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Реферат. Цель исследования — рассмотреть особенности течения пороков развития трахеи и бронхов у детей. 
Материал и методы. На современном этапе в структуре детской заболеваемости, инвалидности и младен-
ческой смертности все большее значение приобретают врожденные пороки развития (ВПР). Результаты и 
их обсуждение. Представлена общая классификация пороков развития респираторного тракта. Приведены 
клинико-анамнестические характеристики пороков развития дыхательных путей. Рассмотрены наиболее частые 
нозологические формы пороков развития бронхов у детей и подходы терапевтической тактики. Заключение. ВПР 
регистрируются у 4—6% новорожденных детей, а их вклад в структуру младенческой смертности составляет 
более 20%. Среди всех пороков развития на долю врожденных пороков бронхолегочной системы приходится 
4,6% случаев. Согласно международной классификации болезней (МКБ-10), врожденные пороки брохолегоч-
ной системы включены в класс XVII «Врожденные аномалии (пороки развития), деформации и хромосомные 
нарушения» (Q30—Q34).
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Abstract. Aim. To consider the peculiarities of malformations of the trachea and bronchi in children. Material and methods. 
At the present stage, in the structure of infant morbidity, disability and infant mortality rates, congenital malformations 
are becoming increasingly important. Results and discussion. A general classification of malformations of the respiratory 
tract is presented. We produced clinical-medical history characteristics of malformations of the respiratory tract. We 
considered the most frequent nosological forms of bronchial malformations in children and therapeutic approaches. 
Conclusion. Congenital malformations occurs in 4—6% of newborns, and its contribution to the structure of the infant 
mortality rate is more than 20%. Among all malformations 4,6% of cases are congenital bronchopulmonary. According to 
the International Classification of Diseases (ICD-10), congenital bronchopulmonary system malformations are included 
in XVII class «Congenital anomalies (birth defects), deformations and chromosomal abnormalities» (Q30—Q34).
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На современном этапе в структуре детской 
заболеваемости, инвалидности и младен-

ческой смертности все большее значение приоб-
ретают врожденные пороки развития (ВПР), которые 
регистрируются у 4—6% новорожденных детей, а их 
вклад в структуру младенческой смертности состав-
ляет более 20%. Среди всех пороков развития на 
долю врожденных пороков бронхолегочной системы 
приходится 4,6% случаев [1]. 

Согласно международной классификации бо-
лезней (МКБ-10), врожденные пороки брохолегоч-
ной системы включены в класс XVII «Врожденные 
аномалии (пороки развития), деформации и хро-
мосомные нарушения» (Q30—Q34) [9]. Основные 
нозологические формы пороков развития трахеи, 
бронхов, легких и легочных сосудов представлены 
в табл. 1. 

Учитывая разнообразие топических, морфо-
логических поражений ВПР, клиническая картина 
часто маскируется рецидивирующими инфекциями 

дыхательных путей, повторными пневмониями, 
хроническими неспецифическими заболеваниями 
легких. ВПР бронхолегочной системы часто про-
являются следующими клинико-анамнестическими 
особенностями [2, 7]:

1. Манифестация заболевания в раннем воз-
расте.

2. Затяжное, рецидивирующее, хроническое те-
чение воспалительного процесса в бронхолегочной 
системе.

3. Обструктивный синдром.
4. Стойкость физикальной картины в легких 

(стойкие локальные хрипы, ослабление дыхание).
5. Одышка.
6. Признаки хронической гипоксии («барабанные 

палочки», «часовые стекла», положительный симп- 
том Шамрота — отсутствие щели при сопоставлении 
вместе ногтей противоположных кистей).

7. Бледность кожных покровов, цианоз.
8. Отставание в физическом развитии ребенка.
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9. Вторичные нарушения в системе малого кру-
га кровообращения («легочное сердце», легочная 
гипертензия).

10. Деформация грудной клетки и грудного от-
дела позвоночника.

11. Резкое нарушение биомеханики дыхания при 
присоединении интеркуррентных инфекций.

12. Шум трения плевры.
В диагностике ВПР бронхолегочной системы 

используются следующие основные методы диа-
гностики [3, 5, 7, 9]:

1. Рентгенография органов грудной клетки.
2. Компьютерная томография грудной полости 

(РКТ).
3. Фиброларинготрахеобронхоскопия.
4. Бронхография.
5. Сцинтиграфия легких.
6. Ангиопульмонография.
7. Электронно-микроскопическое исследование 

биоптата слизистой бронхов или полости носа, для 
диагностики цилиарной дискинезии. 

Синдром Вильямса—Кемпбелла характери-
зуется полным отсутствием или недостаточностью 
развития хрящевых колец бронхов от 2—3-го до 
6—8-го деления. В зонах дефектов бронхиальные 
стенки мягкие, поэтому способны легко расширяться 
на вдохе и коллабировать в процессе выдоха, вслед-
ствие чего формируются характерные «баллонирую-
щие» бронхоэктазы. Поражаются преимущественно 
нижние доли легких.

Клиническая картина, как правило, дебютирует 
на первом году жизни. На фоне респираторной 
вирусной инфекции развиваются дыхательные на-
рушения по обструктивному типу, кашель с отхожде-
нием гнойной мокроты, «свистящее» дыхание. Над 
легкими коробочный звук при перкуссии, дыхание 
чаще ослабленное, свистящие и разнокалиберные 
влажные хрипы. Первые проявления болезни рас-
цениваются как проявление воспалительных по-
ражений бронхолегочной системы с обструктивным 
синдромом, в дальнейшем у этих больных нередко 

диагностируется бронхиальная астма. Позднее фор-
мируется деформация грудной клетки (килевидная, 
горбовидная), признаки хронической гипоксии — 
«барабанные палочки» и «часовые стекла» [4, 8]. 

Рентгенологически отмечается вздутие легочной 
ткани, усиление сосудистого рисунка. Спиромет- 
рия — вентиляционные нарушения обструктивного 
характера. При бронхоскопии диагностируется кол-
лапс стенок бронхов, распространенный гнойный 
эндобронхит. С помощью кинобронхографии обна-
руживаются генерализованные «баллонирующие» 
бронхоэктазы, расширяющиеся на вдохе и коллаби-
рующиеся при выдохе. Наличие генерализованных 
бронхоэктазов подтверждают и результаты РКТ 
(рис. 1) [4, 8]. 

Прогноз при синдроме Вильямса—Кемпбелла 
достаточно серьезный в связи с формированием 
легочного сердца и развития легочно-сердечной 
недостаточности.

Лечебные мероприятия направлены на борьбу 
с инфекцией путем назначения антибактериальных 
препаратов — ингибиторзащищенные пеницилли-
ны, цефалоспорины II—IV поколения, макролиды. 
Для купирования бронхообструктивного синдрома 
могут быть использованы β2-агонисты короткого  
и/или длительного действия, антихолинергические 
препараты в ингаляциях или дозированных аэро-
золях. В последние годы появились сведения об 
эффективности ингаляционных кортикостероидов в 
комбинации с β2-агонистами. Немаловажную роль в 
лечении играет своевременная эвакуация мокроты 
и улучшение дренажной функции бронхов — прием 
муколитиков, массаж грудной клетки, ежедневная 
кинезиотерапия и лечебная физкультура [4, 8]. 

Врожденная бронхомаляция — повышенная 
податливость бронхиальной стенки, связанная с 
податливостью хрящевых колец. Данный порок на-
поминает синдром Вильямса—Кемпбелла, однако 
протекающий с менее выраженными признаками 
дискинезии бронхов. В качестве проявлений бронхо-
маляций описаны пороки развития бронхов прокси-

Т а б л и ц а  1
Классификация пороков развития трахеи, бронхов, легких и легочных сосудов у детей

Клинические группы пороков Нозологические формы пороков
Пороки развития, связанные с недо-
развитием бронхолегочных структур

Агенезия легких.• 
Аплазия легких.• 
Гипоплазия легких• 

Пороки развития стенки трахеи и 
бронхов

Распространенные пороки развития стенки трахеи и бронхов:
Трахеобронхомегалия (синдром Мунье—Куна).• 
Трахеобронхомаляция.• 
Синдром Вильямса—Кемпбелла.• 
Бронхомаляция.• 
Бронхиолэктатическая эмфизема.• 

Ограниченные пороки развития стенки трахеи и бронхов:
Врожденные стенозы трахеи.• 
Врожденная лобарная эмфизема.• 
Дивертикулы трахеи и бронхов.• 
Трахеобронхопищеводные свищи• 

Кисты легких
Секвестрация легкого
Синдром Картагенера
Пороки развития легочных сосудов Агенезия и гипоплазия легочной артерии и ее ветвей.

Артериовенозные аневризмы и свищи.
Аномальное впадение легочных вен (транспозиция легочных вен)
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мального и смешанного типов. При проксимальном 
варианте проявления бронхографически выявляют 
распространенные, преимущественно проксималь-
ные расширения бронхов. При втором варианте 
течения бронхографически выявляют распростра-
ненные деформации как проксимальных, так и дис-
тальных отделов бронхов. Пороки проксимального 
типа протекают легче пороков смешанного типа и 
имеют лучший прогноз. Клинические проявления при 
обоих типах имеют много общих черт с синдромом 
Вильямса—Кемпбелла, но менее выражены [7]. 

Трахеобронхомегалия (синдром Мунье—
Куна, мегатрахея) характеризуется резким врож-
денным расширением трахеи и главных бронхов, 
сопровождается нарушением дренажной функции 
легких с развитием гнойного трахеобронхита, 
формированием бронхоэктазов и пневмофиброза. 
В основе заболевания лежит врожденный дефект 
эластических и мышечных волокон в стенке брон-
хов и трахеи. 

Клиническая манифестация данного порока 
в раннем возрасте с клинической картиной реци-
дивирующих инфекций бронхиального дерева. 
Беспокоит мучительный «вибрирующий» кашель, 
напоминающий блеяние козы, возникающий за 
счет смыкания стенок трахеи во время кашлевого 
рефлекса. Мокрота слизисто-гнойного или гнойного 
характера, иногда кровохарканье. 

На рентгенографии органов грудной клетки — 
расширение трахеи, особенно во фронтальной 
плоскости. На РКТ — расширение просвета трахеи, 
иногда и долевых бронхов с фестончатыми и волни-
стыми краями, бронхоэктазы (рис. 2). 

Бронхоскопическая картина представлена ши-
роким просветом трахеи и/или бронха, слабостью 
стенок бронхов (спадение при глубоком выдохе), 
атрофией слизистой оболочки респираторного 
тракта. Бронхография позволяет визуализировать 
размер и распространенность поражения, волнис- 
тость, местами зазубренность контуров стенок, 
дивертикулы трахеи. 

Лечебная тактика направлена на борьбу с ин-
фекцией, на улучшение дренажной функции легких, 
необходима санационная бронхоскопия. Учитывая 
характер поражения, прогноз заболевания доста-
точно серьезный [7]. 

Бронхиолэктатическая эмфизема — пораже-
ние периферических отделов бронхиального дерева 
с развитием бронхиолэктазов и центрилобулярной 
эмфиземы легких. Данный порок характеризуется 
врожденной слабостью стенок мелких бронхов и 
бронхиол. В мелких бронхах и бронхиолах раз-
вивается хроническое воспаление, идет редукция 
мышечных и эластических волокон и их стенок с рас-
ширением респираторных бронхиол и альвеолярных 
ходов, растяжением и атрофией альвеолярных 
перегородок, которые приводят к формированию 
центрилобулярных эмфизематозных пузырей. 

Клиническая картина. Манифестация заболева-
ния наблюдается в раннем или дошкольном возрас-
те, с рецидивирующей респираторной патологией, 
постоянным влажным кашлем, выраженной дыха-
тельной недостаточностью. Стойкие физикальные 
изменения в легких — мелко- и среднепузырчатые 
влажные хрипы. Отмечается деформация пальцев 
рук в виде «барабанных палочек». 

При исследовании функции внешнего дыхания 
определяют обструктивно-рестриктивный тип на-
рушения вентиляции. Гипоксемия носит постоянный 
характер. Бронхоскопически выявляют диффузный 
катарально-гнойный эндобронхит. При рентгенологи-
ческом исследовании обнаруживают эмфизематоз-
ное вздутие легких, диффузное усиление легочного 
рисунка сетчатого характера. Бронхографически на-
ходят распространенные деформации и расширение 
бронхов преимущественно в дистальных ветвях. 

Прогноз серьезный, полностью предупредить 
прогрессирование заболевания обычно не уда-
ется. 

Лечение включает в себя длительную антибак-
териальную терапию. Обязательным является по-
стоянное проведение позиционного дренажа, в соче-

Рис. 1. На компьютерной томографии легких распространенные бронхоэктазы и расширенные бронхи  
при синдроме Вильямса—Кемпбелла
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тании с кинезиотерапией и лечебной физкультурой. 
Хирургическое лечение детей с данными видами 
пороков не показано, учитывая распространенный 
характер процесса [2, 7]. 

В редких случаях регистрируются аномалии 
бронхиальных ветвлений (трахеальный бронх, 
удвоение верхнедолевых бронхов, добавочное тра-
хеальное легкое, добавочная трахеальная верхняя 
доля, трахеальная бифуркация) [2, 7]. 

Врожденные стенозы трахеи и бронхов — 
редкая патология дыхательных путей. Различают 
органические и функциональные стенозы трахеи и 
бронхов. Органические стенозы подразделяют на 
первичные (собственные) и на вторичные (компресси-
онные). Первичные стенозы возникают, как правило, 
у детей с недоразвитием мембранозной части трахеи 
и бронхов, в результате чего просвет респираторного 
тракта сужается. Вторичные стенозы развиваются за 
счет сдавления трахеи или бронха извне, например, 
двойной или праволежащей дугой аорты (задний тип) 
или неправильно отходящей подключичной артерией 
от дуги аорты. Функциональный тип стеноза описан у 
детей со слабостью и патологической растяжимостью 
мембранозной стенки трахеи. В тех ситуациях, когда 
наблюдается повышение внутригрудного давления 
(плач, кашель), происходит пролабирование мемб- 
ранозной стенки внутрь с частичным или полным 
перекрытием просвета стенки — экспираторный 
коллапс [2, 6, 7]. 

Клиническая картина. Дебют заболевания — с 
момента рождения ребенка, с развитием одышки, 
шумного стридорозного дыхания. При компенсиро-
ванных случаях стридорозное дыхание проявляется 
при присоединении интеркурретной вирусной или 
бактериальной инфекции.

Верификация стеноза органического характера 
возможна после проведения РКТ трахеи, обнаруже-
ния стеноза во время трахеоскопии. При вторичном 
стенозе, связанном с двойной дугой аорты, обычно 
отмечают задержку контрастной массы в пищеводе 
в области дуги аорты. При трахеоскопии отверстие 

трахеи выглядит щелевидным, края пульсируют. 
Окончательную морфологическую картину порока 
уточняют контрастным исследованием дуги аорты. 
Сдавливающие трахею эмбриональные опухоли, 
как правило, видны на обычной рентгенографии 
грудной клетки. При функциональных стенозах в кли-
нической картине преобладает приступообразный 
кашель, сопровождающийся приступами удушья, 
тотального цианоза, потерей сознания. При тра-
хеоскопии уточняют патологическую подвижность 
мембранозной стенки трахеи [6].

Лечение. Резко выраженный первичный органи-
ческий стеноз трахеи часто приводит к летальному 
исходу от асфиксии в раннем детском возрасте. 
Метод лечения — резекция врожденно-суженного 
отдела трахеи у маленьких детей, а также у подрост-
ков и взрослых. При сужениях мембранозного типа 
показана эндоскопическая деструкция суживающей 
мембраны с помощью высокоэнергетических лазе-
ров. При вторичных органических стенозах показаны 
операции на двойной дуге аорты, техника которых 
зависит от анатомического варианта аномалии. 
Сдавливающие трахею эмбриональные опухоли 
подлежат оперативному удалению. При экспиратор-
ном коллапсе (стеноз) трахеи и крупных бронхов по 
строгим показаниям производят операции укрепле-
ния мембранозной части с помощью ауторебра или 
других материалов. Разрабатываются неоператив-
ные методы, связанные с транстрахеальным вве-
дением склерозирующих веществ в мембранозную 
стенку трахеи и крупных бронхов. Изолированные 
врожденные стенозы крупных бронхов встречаются 
редко и проявляются в основном рецидивирующей 
инфекцией в соответствующем отделе легочной 
ткани в связи с нарушением очистительной функции 
бронхиального дерева. Оперативное лечение может 
состоять в резекции суженного участка бронха, 
устранении стеноза эндоскопическим методом [6].

Дивертикулы трахеи и бронхов. Дивертикула-
ми называются выпячивания стенки трахеи и/или 
бронхов. Дивертикулы врожденного генеза пред-

Рис. 2. Расширение просвета долевых бронхов и бронхоэктазы при трахеобронхомегалии
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ставляют собой рудиментарные добавочные бронхи, 
они обычно клинически не проявляются и являются 
случайной находкой [2].

Трахеобронхопищеводные свищи. Этот порок 
развития проявляется при первом же кормлении 
ребенка тяжелыми приступами удушья, кашля, 
цианоза. В дальнейшем быстро присоединяется 
аспирационная пневмония с тяжелым течением и, 
как правило, летальным исходом при сохранении 
свища. Трахеобронхопищеводные свищи часто 
сочетаются с атрезией пищевода. Однако такая 
клиническая симптоматика развивается только 
при больших размерах свища, при минимальных 
свищах клиническая картина стерта, напоминает 
синдром микроаспирации. Для уточнения диагноза 
необходимо провести трахеобронхоскопию и фиб- 
роэзофагоскопию. 

Лечение. Хирургическое. Результаты тем лучше, 
чем раньше предпринято вмешательство [2, 6]. 
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Реферат. Цель исследования — рассмотреть современные аспекты синдрома внезапной смерти младен-
цев, в том числе у недоношенных детей. Материал и методы. Эпидемиологические данные показывают, 
что недоношенные младенцы относятся к группе высокого риска по этому заболеванию. Результаты и их 
обсуждение. Незрелость регуляторных механизмов, характерная для недоношенных детей, может привести 
к реализации катастрофического сценария внезапной смерти в случае воздействия экзогенного стрессо-
вого фактора в критический период развития. Приведены особенности эпидемиологии этого синдрома, 
перечислены основные известные факторы риска развития этого заболевания. В статье приведена обще-
принятая на сегодня трехкомпонентная концепция танатогенеза синдрома внезапной смерти младенцев, 
а также отражены особенности патогенеза синдрома внезапной смерти у недоношенных детей. Перечис-
лены рекомендации родителям и медицинским работникам по профилактике синдрома внезапной смерти 
младенцев, разработанные Американской академией педиатрии в 2011 г. Заключение. Простые и эффек-


