась на пульмо-

нологические отделения.

Ключевые слова: компьютерная томография; частичный аномальный дренаж легочных вен; веноокклюзионная болезнь легких.

A NEW CASE OF PARTIAL ANOMALOUS PULMONARY VENOUS RETURN 
IN THE FORM OF INCOMPLETE CONGENITAL PULMONARY VENOLOBAR SYNDROME 
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Summary. Partial anomalous pulmonary venous return (PAPVR) is a vascular developmental abnormality. As a result of it one or more 

pulmonary veins do not drain into the left atrium. A particularly rare and difficult form of PAPVR for diagnosis is congenital pulmonary 

venolobar syndrome (CPVS). However, its manifestations include a number of typical combinations of cardiovascular and pulmonary 

pathologies such as hypoplasia of the right lung, PAPVR of the right lung into the inferior vena cava («scimitar sign»), hypo- or aplasia 

of the right pulmonary artery. The paper presents an observation, which was not previously described in the literature, of the detection 

of Partial anomalous pulmonary venous return in the form of incomplete is congenital pulmonary venolobar syndrome with the devel-

opment of secondary pulmonary veno-occlusive disease.

Key words: computed tomography (CT); partial anomalous pulmonary venous return (PAPVR); congenital pulmonary venolobar syndrome 

(CPVS); pulmonary veno-occlusive disease (PVOD).
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ВВЕДЕНИЕ

Частичный аномальный дренаж легочных вен 
(ЧАДЛВ) — это состояние, при котором одна или 
несколько легочных вен не впадают в левое пред-
сердие, а вместо этого соединяются с правым 
предсердием, верхней или нижней полой веной, 
непарной веной, коронарным синусом или брахио-
цефальной веной [1]. Частота ЧАДЛВ колеблется 
от 0,3 % всех врожденных пороков сердца (ВПС) 
по клиническим данным до 0,6 % — по аутопсий-
ным [2].

Отдельным вариантом выделяют врожденный 
венолобарный синдром (ВВЛС), или синдром «ята-
гана», который является редкой формой ЧАДЛВ. 
Встречается в 1–3 случаях на 1 млн новорожден-
ных, составляет 3–5 % всех ЧАДЛВ [3, 4].

Основными компонентами врожденного вено-
лобарного синдрома, которые обычно не встре-
чаются при других видах ЧАДЛВ, являются: ча-
стичная агенезия или гипоплазия (дисплазия) пра-
вого легкого, частичный или полный аномальный 
дренаж легочных вен (АДЛВ) правого легкого в 
нижнюю полую вену, гипо- или аплазия правой 
легочной артерии, системное артериальное крово-
снабжение легких, легочная секвестрация, лимфа-
денопатия средостения и некоторые другие при-
знаки [5, 6].

Клинические проявления и симптомы зависят 
от гемодинамических изменений, вторичных по 
отношению к сбросу крови слева направо, вели-
чины сброса крови и наличия сопутствующих сер-
дечных аномалий. Если объем шунта значителен, 
может развиться вторичная легочная артериаль-
ная гипертензия с проявлениями одностороннего 
венозного застоя. Общие признаки и симптомы 
включают одышку, ортопноэ, утомляемость, боль 
в груди, сердцебиение, тахикардию [6, 7]. Гипо-
плазия легкого приводит к частым респираторным 
инфекциям, а легочная венозная обструкция мо-
жет привести к застойной сердечной недостаточ-
ности.

Вариабельность сочетания аномалий, редкость 
и сложность их диагностики, а также развитие 
нетипичных клинических проявлений позволяют 
нам поделиться собственным наблюдением.

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Молодая женщина А., 26 лет, обратилась в кли-
нику НИИ интерстициальных и орфанных забо-
леваний легких для дообследования и уточнения 
диа гноза по поводу тотального правостороннего 
поражения плевры и интерстициальных измене-

ний в правом легком, которые были выявлены 
ранее в других стационарах. В возрасте 22 лет 
(2018 г.) обратилась в поликлинику с жалобами 
на лихорадку. После проведения рентгенографии 
органов грудной клетки (ОГК) в амбулаторных 
условиях был выставлен диагноз «пневмония» и 
назначен курс антибактериальной терапии с поло-
жительным эффектом.

Затем дважды с интервалом в 2 недели прохо-
дила лечение в дневном стационаре в связи с ухуд-
шением в виде появления болей в правой половине 
грудной клетки с иррадиацией под лопатку, каш-
ля, лихорадки. По данным МСКТ органов грудной 
клетки изменения были интерпретированы как 
«правосторонний постпневмонический фиброз-
но-экссудативный плеврит» и назначена терапия, 
после которой с улучшением состояния пациентка 
была выписана.

Затем неоднократно, приблизительно раз в 3 ме-
сяца, проходила курс лечения по поводу «плеври-
та». Через 5 лет после появления первых симпто-
мов при проведении очередного МСКТ-исследова-
ния органов грудной клетки выявленные изменения 
были описаны как «мезотелиома плевры, интерсти-
циальные изменения правого легкого».

30 ноября 2021 г. консультирована пульмоноло-
гом. Выставлен диагноз «интерстициальное забо-
левание легких неясного генеза».

При поступлении на пульмонологическое отде-
ление пациентка жаловалась на боль умеренного 
характера в области лопатки справа, без иррадиа-
ции, усиливающуюся при полном вдохе, на инспи-
раторную одышку при малой физической нагрузке 
(подъем на 2-й этаж, быстрая ходьба, при разго-
воре), на периодический подъем температуры до 
субфебрильных цифр преимущественно в вечернее 
время.

Данные анамнеза: родилась в г. Сарбанд Хат-
лонской области Республики Таджикистан. Мате-
риально-бытовые условия в детские и школьные 
годы расценивает как удовлетворительные. В ум-
ственно-физическом развитии от сверстников не 
отставала. В школу пошла в 7 лет, окончила 9 клас-
сов. Образование неоконченное среднее. Работала 
с 18 лет заведующей в доме культуры, пекарем, 
продавцом, кассиром. Профессиональные вредно-
сти отрицает.

Замужем, имеет двоих детей. Живет в квартире, 
бытовые условия расценивает как хорошие. Пита-
ние регулярное, аппетит хороший.

Привычные интоксикации: курение в течение 
примерно 2 лет около 7 сигарет в день (ИК 0,7 пач-
ка/лет). Прием наркотических средств, злоупо-
требление алкоголем отрицает. Перенесенные 
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гепатиты, туберкулез, малярию, венерические 
заболевания, ВИЧ отрицает. Наследственность не 
отягощена.

Аллергологический анамнез не отягощен: бы-
товую, пищевую, пыльцевую, эпидермальную сен-
сибилизацию отрицает. Непереносимость лекарст-
венных средств: со слов — нет.

Гинекологический анамнез: менструация нача-
лась с 14 лет по 7 дней, цикл регулярный. Беремен-
ностей 2, родов 2, абортов и выкидышей 0.

При обследовании: частота дыхательных дви-
жений в минуту — 17. Грудная клетка не деформи-
рована. В акте дыхания вспомогательные мышцы 
не участвуют. Правая половина не отстает в акте 
дыхания. Левая половина не отстает в акте дыха-
ния. Дистанционные хрипы не слышны. Голосо-
вое дрожание, бронхофония несколько снижены 
в нижних отделах. Перкуторно ясный легочный 
звук. Аускультативно дыхание жесткое, шум тре-
ния плевры справа. SpO2 96 %.

По данным динамического наблюдения 
МСКТ органов грудной клетки от 03.03.2021 г., 
29.12.2021 г. и 05.03.2022 г. (последние два — с 
внутривенным болюсным контрастированием) 
нами было выявлено уменьшение объема пра-
вого легкого (гипоплазия, средостение смещено 
вправо), гипоплазия правой легочной артерии (до 
12 мм) и ее ветвей с поздним их контрастирова-
нием и замедленным вымыванием контрастного 
вещества (рис. 1), атрезия верхней правой легоч-
ной вены и частичный аномальный дренаж ниж-
ней правой легочной вены в правую внутреннюю 
грудную вену. Правая внутренняя грудная вена 
расширена на всем протяжении до 8,5 мм в месте 
впадения в верхнюю полую вену.

В паренхиме правого легкого определяется КТ-
картина хронического интерстициального отека 
в виде утолщения внутридолькового, междолько-
вого и перибронхиального интерстиция, обуслов-
ленного развитием вторичной веноокклюзионной 

болезни и наличием хронического воспаления в 
неперфузируемом легком.

Отмечается неравномерное утолщение плевры, 
незначительное количество жидкости в правой 
плевральной полости (рис. 1).

 Особенности сосудистого поражения при ЧАДЛВ 
представлены на рис. 2, 3.

Особенности поражения легочной ткани при 
ЧАДЛВ представлены на рис. 4.

Данные лабораторных исследований подтвер-
ждали длительную гипоксемию (повышение ко-
личества эритроцитов до 4,9 × 1012/л (N 3,7–4,7)), 
признаки хронического воспаления (лейкоци-
тоз — 9,45 × 109/л (N 4,00–8,80), нейтрофилез — 
6,44 × 109/л (N 2,20 –4,80), повышение СОЭ — 
38 мм/час (N 2–15), эозинофилию — 0,558 × 109/л 
(N 0,000–0,300)).

При проведении эхокардиографии данных за 
перегрузку правых отделов и ВПС не получено. 
Гемодинамически малозначимый ПМК.

На ФВД отмечается значительное снижение 
ЖЕЛ, значительное нарушение проходимости ды-
хательных путей (ФЖЕЛ 58 %, ОФВ1 47 %, индекс 
Тиффно 84 %).

На основании клинических данных и результа-
тов инструментальных исследований был выстав-
лен диагноз: «ВПС. Частичный аномальный дре-
наж легочных вен, смешанный тип. Гипоплазия 
правого легкого. Вторичная веноокклюзионная 
болезнь легких».

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В представленном нами случае демонстрирует-
ся сочетание типичных (гипоплазия правого лег-
кого, гипоплазия правой легочной артерии) и не-
типичных (отсутствие впадения правых легочных 
вен в нижнюю полую вену, развитие вторичной 
веноокклюзионной болезни легких) проявлений 
врожденного венолобарного синдрома. Именно 

а б в
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Рис. 1. КТ при динамическом наблюдении. На КТ от 03.03.2021 г. (а, г, ж, к, н, р), 29.12.2021 г. (б, д, з, л, о, с) и 05.03.2022 г. (в, е, и, м, 
п, т) отмечается нарастание уменьшения объема правого легкого, нарастание интерстициальных изменений в нем, при-
знаков легочной гипертензии (расширение ствола легочной артерии, диаметра бронхиальных артерий). Определяется 
сохранение утолщения плевры справа и небольшого количества жидкости в правой плевральной полости, уже с первого 
КТ-исследования определяются (не описанные) признаки аномального дренажа легочных вен — отсутствие своевремен-
ного контрастирования ветвей легочной артерии и легочной вены справа, атрезия устьев легочных вен, их аномальный 
дренаж справа

г д е

ж з и

к л м

н о
п

р с
т
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Рис. 2. Лучевые признаки гипоплазии правой легочной артерии. МСКТ органов грудной клетки с внутривенным бо-
люсным контрастированием, аксиальная плоскость: а — гипоплазия правой легочной артерии (стрелка) с сохранени-
ем нормальных размеров левой легочной артерии и ее ветвей; б — меньшая интенсивность контрастирования ветвей 
правых легочных артерий (стрелка) по сравнению с левыми

Рис. 3. Лучевые признаки аномального дренажа легочных вен. МСКТ органов грудной клетки с внутривенным бо-
люсным контрастированием: а — аксиальная плоскость, режим MIP, визуализируется атрезия соустья правой 
легочной вены и левого предсердия (стрелка); б — корональная плоскость, режим MIP, определяется впадение 
коллатеральных нижних правых легочных вен во внутреннюю грудную правую вену (стрелка); в — расши-
ренная внутренняя грудная вена (стрелка) в месте впадения в верхнюю полую вену. Отмечается расширение 
бронхиальных артерий (КТ-признаки легочной гипертензии)

  

Рис. 4. Лучевые признаки поражения легочной ткани при ЧАДЛВ. МСКТ органов грудной клетки, аксиальная 
плоскость: а, б — правое легкое уменьшено в объеме, средостение смещено в правую сторону. В паренхи-
ме визуализируются интерстициальные изменения в виде уплотнения внутридолькового, междолькового и 
перибронховаскулярного интерстиция справа. Патологических изменений в паренхиме левого легкого не 
выявлено

а б в

а б

а б
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поэтому данная форма ЧАДЛВ была нами названа 
как неполный ВВЛС.

Частичный аномальный дренаж легочных вен 
и врожденный венолобарный синдром — это диа-
гностически трудные и редкие пороки развития с 
множеством вариантов комбинаций аномалий как 
венозного, так и артериального легочного крово-
снабжения, и самой легочной ткани. Поздняя диа-
гностика и неправильная интерпретация данных 
пороков может способствовать развитию необра-
тимых изменений как в системе малого круга кро-
вообращения, так и в легочной ткани.

Заключения КТ, выполненные в различных ле-
чебных учреждениях, демонстрируют полное от-
сутствие единства взглядов и понимания происхо-
дящего.

КТ ОГК от 28.06.2018 г. — тотальное правосто-
роннее поражение плевры с вероятным формиро-
ванием плевральных сращений, лимфатические 
изменения в легких (сухой адгезивный плеврит?). 
Очаговый инфильтрат в S1. Лимфаденопатия сре-
достения? Диагноз: правосторонний постпневмо-
нический фиброзно-эксудативный плеврит.

Выполненная пункция правой плевральной 
жидкости (07.2018 г.), когда было эвакуировано 
200 мл экссудата, также не позволила поставить 
правильный диагноз, так как морфологическая 
картина хронического воспаления может быть схо-
жей с мезетелиомой плевры. Цитология: клетки 
мезотелия в состоянии пролиферации с умерен-
ным полиморфизмом ядер, лейкоциты разрознен-
но, атипичных клеток не найдено. 

КТ ОГК от 08.08.2018 г. — обнаружены явле-
ния правосторонней плевропневмонии, множест-
венные плевральные сращения и спайки справа, 
лимфаденопатия средостения.

КТ ОГК от марта 2021 г. — картина ди ффузного 
пневмофиброза с тотальным поражением плевры 
справа по типу хронического адгезивного плеври-
та. Аномальная сосудистая структура в S6 справа.

КТ ОГК от 07.04.2021 г. — неравномерная ин-
фильтрация правого легкого, уплотнение межаль-
веолярного и бронховаскулярного интерстиция, 
листков плевры, скопления выпота минимального 
объема в правой плевральной полости.

КТ ОГК от 23.12.2021 г. — картина не позволя-
ет исключить мезетелиому плевры, картина мини-
мального свободного и отграниченного гидрото-
ракса справа, внутригрудная лимфаденопатия.

Рентгенолог, описывавший КТ от марта 2021 г., 
был близок к пониманию происходящего, однако, 
ограничившись описательной картиной, не пред-
положив диагноз и не порекомендовав выполнение 
КТ-ангиографии, перфузионной сцинтиграфии 

и ангиопульмонографии, оставил пациентку без 
диагноза еще на год. После проведения гистоло-
гической верификации рентгенолог идет следом за 
морфологом и предполагает мезетелиому плевры. 
В апреле 2021 г. выполняется биопсия костальной 
плевры иглой Абрамса, которая оказывается неин-
формативной.

Пациенты, как правило, манифестируют прояв-
лениями хронического легочного воспаления и по-
падают в стационары пульмонологического или те-
рапевтического профиля, что затрудняет выявление 
истинной причины, так как клиническая и лучевая 
картина впервые проявившихся сложных врожден-
ных сосудистых пороков у молодых взрослых мало 
известна. Заболевание часто манифестирует у мо-
лодых взрослых в момент появления коморбидной 
патологии (развитие воспаления в больном легком, 
появление признаков сердечной недостаточности, 
контакт с токсическими веществами (наркотики, 
профессиональные токсические агенты)), также это 
может происходить после беременностей и родов.

Описание лучевых симптомов хронического 
воспаления в легком и плевре приводит к множе-
ственным циклам антибактериальной терапии (что 
дает эффект, т.к. воспаление действительно при-
сутствует), но не позволяет выявить первопричину 
и начать правильное лечение.

Проведение мультидисциплинарного консилиу-
ма с привлечением рентгенолога, кардиолога, кар-
диохирурга и торакального хирурга в такой ситу-
ации позволяет поставить этот сложный диагноз.
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