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Ïî äàííûì òàáëèöû 2 èìååò ìåñòî àáñîëþòíûé 
ëèìôîöèòîç. Ðåçêî óâåëè÷åíî îòíîñèòåëüíîå è 
àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî Â-ëèìôîöèòîâ. Ðåçêî óâå-
ëè÷åíî ñîäåðæàíèå àêòèâèðîâàííûõ ëèìôîöèòîâ. 
Ñîîòíîøåíèå ñóáïîïóëÿöèé â ïðåäåëàõ íîðìû. 

Ââèäó ñòîéêîé íåéòðîïåíèè è ìîíîöèòîçà ñ 
ýîçèíîôèëèåé ôàãîöèòàðíàÿ àêòèâíîñòü ïîëèíó-
êëåàðíûõ êëåòîê èññëåäîâàëàñü â îáîèõ ïîïóëÿ-
öèÿõ êëåòîê. Äëÿ îöåíêè ôàãîöèòàðíîé àêòèâíîñòè 
ìîíîöèòîâ ìåòîäîì öèòîïðîòî÷íîé öèòîìåòðèè 
(Fagotest BD). 

Êàê âèäíî èç òàáëèöû 3 îáíàðóæåíî ðåçêîå 
ñíèæåíèå ôàãîöèòàðíîé àêòèâíîñòè ìîíîöèòîâ. 
Àêòèâíîñòü ôàãîöèòîçà òåñíî ñâÿçàíà ñ àêòèâíîñòüþ 
êîìïîíåíòîâ êîìïëåìåíòà, à èìåííî Ñ3. Óðîâíè 
êîìïîíåíòîâ êîìïëåìåíòà Ñ3 è Ñ4 áûëè â ïðåäåëàõ 
íîðìû. Ñîäåðæàíèå èììóíîãëîáóëèíîâ â ñûâîðîòêå 
êðîâè, íàîáîðîò ïîâûøåíî: IgG 24,5 ã/ë (N-5,7-11,85); 
IgA 3,9ã/ë (N-0,74-2,07) IgM 2,0 ( 0,49 – 1,28). 

Ñ ó÷åòîì ïîëó÷åííûõ äîïîëíèòåëüíûõ èììóíî-
ëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé è ðåçóëüòàòîâ ñòåðíàëüíîé 
ïóíêöèè áûë îáîñíîâàí îêîí÷àòåëüíûé êëèíè÷åñêèé 
äèàãíîç: Ïåðâè÷íûé èììóíîäåôèöèò. Âðîæäåííàÿ 
íåéòðîïåíèÿ. Ïíåâìîíèÿ çàòÿæíàÿ, äâóñòîðîííÿÿ, 
î÷àãîâàÿ, îáñòðóêòèâíûé ñèíäðîì, ÄÍ-1 ñòåïåíè. 
Õðîíè÷åñêèé (âòîðè÷íûé) äåôîðìèðóþùèé (â ôîð-
ìå âàðèêîçíûõ áðîíõîýêòîçîâ) áðîíõèò. Àôòîçíûé 
ñòîìàòèò. 

Ëå÷åíèå ïðåäóñìàòðèâàëî ïðîâåäåíèå êîìáè-
íèðîâàííîé àíòèáàêòåðèàëüíîé òåðàïèè ïîâòîð-

íûìè êóðñàìè: öåôàëîñïîðèíû 2 ïîêîëåíèÿ ñ ïå-
íèöèëëèíçàùèùåííûìè ïðåïàðàòàìè; öåôàëîñïî-
ðèíû 2 ïîêîëåíèÿ ñ àìèíîãëèêîçèäû è ìàêðîëèäû. 
Äëÿ êóïèðîâàíèÿ îáñòðóêöèè äûõàòåëüíûõ ïóòåé è 
óëó÷øåíèå èõ äðåíàæíîé ôóíêöèè – èíãàëÿöèîí-
íûå õîëèíîëèòèêè è ìóêîñåêðåòîëèòèêè èç ãðóïïû 
àìáðîêñîëà, êèíåçèòåðàïèÿ. Íà ôîíå ïðîâîäèìîãî 
ëå÷åíèÿ íîðìàëèçîâàëàñü òåìïåðàòóðà, óìåíüøè-
ëèñü ñèìïòîìû îáùåé èíòîêñèêàöèè, êóïèðîâàëñÿ 
áðîíõîîáñòðóêòèâíûé ñèíäðîì. Îäíàêî ñîõðàíÿëèñü 
ÿâëåíèÿ àôòîçíîãî ñòîìàòèòà, ðåãèîíàëüíîãî ëèì-
ôàäåíèòà, ìîíîöèòàðíî-ëèìôîöèòàðíàÿ ðåàêöèÿ â 
ïåðèôåðè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè. 

Áûë ïðîâåäåí êóðñ ÊÑÔ-ãðàñàëüâà 10 ìêã/êã 
ïîäêîæíî N 11, ïîñëå êîòîðîãî èñ÷åçëè ÿâëåíèÿ 
àôòîçíîãî ñòîìàòèòà, óìåíüøèëèñü ïîä÷åëþñòíûå 
ëèìôîóçëû è èçìåíèëèñü ïîêàçàòåëè ïåðèôåðè÷å-
ñêîé êðîâè, â ïåðèôåðè÷åñêîì àíàëèçå êðîâè ïîÿâè-
ëèñü ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû â ïðåäåëàõ 44 
– 88%, èñ÷åç ìîíîöèòîç, íîðìàëèçîâàëîñü ÑÎÝ.

Äàííûé êëèíè÷åñêèé ïðèìåð èíòåðåñåí òåì, ÷òî 
ïîäîçðåíèå íà ïåðâè÷íûé èììóíîäåôèöèò âîçíèêëî 
òîëüêî íà 3-ì ãîäó æèçíè ðåáåíêà, õîòÿ êëèíè÷åñêàÿ 
ìàíèôåñòàöèÿ èìåëà ìåñòî ñ 6 ìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà. 
Âåðèôèêàöèè äèàãíîçà ïîòðåáîâàëà ïðîâåäåíèå 
ðàñøèðåííîãî èììóíîëîãè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ ñ 
ïðèìåíåíèåì ñîâðåìåííûõ âûñîêîòåõíîëîãè÷íûõ 
ìåòîäèê, âûÿâèâøèõ êàê óìåíüøåíèå èììóíîêîìïå-
òåíòíûõ êëåòîê òàê è ñíèæåíèå èõ ôóíêöèîíàëüíîé 
àêòèâíîñòè. 

Ëèòåðàòóðà:
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Ïðè âðîæäåííûõ ïîðîêàõ  ðàçâèòèÿ (ÂÏÐË) ìîð-
ôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ çàõâàòûâàþò   èëè  âåñü  
îðãàí,  èëè åãî îòäåëüíûå  àíàòîìè÷åñêèå  ñòðóê-
òóðû è òêàíåâûå  ýëåìåíòû. Âîçìîæíî ôîðìèðîâà-
íèå ÂÏÐË  ñ èçáûòî÷íûì äèçýìáðèîãåíåòè÷åñêèì 
ôîðìèðîâàíèåì è  ñ  íåîáû÷íûì ðàñïîëîæåíèåì 
àíàòîìè÷åñêèõ ñòðóêòóð. Òîëüêî íåáîëüøàÿ ÷àñòü 
ÂÏÐË ïðîòåêàåò áåññèìïòîìíî. Â áîëüøèíñòâå æå 
ñëó÷àåâ íà ôîíå ïîðîêà ðàçâèâàåòñÿ èíôåêöèÿ, 
ïðèâîäÿùàÿ ê ðåöèäèâèðóþùèì è õðîíè÷åñêèì 
íåñïåöèôè÷åñêèì çàáîëåâàíèÿì ëåãêèõ (ÕÍÇË), 
ïðåèìóùåñòâåííî èõ îáñòðóêòèâíûõ ôîðì [1,2].   

Ñîãëàñíî ñâîäíûì äàííûì  ñðåäè áîëüíûõ ñ 
ÕÍÇË  ÂÏÐË âñòðå÷àþòñÿ îò 1,4% äî 14,6%. Â òî æå 
âðåìÿ  ïðè ìîðôîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ëåãêèõ, 
óäàëåííûõ ó äåòåé ïî ïîâîäó ÕÍÇË ÂÏÐË âûÿâëÿþòñÿ 
äî 50%. Ðàñøèðåíèå â ïîñëåäíèå ãîäû äèàãíîñòè÷å-
ñêîãî  àðñåíàëà ïóëüìîíîëîãè÷åñêèõ   êëèíèê, îáîãà-
ùåíèå èõ ñîâðåìåííûìè ìåòîäàìè ôóíêöèîíàëüíûõ 
è áðîíõîëîãè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé, êëèíè÷åñêîé 
ãåíåòèêè, áèîõèìèè, èììóíîëîãèè, ðàäèîëîãèè è 
ìîðôîëîãèè — ïîçâîëÿåò íå òîëüêî ÷àùå âûÿâëÿòü 
ÂÏÐË, íî è ðàñøèôðîâàòü è äèôôåðåíöèðîâàòü ðàç-
ëè÷íûå èõ ôîðìû [2,3]. Õðîíè÷åñêèé âîñïàëèòåëüíûé 
áðîíõîëåãî÷íîé ïðîöåññ, ÿâëÿþùèéñÿ êëèíè÷åñêèì 
ïðîÿâëåíèåì ÂÏÐË,  ìîæåò áûòü â ëþáîì âîçðàñòå, 
íî ÷àùå âñåãî èíôèöèðîâàíèå ïîðî÷íî ñôîðìèðî-
âàííîãî ëåãêîãî ïðîèñõîäèò â ïåðâûå ãîäû æèçíè. 
Íåðåäêî èõ îøèáî÷íî ïðèíèìàþò çà îáû÷íûå ôîðìû 
õðîíè÷åñêèõ íåñïåöèôè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé ëåãêèõ. 
Âìåñòå ñ òåì ÷åòêîå îïðåäåëåíèå èñòèííîãî õàðàê-
òåðà ïàòîëîãè÷åñêîãî ïðîöåññà îáåñïå÷èâàåò óñïåõ 
òåðàïåâòè÷åñêèõ ìåðîïðèÿòèé [1,2]. 

Öåëüþ  èññëåäîâàíèÿ ÿâèëîñü âûÿñíåíèå èçìå-
íåíèé   ñòðóêòóðå  ÂÏÐË ó äåòåé çà ïîñëåäíèå 4 ãîäà  
ñ ó÷åòîì âíåäðåíèÿ    ñîâðåìåííûõ ìåòîäîâ äèà-
ãíîñòèêè.  Ìàòåðèàëû è ìåòîäû. Ïðîâåäåí àíàëèç 
èñòîðèé áîëåçíåé 89 äåòåé ñ ÂÏÐË, íàõîäèâøèõñÿ 
íà ëå÷åíèè è îáñëåäîâàíèè â ïóëüìîíîëîãè÷åñêîì 
îòäåëåíèè Íàó÷íîãî Öåíòðà ïåäèàòðèè è äåòñêîé 
õèðóðãèè (ÍÖÏ è ÄÕ)  ñ 2007 ïî 2010 ãîäû. Ñðåäè 
íèõ  ñ âïåðâûå óñòàíîâëåííûì äèàãíîçîì ÂÏÐË  
áûëî ó 32 (35,9%) ðåáåíêà è   57 áîëüíûõ ñ äèà-
ãíîçàìè âûñòàâëåííûìè  íàìè â ïðåäûäóùèå ãîäû. 
Êàê ïðàâèëî,   ïàöèåíòû  ãîñïèòàëèçèðîâàëèñü ïî 
ïîâîäó îáîñòðåíèÿ âòîðè÷íîãî õðîíè÷åñêîãî âîñïà-
ëèòåëüíîãî ïðîöåññà â ëåãêèõ.  Ïî íàøèì  äàííûì â 
ïåðèîä ñ 2000 ïî 2007 ãîäû ó äåòåé    ñ ÕÍÇË  ÂÏÐË 
âûÿâëÿëèñü  â  7 -8 % ñëó÷àåâ.  Çà ïîñëåäíèå 4 ãîäà 
ýòîò ïîêàçàòåëü óâåëè÷èëñÿ ïðàêòè÷åñêè âäâîå,   - 
äî 14,2% [4]. 

Íåñêîëüêî ÷àùå ÂÏÐË îáíàðóæèâàëèñü ó 
ìàëü÷èêîâ – 48 íàáëþäåíèé, ðåæå ó äåâî÷åê – 39. 

Íàøè äàííûå ñîâïàäàþò ñ äàííûìè àâòîðîâ, óêà-
çûâàþùèõ íà  ïðåîáëàäàíèå  ìàëü÷èêîâ ñ  ÂÏÐË 
[2].  Âîçðàñò áîëüíûõ êîëåáàëñÿ îò 4 ìåñÿöåâ äî 
16 ëåò. Ñ âíåäðåíèåì  â ïðàêòè÷åñêîå çäðàâîîõðà-
íåíèå ñîâðåìåííûõ ìåòîäîâ ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè 
è, ïðåæäå âñåãî,  êîìïüþòåðíî-òîìîãðàôè÷åñêîãî  
èññëåäîâàíèÿ ëåãêèõ (ÊÒ- ëåãêèõ), íå òîëüêî óëó÷øè-
ëàñü âûÿâëÿåìîñòü ÂÏÐË, íî è ñîêðàòèëèñü ñðîêè  
èõ óñòàíîâëåíèÿ. ÂÏÐË ÷àùå ñòàëè âûÿâëÿòüñÿ íà 
ïåðâîì ãîäó æèçíè. Òàê,    çà ïîñëåäíèå ãîäû  â 
âîçðàñòå äî  1 ãîäà ÂÏÐË áûë âåðèôèöèðîâàí ó 25 
(52,0%) äåòåé ïðîòèâ 13 (16%)  â 2000 – 2007 ãîäû. 
Îäíàêî  ïî÷òè   â ïîëîâèíå ñëó÷àåâ  (47,1%)  ïðàâèëü-
íûé äèàãíîç óñòàíàâëèâàåòñÿ â âîçðàñòå   7 – 15 ëåò.  
Ê ýòîìó ïåðèîäó óæå ñôîðìèðîâàëñÿ õðîíè÷åñêèé 
áðîíõîëåãî÷íîé ïðîöåññ, ïî ïîâîäó  êîòîðîãî äåòè 
íåîäíîêðàòíî è äëèòåëüíî ëå÷èëèñü â ñòàöèîíàðàõ 
ïî ìåñòó æèòåëüñòâà, â òîì ÷èñëå  è ïðîòèâîòóáåðêó-
ëåçíûõ ó÷ðåæäåíèÿõ. Â ñðåäíåì  âåðèôèöèðîâàííàÿ 
äèàãíîñòèêà  çàïàçäûâàåò  íà 5,8± 4, 2 ëåò. 

Â ñòðóêòóðå ÂÏÐË,  ïî-ïðåæíåìó,  ïðåâàëèðîâà-
ëè   êèñòîçíûå ôîðìû ïîðîêîâ:  ïðîñòàÿ è êèñòîçíàÿ 
ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ èëè èõ äîëåé, êèñòîïîäîáíûå 
áðîíõîýêòàçû, ïîëèêèñòîç ëåãêèõ,  îáóñëîâëåííûå 
àíòåíàòàëüíûì íåäîðàçâèòèåì ñòðóêòóð, ñîñòàâ-
ëÿþùèõ ëåãêîå: ëåãî÷íîé ïàðåíõèìû, ñîñóäîâ, è 
áðîíõèàëüíîãî äåðåâà ñ ôîðìèðîâàíèåì ïîëîñòåé 
äèñòàëüíåå ñóáñåãìåíòàðíûõ áðîíõîâ. Ïðè÷èíîé 
ìíîæåñòâà òåðìèíîâ, ïðèìåíÿåìûõ äëÿ îáîçíà÷å-
íèÿ ýòîé ïàòîëîãèè â ëèòåðàòóðå,  ñëóæèò ìíîãîîá-
ðàçèå êëèíè÷åñêèõ è àíàòîìè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé.  
Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî íåò íåîáõîäèìîñòè ïðîâîäèòü ðàç-
ãðàíè÷åíèå ìåæäó ïîíÿòèåì «êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ» 
è «ïîëèêèñòîç», òàê êàê îáà òåðìèíà âûðàæàþò ïî 
ñóòè äåëà îäíîçíà÷íûå íàðóøåíèÿ ðàçâèòèÿ áðîí-
õèàëüíûõ è àëüâåîëÿðíûõ ñòðóêòóð ëåãêîãî.  Íà èõ 
äîëþ ïðèõîäèëîñü 34,9% (31 ðåáåíîê) ñëó÷àåâ âñåõ 
íàáëþäåíèé. Íàøè äàííûå, ñîâïàäàþò ñ äàííûìè 
ìíîãèõ ñïåöèàëèñòîâ, òàêæå óêàçûâàþùèõ íà òî, 
÷òî êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ îòíîñèòñÿ ê íàèáîëåå 
÷àñòî âñòðå÷àþùèìñÿ ïîðîêàì ðàçâèòèÿ ëåãêîãî èëè 
åãî ÷àñòè  è èìåþùèì   íàèáîëüøåå ïðàêòè÷åñêîå 
çíà÷åíèå âðîæäåííîé àíîìàëèè  [2,3]. Ðàñïîçíàòü 
êèñòîçíóþ ãèïîïëàçèþ ëåãêèõ â ðÿäå ñëó÷àåâ òðóä-
íî èç-çà íàñëîåíèÿ âîñïàëåíèÿ íà èçìåíåííûé 
ó÷àñòîê ëåãêîãî è ñõîæåñòè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëå-
íèé ñ ïðèîáðåòåííûìè  ÕÍÇË. Äëÿ åå äèàãíîñòèêè 
íàìè ïðèìåíÿëèñü  ìåòîäû ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè: 
îáçîðíàÿ ðåíòãåíîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè, 
êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ ëåãêèõ è áðîíõîãðàôèÿ. 
Òîíêîñòåííûå ïîëîñòè, áîëåå õàðàêòåðíûå äëÿ ãèïî-
ïëàçèè ëåãêèõ,  âûÿâëÿëèñü  ïðåèìóùåñòâåííî  ïðè 
ÊÒ-ëåãêèõ. Íà îáçîðíîé  ðåíòãåíîãðàôèè  ýòè èçìå-
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íåíèÿ îïðåäåëÿëèñü ëèøü â 10,1% (9 äåòåé) ñëó÷àåâ. 
Â öåëîì  ðåíòãåíîëîãè÷åñêàÿ êàðòèíà áûëà ñòåðåî-
òèïíîé, îïðåäåëÿþùåé  äåôîðìàöèþ è óñèëåíèå 
ëåãî÷íîãî ðèñóíêà, óìåíüøåíèå ëåãî÷íîãî ïîëÿ 
íà ñòîðîíå èçìåíåííîé äîëè è ñìåùåíèå îðãàíîâ 
ñðåäîñòåíèÿ â ñòîðîíó ïîðàæåíèÿ èëè   ðàçëè÷íóþ  
ïðîçðà÷íîñòü ëåãî÷íûõ ïîëåé â çîíå ïîðàæåíèÿ ñ 
ÿ÷åèñòûì õàðàêòåðîì ëåãî÷íîãî ðèñóíêà. Ýòè èç-
ìåíåíèÿ âîçìîæíû ïðè ðàçëè÷íîé  õðîíè÷åñêîé 
áðîíõîëåãî÷íîé ïàòîëîãèè è äëÿ ñïåöèàëèñòîâ,   íå 
çàíèìàþùèõñÿ  ïðîáëåìàìè âðîæäåííîé ëåãî÷íîé 
ïàòîëîãèè,  ìàëî èíôîðìàòèâíû [5].  

Ïîðîêè ñ íåäîðàçâèòèåì âñåãî ëåãêîãî èëè 
åãî äîëåé (àãåíåçèÿ, àïëàçèÿ) çàíèìàþò îñîáîå 
ìåñòî ñðåäè âñåõ ÂÏÐË. Îíè îòíîñÿòñÿ  ê ðåäêî 
âñòðå÷àþùèìñÿ ïîðîêàì ðàçâèòèÿ áðîíõîëåãî÷íîé 
ñèñòåìû. ×àñòîòà èõ âûÿâëåíèÿ ïî äàííûì ðàçíûõ 
àâòîðîâ íå ïðåâûøàåò 0,7% è â ëèòåðàòóðå îïèñàíî 
îêîëî 200 ñëó÷àåâ ýòîãî ïîðîêà. [1,2,3].  Ìû íà-
áëþäàëè 1 ðåáåíêà ñ àïëàçèåé ëåãêîãî è 4 äåòåé ñ 
àãåíåçèåé åãî äîëåé. Èç íèõ ñ âïåðâûå âûÿâëåííîé 
àãåíåçèåé áûë 1 ðåáåíîê, ÷òî    â ñòðóêòóðå ÂÏÐË 
çà óêàçàííûé ïåðèîä ñîñòàâèëî 1,1%. Àãåíåçèÿ 
ëåãêèõ, êàê ïðàâèëî,  ðàíî äèàãíîñòèðóåòñÿ èç-çà 
ïðèçíàêîâ  áûñòðî ðàçâèâàþùåéñÿ äûõàòåëüíîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè. Õàðàêòåðíûìè äëÿ àíîìàëèè ïðè 
ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè ÿâëÿþòñÿ ãîìî-
ãåííîå çàòåìíåíèå áîëüøåé ÷àñòè ñîîòâåòñòâóþùåé 
ïîëîâèíû ãðóäíîé êëåòêè è ðåçêîå ñìåùåíèå â ýòó 
ñòîðîíó îðãàíîâ ñðåäîñòåíèÿ. Ïðè íàëè÷èè äàííûõ 
èçìåíåíèé,  äîñòàòî÷íûõ äëÿ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà, 
ìîæíî îãðàíè÷èòüñÿ  ðåíòãåíîãðàôèåé. 

Ñðåäè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñòåíîê òðàõåè è áðîí-
õîâ âûäåëÿþò ñòåíîçû áðîíõîâ è òðàõåè, ëîáàðíóþ 
ýìôèçåìó,  òðàõåîáðîíõîìåãàëèþ, òðàõåîáðîíõî-
ìàëÿöèþ, ñèíäðîì Âèëüÿìñà-Êåìïáåëëà, áðîíõî-
ìàëÿöèþ, áðîíõèîëýêòàòè÷åñêóþ  ýìôèçåìó, äèâåð-
òèêóëû òðàõåè è áðîíõîâ.  Èõ îáúåäèíÿåò ñõîäíûé 
ïàòîëîãè÷åñêèé ìåõàíèçì – ñëàáîñòü áðîíõèàëüíîé 
ñòåíêè,  âñëåäñòâèå äåçîðãàíèçàöèè õðÿùåâîé èëè 
ýëàñòè÷åñêîé è ìûøå÷íîé òêàíè. Çà óêàçàííûé ïå-
ðèîä èç ïåðå÷èñëåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ñòåíîê 
òðàõåè è áðîíõîâ  ìû íàáëþäàëè ñòåíîçû áðîíõîâ è 
òðàõåè, ëîáàðíóþ ýìôèçåìó, òðàõåîáðîíõîìàëÿöèþ.  
Ñòåíîçû òðàõåè è áðîíõîâ èìåëè ìåñòî â 7,8% (7) 
ñëó÷àÿõ. Óâåëè÷åíèÿ äàííîé ïàòîëîãèè â ñòðóêòóðå 
ÂÏÐË íàìè íå îòìå÷àëîñü. Ëîáàðíàÿ ýìôèçåìà, 
òàêæå êàê è àãåíåçèÿ ëåãêèõ, ðåäêî âñòðå÷àþùèéñÿ 
ïîðîê ðàçâèòèÿ ëåãêèõ,   îáóñëîâëåííàÿ  íåäîðàç-
âèòèåì ðåñïèðàòîðíûõ áðîíõèîë. Ïî äàííûì èñ-
ñëåäîâàíèÿ ìíîãèõ àâòîðîâ,  ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè  
ýìôèçåìû ëåãêèõ èëè åå äîëåé  îò 0,5 äî 6,9% ñðåäè 
áîëüíûõ ñ ïîðîêàìè ëåãêèõ [2]. Çà óêàçàííûé ïåðèîä 
íàìè âûÿâëåíî åùå 2 ñëó÷àÿ (2,2%)  ëîáàðíîé ýìôè-
çåìû ëåãêèõ. Â îáîèõ ñëó÷àÿõ  ëîáàðíàÿ ýìôèçåìà 
ñîïðîâîæäàëàñü ñòåíîçîì âåíòèëèðóåìîãî äàííóþ 
äîëþ áðîíõà.  Â îáîèõ ñëó÷àÿõ îáçîðíîå ðåíòãåíî-
ëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå íå äàëî  óáåäèòåëüíûõ 
äàííûõ î âðîæäåííîé ýìôèçåìå è ïîòðåáîâàëîñü 
ïðîâåäåíèå ÊÒ-ëåãêèõ.

Òðàõåîáðîíõîìàëÿöèÿ, òðàõåîáðîíõîìåãàëèÿ, 
áðîíõîìàëÿöèÿ âñòðå÷àëèñü – ó 7 (7,8%) äåòåé, ðîñò 
ýòîãî ïîðîêà íå îòìå÷àëñÿ. Ñðåäè íèõ äàííûé ïîðîê 

êîíñòàòèðîâàí  âïåðâûå ó 3 äåòåé.  Âåðèôèêàöèÿ 
äèàãíîçà îñíîâûâàëàñü íà êîìïüþòåðíîé òîìîãðà-
ôèè ëåãêèõ (ÊÒ-ëåãêèõ), îäíàêî ïðè ïîäòâåðæäåíèè 
äàííîé ïàòîëîãèè áðîíõîñêîïèåé ó 1 ðåáåíêà â 
ïîñëåäóþùåì áûë èñêëþ÷åí. Ñ÷èòàåì, ÷òî äëÿ 
óòî÷íåíèÿ äàííîé ïà âèäó ýòîãî äèàãíîç òðàõåî-
áðîíõîìàëÿöèè óòî÷íÿåò áðîíõîãðàôèÿ. 

Èçîëèðîâàííûå áðîíõîýêòàçû (ÁÝ) íå ñâÿçàí-
íûå  ñ äðóãèìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ÿâèëèñü 
íàõîäêîé ïðè êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè íåâûñî-
êîãî ðàçðåøåíèÿ ó 10 (11,2%) äåòåé. Íàøè äàííûå 
ðàñõîäÿòñÿ ñ ìíåíèåì äðóãèõ ñïåöèàëèñòîâ, óêà-
çûâàþùèõ íà îòíîñèòåëüíóþ ðåäêîñòü âðîæäåííûõ 
áðîíõîýêòàçîâ [6,7]. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî âðîæäåííàÿ 
äåôîðìàöèÿ áðîíõîâ âñòðå÷àåòñÿ   â 2-3% ïî îò-
íîøåíèþ ê îáùåìó ÷èñëó ÕÍÇË  è  ðàçâèâàþòñÿ â 
ñâÿçè ñ íàðóøåíèÿìè ôîðìèðîâàíèÿ áðîíõèàëüíîãî 
äåðåâà. Â äàííîì ñëó÷àå,  íåñìîòðÿ íà èñïîëüçîâà-
íèå êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè, êàê îäíîãî èç ñî-
âðåìåííûõ äèàãíîñòè÷åñêèõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ,  
ñóäèòü î âðîæäåííîì õàðàêòåðå ïàòîëîãèè â ëåãêîì 
ìîæíî ëèøü ïðåäïîëîæèòåëüíî, Ðàçãðàíè÷åíèå  
âðîæäåííûõ ÁÝ îò ïðèîáðåòåííûõ, î÷åíü ñëîæíàÿ 
çàäà÷à äëÿ êëèíèöèñòîâ. Íåçàâèñèìî îò âðåìåíè 
ïðîèñõîæäåíèÿ  áðîíõîýêòàçîâ,  èõ  âîçíèêíîâåíèå 
ïî÷òè âñåãäà ïðîèñõîäèò â èñõîäå âûðàæåííîãî 
âîñïàëåíèÿ,  ïðèâîäÿùåãî  ê èçìåíåíèþ ñòðóê-
òóðû ñòåíîê áðîíõîâ. Íàèáîëüøèå òðóäíîñòè ïðè 
èçó÷åíèè ýòîé ïðîáëåìû ñîñòîÿò â òîì, ÷òî îäíè è 
òå æå ïàòîëîãè÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ ðàññìàòðèâàþòñÿ 
îäíèìè àâòîðàìè êàê âðîæäåííûå, à äðóãèìè — êàê 
ïðèîáðåòåííûå.  Â ïîëüçó ïåðâûõ, êàê íàì êàæåòñÿ,  
óêàçûâàþò   ðàííèå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ áðîíõî-
ýêòàòè÷åñêîé áîëåçíè è ãðóáàÿ äåôîðìàöèÿ áðîíõîâ 
â ôîðìå ìåøîò÷àòûõ áðîíõîýêòàçèé. Ìåøîò÷àòûå 
áðîíõîýêòàçû ïîäòâåðäèëèñü ó 3 èç 10 äåòåé.  Òÿ-
æåëûé, ðåöèäèâèðóþùèé áðîíõîîáñòðóêòèâíûé 
ñèíäðîì ó  1/3 äåòåé èìåë ìåñòî óæå â ïåðâûå 3 
ìåñÿöà æèçíè, ó îñòàëüíûõ – íà ïåðâîì ãîäó æèçíè. 
Ê ãîäó ó 8 èç 10  íàáëþäàåìûõ íàìè äåòåé ñ èçî-
ëèðîâàííûìè áðîíõîýêòàçàìè  óæå ñôîðìèðîâàëñÿ 
õðîíè÷åñêèé  áðîíõîëåãî÷íîé ïðîöåññ, ÷òî  ñêîðåå 
âñåãî òàêæå óêàçûâàþò íà èõ âðîæäåííûé õàðàêòåð.  
Ó 3 äåòåé ñ öèëèíäðè÷åñêèìè áðîíõîýêòàçàìè  ïî-
âòîðíàÿ   ÊÒ- ëåãêèõ ñ èíòåðâàëîì â 1,5 – 3 ìåñÿöà 
ïîçâîëèëà  èñêëþ÷èòü äàííóþ äåôîðìàöèþ  áðîíõîâ, 
âûÿâëÿåìîå ðàíåå. Âñå ýòî ïîäòâåðæäàåò íàñêîëüêî 
ñëîæåí âîïðîñ ðàçãðàíè÷åíèÿ âðîæäåííûõ è ïðèîá-
ðåòåííûõ áðîíõîýêòàçîâ. Ìíîãî ñïîðîâ âûçûâàåò 
è õàðàêòåð áðîíõîýêòàçèé. Â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå 
âûäåëÿþò öèëèíäðè÷åñêèå, ìåøîò÷àòûå è ñìåøàííûå 
áðîíõîýêòàçû. Îïèñàíû òàêæå êèñòîâèäíûå, âåðåòå-
íîîáðàçíûå, âàðèêîçíûå áðîíõîýêòàçû. Èõ ôîðìà íå 
èìååò êàêîãî ëèáî ïðîãíîñòè÷åñêîãî èëè ýòèîëîãè÷å-
ñêîãî çíà÷åíèÿ. Êîìïüþòåðíî-òîìîãðàôè÷åñêàÿ äèà-
ãíîñòèêà  ìåøîò÷àòûõ  è êèñòîâèäíûõ áðîíõîýêòàçîâ 
íå âûçûâàåò ñîìíåíèé. Ïðè öèëèíäðè÷åñêèõ áðîí-
õîýêòàçàõ  ñîõðàíÿåòñÿ ñòðóêòóðà ñòåíêè, íî áðîíõ 
ðàñøèðåí ïî÷òè ïî âñåé äëèíå. Â ìåëêèõ áðîíõàõ 
èçìåíåíèÿ, êàê ïðàâèëî, ñîîòâåòñòâóþò ãèñòîëîãè÷å-
ñêîé êàðòèíå ïàíáðîíõèîëèòà. Ïîäîáíûå èçìåíåíèÿ 
õàðàêòåðíû è äëÿ îñòðûõ îáñòðóêòèâíûõ çàáîëåâàíèÿõ 
ëåãêèõ, íå ñîïðîâîæäàþùèõñÿ íåîáðàòèìûìè ÿâëå-



30

íèÿìè. Â òàêèõ ñëó÷àÿõ ñòðîèòü äèôôåðåíöèàëüíóþ 
äèàãíîñòèêó âðîæäåííûõ öèäëèíäðè÷åñêèõ áðîíõî-
ýêòàçîâ íà îñíîâàíèè òîëüêî ÊÒ-ëåãêèõ íåâûñîêîãî 
ðàçðåøåíèÿ íå ïðåäñòàâëÿåòñÿ âîçìîæíûì. Áîëåå  
äîñòîâåðíî èíôîðìàòèâíûì ìåòîäîì îöåíêè èñ-
òèííîãî àíàòîìè÷åñêîãî ñòðîåíèÿ áðîíõîâ, ëþáûõ 
èõ äåôîðìàöèé ÿâëÿåòñÿ âñå æå áðîíõîãðàôèÿ.  Îä-
íàêî äàííûé ìåòîä èññëåäîâàíèÿ â ïåäèàòðè÷åñêîé 
ïðàêòèêå íà÷èíàåò óòðà÷èâàòü ñâîå ïðèìåíåíèå èç-çà 
ñëîæíîñòè ïðîâåäåíèÿ èññëåäîâàíèÿ è åãî òðàâìàòè÷-
íîñòè. Ñ ó÷åòîì äàííîãî îáñòîÿòåëüñòâà, çà ïîñëåäíèå 
ãîäû ó íàñ íå âûÿâëÿëèñü òàêèå ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåã-
êèõ, êàê ñèíäðîì  Âèëüÿìñà-Êåìïáåëëà. Â ñòðóêòóðå 
ÂÏÐË ýòè  ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ðàíåå âûÿâëÿëèñü 
â 11,5% ñëó÷àåâ [4]. 

Â öåëîì, áîëüøèíñòâî ÂÏÐË â ïîñëåäíèå 
äåñÿòèëåòèÿ èìåþò òåíäåíöèþ ê áîëåå ëåãêîìó 
òå÷åíèþ áîëåçíè. Ó äåòåé ïðåîáëàäàþò òàê íà-
çûâàåìûå «ìàëûå ôîðìû» çàáîëåâàíèÿ, êîòîðûå 
ïðîòåêàþò áåç ÿâëåíèÿ ãíîéíîé èíòîêñèêàöèè, 
âûðàæåííîé äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Òàêîå 
ïîëîæåíèå äåë îòìå÷àþò ìíîãèå àâòîðû. Ýòî ñòàëî 
âîçìîæíûì áëàãîäàðÿ èñïîëüçîâàíèþ ñîâðåìåííûõ 
àíòèáèîòèêîâ, áðîíõîëèòèêîâ, ìóêîñåêðåòîëèòèêîâ, 
óñîâåðøåíñòâîâàíèÿ è ðàçðàáîòêè îðèãèíàëüíûõ 
ìåòîäîâ êèíåçèòåðàïèè.   Äëÿ óëó÷øåíèÿ  ñèòóàöèè 
íåìàëîâàæåí âîïðîñ  ðàííåãî ðàñïîçíàâàíèÿ ÂÏÐË, 
ïóòåì îðãàíèçàöèè ðàöèîíàëüíîãî èñïîëüçîâàíèÿ 
äîñòóïíûõ ìåòîäîâ ëó÷åâîé è èíñòðóìåíòàëüíîé   
äèàãíîñòèêè. 
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