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Хроническая обструктивная болезнь легких

 Булла – это округлое воздушное образование 

легочной паренхимы, имеющее пониженную 

плотность, диаметр более 1 см и окруженное тон-

кой (до 1 мм) стенкой (рис. 1). Считается, что у 

12% населения старше 30 лет имеются буллез-

ные изменения [1]. Терминологически различа-

ют буллезную болезнь легких и буллезную эмфи-

зему. Под буллезной болезнью легких понимают 

наличие одной или большего числа булл среди 

неизмененной легочной ткани. Буллезная эмфи-

зема характеризуется наличием булл на фоне 

диффузной эмфиземы и чаще всего наблюдается 

у пациентов с хронической обструктивной болез-

нью легких (ХОБЛ) [2]. Иногда выделяют пер-

вичную буллезную болезнь легких, понимая под 

этим термином буллы, формирующиеся вслед-

ствие врожденных синдромов нарушения соеди-

нительной ткани, таких как синдромы Марфана 

и Элерса–Данло.

Терминология
Несмотря на значимый прогресс медицины, 

развитие лучевых и торакоскопических техноло-

гий, в отношении воздухосодержащих образова-

ний легких до настоящего времени существуют 

некоторые терминологические противоречия. 

Эти противоречия касаются прежде всего поня-

тия кист легких. Ранее под кистами понимались, 

как правило, бронхогенные образования, 

выстланные эпителием бронхиального проис-

хождения. Во многих современных работах 

кисты рассматриваются под общим понятием 

воздушных образований с тонкой стенкой, вклю-

чающих в себя как отдельные феномены буллы и 

блебсы [3].

Буллы следует дифференцировать с другими 

полостными образованиями, такими как собст-

венно полости, кисты, бронхоэктазы, с “сотовой” 

дегенерацией легкого, парасептальной и панло-

булярной эмфиземой [3]. 
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Рис. 1. Компьютерная томограмма органов груд-
ной клетки пациента с буллой и бронхоэкта-
зами.
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Парасептальная эмфизема поражает обычно 

дистальные зоны альвеол, включая альвеоляр-

ные ходы и альвеолярные мешки. Формируются 

кисты до 1 см в диаметре, располагающиеся суб-

плеврально или перибронховаскулярно, чаще в 

дорсальных отделах легких. Слияние кист пара-

септальной эмфиземы приводит к формирова-

нию булл. Fleischner Society (Флейшнеровское 

общество) рекомендует считать разновидностью 

парасептальной эмфиземы блебсы (рис. 2) [3]. 

 • Блебс – воздушное пространство в висцераль-

ной плевре диаметром до 1 см, неразличимое на 

рутинной рентгенограмме [3]. Некоторые авто-

ры блебсами считают образования в паренхиме 

легких диаметром до 1 см, а буллами – более 

1 см [4]. Однако такое определение некоррект-

но, поскольку блебс – это ассоциированное с 

плеврой образование. Но и блебс, и булла могут 

формироваться в результате слияния элемен-

тов парасептальной эмфиземы. 

 • Центрилобулярная эмфизема визуализиру-

ется при компьютерной томографии (КТ) как 

центрилобулярные просветления без четких 

стенок до 1 см в диаметре, расположенные пре-

имущественно в верхних долях. В некоторых 

просветлениях в центре находится точка – 

ветвь легочной артерии [3].

 • Панлобулярная (панацинарная) эмфизема во-

влекает все отделы ацинуса и вторичной легоч-

ной дольки (рис. 3). Она чаще локализуется в 

нижних зонах легкого и характерна при недо-

статочности α
1
-антитрипсина [3]. 

 • Кисты легких – воздухосодержащие образова-

ния пониженной плотности, имеющие стенку, 

выстланную эпителием или фиброзной тканью, 

толщина стенки не превышает 2 мм (рис. 4) [3]. 

 • Пневматоцеле – транзиторное заполненное воз-

духом образование с тонкими стенками, обыч-

но развивается на фоне инфекции или травмы, 

бесследно разрешается, что, собственно, и яв-

ляется отличительной особенностью пневмато-

целе [3]. 

Рис. 2. Компьютерная томограмма органов груд-
ной клетки пациента с парасептальной эмфизе-
мой и блебсами.

Рис. 3. Компьютерная томограмма органов груд-
ной клетки пациента с панацинарной эмфизе-
мой.

(a) (б)

Рис. 4. Компьютерная томограмма ор ганов грудной клетки пациента с буллой, кистами и бронхоэктазами. 
а – аксиальный срез; б – сагиттальный срез.
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 • Бронхогенные кисты образуются в процессе 

аномального внутриутробного этапа деления 

бронхиального дерева. Представляют собой 

кис ты, непосредственно связанные с бронха-

ми [3].

 • Полость в легких (каверна) – воздушное про-

странство в легких, окруженное стенкой, 

имею щей толщину более 4 мм, обычно ассо-

ции рованное с консолидацией или узлом [3].

 • Цилиндрические бронхоэктазы характеризу-

ются локальным расширением бронха, внут-

ренний диаметр которого превышает диаметр 

прилегающей артерии [3].

 • Кистозная дегенерация легких формируется на 

фоне терминальных стадий легочного фибро-

за и характеризуется образованием множест-

венных прилегающих друг к другу кист раз-

мером 3–10 мм, со стенками толщиной 1–3 мм, 

располагающихся в областях фиброза или ре-

тикулярной деформации легких [3].

Классификация
По распространенности буллы можно разде-

лить на солитарные (единичные), фокальные 

(несколько булл в одной доле), мультифокаль-

ные (имеющиеся в нескольких долях, но не во 

всех) и диффузные, расположенные во всех до-

лях. При диффузном расположении возможно 

преобладание булл в какой-либо доле [3].

Морфологически выделяют 3 типа булл. Бул-

лы I типа обычно локализуются вблизи плевры 

или вблизи рубцов в паренхиме. Такая булла 

имеет узкую шейку, значительную гиперинфля-

цию и может достигать больших размеров. В бул-

лах I типа практически нет сосудов и альвеоляр-

ных септ, они происходят, как правило, из участ-

ков парасептальной эмфиземы. Буллы II типа 

имеют широкую шейку, располагаются поверх-

ностно, содержат сосуды и остаточную легочную 

ткань. Буллы II типа наиболее часто ассоцииро-

ваны с пневмотораксом. Буллы III типа локали-

зуются в глубине легочной паренхимы и харак-

теризуются более выраженным сосудистым и 

альвеолярным компонентом по сравнению с бул-

лами II типа. Буллы II и III типов наиболее слож-

ны для резецирования [5]. 

Гигантской называется булла, которая зани-

мает более 1/3 гемиторакса и сдавливает окру-

жающую ткань [6].

Этиология
Считается, что буллы образуются вследствие 

дегенерации и атрофии межальвеолярных пере-

городок с последующим объединением альвеол, 

а также при повреждении терминальных брон-

хиол [4]. Причиной развития булл и блебсов в 

первую очередь служит курение [7], причем па-

циенты с буллезной болезнью легких обычно мо-

ложе больных с буллезной эмфиземой. Предрас-

полагающим фактором развития булл является 

недостаточность α
1
-антитрипсина [7]. Хотя при 

этом заболевании в большей степени поражают-

ся нижние отделы легких, буллезные изменения 

иногда регистрируются и в верхних отделах.

Несмотря на то что опубликованы серии слу-

чаев, указывающих на связь курения марихуа-

ны с развитием булл и пневмоторакса, нет на-

дежных доказательных данных о наличии этой 

взаимосвязи. К настоящему времени опублико-

вано описание 57 случаев булл у потребителей 

марихуаны, но в единственном поперечном срав-

нительном исследовании влияние курения мари-

хуаны на развитие булл не было подтверждено. 

Очевидно, что требуются дополнительные иссле-

дования [8]. В то же время техника курения ма-

рихуаны нередко сопровождается маневром по 

типу Вальсальвы, что, вероятно, увеличивает 

риск развития пневмоторакса [9].

К буллезной болезни легких также могут 

приводить генетические дефекты соединитель-

ной ткани. Синдром Марфана – аутосомно-до-

минантное заболевание, которым страдают ге-

терозиготы с мутацией в гене FBN1, кодирую-

щем фибриллин-1. Фибриллин участвует в фор-

мировании волокон эластина. При синдроме 

Марфана характерен высокий рост, астеничное 

телосложение, длинные конечности с преобла-

данием длины дистальных сегментов (голени и 

предплечья), арахнодактилия, деформации ске-

лета (сколиоз), подвывих хрусталика, аневриз-

ма аорты. Примерно у 10% пациентов с син-

дромом Марфана имеются буллы по данным КТ, 

пневмоторакс регистрируется в 4–11% случа-

ев [10].

При сосудистом типе синдрома Элерса–Данло 

характерна склонность к формированию булл и 

развитию пневмоторакса. Сосудистый тип син-

дрома Элерса–Данло – аутосомно-доминантное 

состояние, связанное с гетерозиготной мутацией 

в гене COL3A1, кодирующем субъединицу кол-

лагена III. Клинически оно характеризуется ар-

териальными аневризмами, сосудистыми фисту-

лами, тонкой прозрачной кожей, склонностью к 

синякам, гиперподвижностью суставов, подвы-

вихом бедра. В легких могут формироваться по-

лости, кисты, буллы, но также и очаги фиброза, 

иногда с костной метаплазией вследствие нару-

шенной регенерации [10].

Врожденная долевая эмфизема, как правило, 

манифестирует сразу после рождения или в ран-

нем детстве. Диагноз выставляется впервые во 

взрослом состоянии в единичных случаях. При-
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чинами служат врожденная обструкция бронха 

или дефекты хряща бронха, сопровождающиеся 

клапанным механизмом, препятствующим эф-

фективному опорожнению легких на вдохе. Как 

правило, вовлекается только 1 доля, чаще верх-

няя доля слева [11].

Буллы могут рецидивировать после буллэк-

томии. Нередко это происходит вблизи скрепок 

шва после буллэктомии, т.е. операционная трав-

ма в перспективе может способствовать образо-

ванию новых булл. Хотя распространенность 

булл у более пожилых пациентов возрастает, в 

исследовании K. Tsuboshima et al. фактором 

риска образования новых булл помимо продол-

жающегося курения был молодой возраст до 

20 лет. После 20 лет в случае отсутствия куре-

ния и других вредных воздействий образование 

новых булл значимо замедляется. Из этого сле-

дуют целесо образность отсрочки буллэктомии 

до достижения 20-летнего возраста и важность 

профилактики курения табака у детей и под-

ростков [12].

В исследовании, включавшем 40 пациентов со 

спонтанным пневмотораксом (СП), у всех 3 паци-

ентов с локализацией булл ниже карины были 

обнаружены мутации в гене FLCN, отвечающем 

за формирование синдрома Берта–Хога–Дьюба 

(Birt–Hogg–Dubé) [13].

Гигантские буллы провоцируются курением 

табака, сочетанным курением табака и марихуа-

ны, злоупотреблением внутривенным введением 

риталина, метадона, проявлениями ВИЧ-ин фек-

ции (ВИЧ – вирус иммунодефицита человека) 

[14]. При синдромах Марфана и Элерса–Данло 

буллы обычно не достигают гигантских разме-

ров. Редко гигантские буллы формируются на 

фоне синдрома Берта–Хога–Дьюба [7].

Патогенез
При попытке объяснить физи ческий меха-

низм возникновения булл часто предлагается 

концепция формирования одностороннего кла-

пана, препятствующего опорожнению буллы, и 

более высокого давления внутри буллы, сдавли-

вающей окружающую ткань. Вероятнее всего, в 

большинстве случаев эта концепция неверна, 

так как булла не сообщается с окружающей сре-

дой и при прямом измерении давления внутри 

буллы не было зарегистрировано положительно-

го давления на вдохе и превышения плеврально-

го давления в конце выдоха. 

Более вероятно предположение, что буллы 

формируются на фоне ретракции здоровой ткани 

вследствие слабости соединительной ткани в об-

ласти будущей буллы. Как именно воздушная 

булла может сдавливать окружающую легочную 

ткань, также остается до конца не ясным. Воз-

можно, мы имеем дело не со сдавлением, а напро-

тив, с релаксацией ткани со сниженными эла-

стическими свойствами. Нередко булла не сооб-

щается с дыхательными путями и не участвует в 

вентиляции мертвого пространства. Этим может 

объясняться разница в легочных объемах, изме-

ренных при помощи бодиплетизмографии и ме-

тодом разведения газов [5].

Клиническая картина
Буллезная болезнь легких может протекать 

бессимптомно. Гигантские буллы в некоторых 

случаях вызывают одышку или дыхательную не-

достаточность. Остальные симптомы (кашель, 

продукция мокроты) обычно связаны с сопутст-

вующей ХОБЛ и другими заболеваниями. 

При физикальном обследовании при буллах 

больших размеров могут регистрироваться тим-

панический перкуторный звук и ослабление ды-

хания в области буллы. Одни буллы могут со 

временем увеличиваться в размерах, другие 

остаются стабильными. Прогрессирующие ги-

гантские буллы называют также синдромом ис-

чезающего легкого. Имеются отдельные сообще-

ния о регрессе булл, как правило, в этих случаях 

речь идет о буллах, вызванных инфекцией или 

опухолью [7].

Известно, что буллы и пневмоторакс могут ре-

цидивировать после буллэктомии, нередко обра-

зование новых булл регистрируется в контрала-

теральном легком [15].

Осложнения
Возможными осложнениями буллезной бо-

лезни легких являются развитие дыхательной 

недостаточности, пневмоторакс, заполнение 

жидкостью, нагноение булл, эмпиема плевры, 

кровохарканье, малигнизация. 

Пневмоторакс на фоне булл может быть как 

первичным, так и вторичным. О первичном 

пневмотораксе говорят при обнаружении у ра-

нее бессимптомного пациента немногочислен-

ных булл в легких. В случае множественных, 

гигантских булл или при сочетании с ХОБЛ 

пневмоторакс считается вторичным. При нали-

чии гигантской буллы возможны затруднения 

при рентгенологической и даже КТ-диагностике 

пневмоторакса [5]. Данные, свидетельствующие 

о связи между наличием булл и блебсов и риском 

СП, достаточно убедительны. Так, у 81% лиц, 

перенесших СП, имеются буллы и блебсы, у 95% 

лиц, перенесших вторичный или первичный 

СП, имеются эмфизема или буллы [16]. В иссле-

дование T.W. Huang et al. был включен 231 па-

циент, перенесший пневмоторакс. Средний срок 
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наблюдения составил 92 мес. У 33 пациентов 

(14,29%) имел место рецидив пневмоторакса в 

контралатеральном легком. У всех этих пациен-

тов в контралатеральном легком имелись буллы 

или блебсы [15].

Наличие булл в какой-то степени предраспо-

лагает к развитию рака легкого. В ткани легко-

го, прилегающей к буллам, рак развивается в 

4 раза чаще, чем в других участках легкого. 

Поэтому любые изменения/уплотнения ткани 

рядом с буллой должны вызывать насторо-

женность в отношении онкологического процес-

са [5].

Буллы могут заполняться воспалительной и 

невоспалительной жидкостью (при нарушении 

дренажа), а также кровью. Как правило, исполь-

зуют консервативный подход к лечению, на фоне 

успешной терапии прежде заполненные жидко-

стью буллы могут зарубцеваться. Имеются от-

дельные сообщения о трансторакальном дрени-

ровании нагноившихся булл. Гематома внутри 

буллы может образоваться на фоне приема анти-

коагулянтов, но в половине случаев кровь в бул-

ле и кровохарканье ассоциированы с малигниза-

цией [5, 7]. 

Обследование пациентов
Цели обследования при буллезной болезни 

следующие:

1) исключение других заболеваний, прежде 

всего диффузных кистозных, таких как лимфан-

гиолейомиоматоз, лангергансоклеточный гистио-

цитоз легких, синдром Берта–Хога–Дьюба [3];

2) установление возможной причины возник-

новения булл: курение, употребление марихуа-

ны, ВИЧ, болезни соединительной ткани; 

3) определение показаний и противопоказа-

ний к хирургическому лечению, исключение ос-

ложнений.

Пациентам проводятся КТ органов грудной 

клетки и функциональные исследования, вклю-

чая бодиплетизмографию и исследование диф-

фузионной способности легких. Для буллезной 

эмфиземы характерен обструктивный паттерн 

нарушения функции дыхания, для буллезной 

болезни – скорее рестриктивный. Выраженное 

снижение диффузионной способности легких 

свидетельствует о наличии диффузной эмфизе-

мы, а не только булл. Для оценки выраженно-

сти дыхательной недостаточности и уточнения 

показаний к операции необходимо исследова-

ние насыщения крови кислородом (сатурации) 

и газового состава артериальной крови. У всех 

пациентов с гигантскими буллами необходимо 

проводить измерение уровня α
1
-антитрипси-

на [7].

Лечение
Буллы, не сопровождающиеся клинической 

симптоматикой (одышкой) или осложнениями 

(пневмоторакс, нагноение), удалять не рекомен-

дуется. Показаниями к буллэктомии может слу-

жить наличие гигантской буллы (более 1/3 геми-

торакса) или рядом расположенных сгруппиро-

ванных булл с признаками сдавления окружаю-

щей ткани при объеме форсированного выдоха за 

1-ю секунду менее 50% и наличии клинической 

симптоматики. При меньшем размере булл булл-

эктомия, как правило, не сопровождается значи-

мым клиническим эффектом в виде уменьшения 

одышки. Признаки сдавления окружающей ле-

гочной ткани можно эффективно оценить по 

ухудшению циркуляции крови, выявленному 

при КТ с контрастированием [17].

Противопоказаниями к буллэктомии являют-

ся продолжающееся курение, тяжелые заболева-

ния сердца, высокая легочная гипертензия, диф-

фузная эмфизема с малым сдавлением окружаю-

щей легочной ткани. С высоким риском ассоции-

рованы подобные операции при наличии 

гиперкапнии, а также при диффузионной спо-

собности легких менее 40% [7, 17]. 

Значительная разница между легочными объ-

емами, измеренными при помощи бодиплетиз-

мографии и методом разведения газов, свиде-

тельствует о большом невентилируемом легоч-

ном пространстве. В подобной ситуации эффек-

тивность буллэктомии для уменьшения одышки 

может оказаться невысокой [7].

Пациентам, страдающим буллезной болезнью 

легких, необходимо отказаться от всех видов ку-

рения. При наличии сопутствующей ХОБЛ по-

казана стандартная медикаментозная терапия. 

Так как буллы могут со временем прогрессиро-

вать, пациенты нуждаются в динамическом на-

блюдении, их следует информировать о тревож-

ных симптомах, при появлении которых требу-

ется обращение за медицинской помощью [7].

После первого эпизода СП проводится консер-

вативное лечение, направленное на разрешение 

пневмоторакса. Показаниями к хирургической 

буллэктомии/плевродезу являются рецидив СП, 

наличие гигантской буллы, персисти рующая бо-

лее 3–5 дней утечка воздуха, двусторонний пнев-

моторакс, гемопневмоторакс, особенности про-

фессии пациента, не позволяющие допуск к рабо-

те лиц, имеющих риск пневмоторакса (авиа-

персонал, водолазы) [18]. Выбор операции зависит 

от целого ряда обстоятельств. Буллэктомия про-

водится при относительно неизмененной окру-

жающей легочной ткани и дополняется плевроде-

зом, плевродез без буллэктомии рекомендуется 

при диффузном поражении легких [18].
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Анестезия при хирургических 
операциях
Анестезия при хирургических операциях у 

лиц с буллами в легких может ассоциироваться с 

определенными проблемами. Однако необходи-

мо отметить, что эндотрахеальный наркоз и про-

ведение искусственной вентиляции легких без-

условно возможны даже при наличии гигант-

ских булл. Выбор вида анестезии зависит от опе-

рируемого органа и особенностей доступа 

(открытая операция или эндоскопия).

Осложнениями анестезии могут быть пневмо-

торакс, а также трудности достижения эффек-

тивной вентиляции вследствие наличия булл и 

поражения окружающей легочной ткани. Если 

булла сообщается с дыхательными путями, по-

ложительное давление может приводить к уве-

личению буллы, также эффективность вентиля-

ции может снижаться из-за увеличенного мерт-

вого пространства. В то же время буллезная эм-

физема на фоне ХОБЛ чревата динамической 

гиперинфляцией и риском развития пневмото-

ракса. Для предотвращения динамическо й ги-

перинфляции рекомендуется относительно низ-

кий дыхательный объем, невысокое инспира-

торное давление и удлиненная экспираторная 

фаза. Во всех случаях следует избегать примене-

ния закиси азота из-за возможного расширения 

воздухосодержащих полостей при его использо-

вании.

В процессе операции следует мониторировать 

насыщение крови кислородом, проводить аус-

культацию легких на предмет пневмоторакса, 

иметь соответствующее оборудование и быть го-

товым к дренированию плевральной поло-

сти [19].

Авиаперелеты
Так как у пациентов с буллами в легких име-

ется повышенный риск развития пневмоторак-

са, передвижение авиатранспортом представля-

ет для них определенную опасность. На высоте 

8000 футов (примерно 2500 м) воздухосодержа-

щие полости могут увеличиваться на 38%, что 

может способствовать пневмотораксу. Однако 

эпизоды пневмотораксов во время авиаперелетов 

довольно редки, поэтому строгих ограничений 

для лиц, страдающих буллезной болезнью лег-

ких, нет. В то же время для пациента с гипоксе-

мией развившийся на борту самолета пневмото-

ракс может иметь катастрофические последст-

вия. Если пациент уже переносил пневмоторакс, 

то авиапутешествие возможно не менее чем через 

1–2 нед после его разрешения, хотя в некоторых 

публикациях рекомендуется воздерживаться от 

полетов в течение 1 года [7, 20].

Заключение
Буллезная болезнь легких и буллезная эмфи-

зема – распространенные состояния, клиниче-

ская значимость которых варьирует от бессимп-

томных рентгенологических находок до тяже-

лых инвалидизирующих и жизнеугрожающих 

состояний. Современные диагностические воз-

можности позволяют детально оценить влияние 

буллезных изменений на здоровье человека и 

дифференцировать их от других кистозных и по-

лостных образований. При ведении пациентов с 

буллезными изменениями необходимо стремить-

ся к полному отказу от вредных внешних воздей-

ствий, к медикаментозной компенсации ХОБЛ, 

четкому определению показаний/противопока-

заний к хирургическому лечению. Пациентам с 

буллезными изменениями должно быть предло-

жено динамическое наблюдение для профилак-

тики прогрессирования и развития осложнений.
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Bullous Emphysema and Bullous Lung Disease
O.N. Brodskaya and G.E. Polivanov

Bullous lung disease means the presence of one or more bullae in unchanged lung tissue. Bullous emphysema is char-
acterized by bullae on the background of diffuse emphysema. Bullae develop due to smoking of tobacco and marijua-
na, insufficiency of α

1
-antitrypsin, congenital defects of connective tissue. Clinical manifestations may be absent 

or patients may have shortness of breath. Complications of bullae include pneumothorax, suppuration, hemoptysis 
or bleeding, malignancy. Surgical treatment is indicated in the presence of complications or giant bulls with uncon-
trolled shortness of breath. The presence of bullae is associated with problems with anesthetic support and air travel, 
but in most cases these problems are surmountable.

Key words: bulla, blebs, bullous lung disease, bullous emphysema, chronic obstructive pulmonary disease.
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