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Проблема бронхоэктазии — одна из наиболее слож�

ных и дискуссионных в педиатрической пульмоно�

логии. На протяжении почти полувека в соответ�

ствии с классификацией С.П.Борисова бронхоэктазы

у детей рассматривались лишь как конечная стадия

хронической пневмонии — "от бронхита к бронхоэк�

тазам" [1]. Только к концу 1990�х гг. представление о

хронических воспалительных заболеваниях легких

у детей было коренным образом пересмотрено: хро�

нический бронхит и бронхоэктатическая болезнь

(БЭБ) определены не как этапы развития воспали�

тельного процесса, а как самостоятельные нозологи�

ческие формы. Мы разделяем эту точку зрения.

В пульмонологической клинике в течение многолет�

него наблюдения больных детей мы не отмечали пе�

рехода от начальных стадий хронической пневмо�

нии к последней — бронхоэктатической [2].

Аналогичную позицию высказывали и пульмоно�

логи, наблюдавшие взрослых больных. Они отмеча�

ли, что заманчивая идея о постепенном прогресси�

ровании изменений в легких от умеренного

пневмосклероза и бронхита до деструкции легочной

ткани и бронхоэктазий оказалась в значительной

степени умозрительной, т. к. динамическое наблю�

дение конкретных больных ее не подтвердило [3].

В современной медицинской литературе терми�

ны "бронхоэктатическая болезнь", "бронхоэктазы",

"бронхиолоэктазы" используются как синонимы для

обозначения необратимого расширения бронхов,

сопровождающегося их анатомическим дефектом.

При этом остается актуальным определение, пред�

ложенное А.Я.Цигельником в 1968 г., согласно кото�

рому бронхоэктатическая болезнь — это инфициро�

ванная бронхоэктазия, поскольку клиническое

значение бронхоэктазы приобретают при их инфи�

цировании [4].

В Международной статистической классификации

болезней и проблем, связанных со здоровьем, десято�

го пересмотра (ВОЗ 1995) БЭБ (бронхиолоэктазия)

представлена под рубрикой (J. 47) в классе Х "Болезни

органов дыхания", подклассе "Хронические болезни

нижних дыхательных путей" [5]. Она находится на

стыке интересов педиатров и терапевтов. Известно,

что бронхоэктатическая болезнь, диагностированная

у взрослых, нередко начинается в детском возрасте.

Появление бронхоэктазов у детей обычно связы�

вают с перенесенными в раннем возрасте инфекци�

онными заболеваниями (корь, коклюш, респиратор�

ная инфекция и др.). В 1960 г. М.А.Скворцов указы�

вал, что структурно�функциональная незрелость ле�

гочной ткани у детей раннего возраста создает

условия для развития бронхоэктазов при острых ин�

фекциях в чрезвычайно короткие сроки — в течение

1�2 сут. О значении инфекционного фактора в фор�

мировании бронхоэктазов у детей свидетельствуют и

публикации последних лет [6]. Также они могут быть

следствием аспирации инородного тела. Необрати�

мые структурные изменения в легких при этом иног�

да формируются за несколько часов. Даже при отно�

сительно быстром удалении инородного тела

наблюдалось развитие БЭБ [7]. Итак, воспаление и

нарушение бронхиальной проходимости — важней�

шие факторы формирования бронхоэктазов в детс�

ком возрасте [8, 9].

Роль воспаления при БЭБ доказывается наличием

у больных даже в периоде ремиссии системных марке�

ров воспаления. В бронхоальвеолярном лаваже (БАЛ)

и бронхоальвеолярном биоптате имеет место тканевая

нейтрофильная инфильтрация, представленная, глав�

ным образом, за счет Т�клеток СD4 и макрофагов

СD68, значительно увеличено содержание IL�8 и IL�6,

туморнекротического фактора альфа (TNF�α) [10, 11].

Проведенные в нашей клинике электронно�мик�

роскопические исследования биоптата слизистой

оболочки бронхов у пациентов с БЭБ выявили зна�

чительные изменения мерцательного эпителия, что

проявлялось редукцией реснитчатого аппарата, диф�

фузным повреждением цитомембран. Причем выра�

женность этих изменений зависела от активности

течения воспалительного процесса. Нельзя не заме�

тить, что аксонемальные повреждения, свойствен�

ные первичной цилиарной дискинезии, при этом

отсутствовали. Мы полагаем, что возникшие вслед�

ствие воспалительного процесса вторичные измене�

ния мерцательного эпителия слизистой оболочки

бронхов, несомненно, отягощают течение и прогноз

заболевания [12]. По нашим наблюдениям началь�

ные признаки БЭБ у 83 % больных появились в пер�

вые 3 года жизни.

Мы разделяем мнение авторитетных педиатров и

хирургов [13, 14] о том, что в последние десятилетия

отмечается тенденция к более легкому течению бо�

лезни. У детей преобладают так называемые "малые

формы", которые протекают без явлений гнойной
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интоксикации, выраженной дыхательной недоста�

точности. Основными клиническими проявлениями

БЭБ являются повторные обострения воспалитель�

ного процесса в легких (до 3�4 раз в год), у детей пер�

вых лет жизни нередко наблюдается непрерывно�ре�

цидивирующее течение. Для заболевания характерен

постоянный влажный кашель с отделением мокроты

главным образом по утрам. Количество мокроты мо�

жет быть относительно небольшим, в виде отдель�

ных плевков. Мокрота "полным ртом", как это ранее

описывалось при классической БЭБ, сегодня у детей

наблюдается крайне редко.

В периоде обострения заболевания у пациентов,

как правило, выражена одышка, оральная крепита�

ция. Кровохарканье ранее считалось одним из ос�

новных его проявлений. Однако в настоящее время

мы практически не встречаем у детей этот симптом.

У больных с бронхоэктазами с большим постоян�

ством прослушиваются стабильные локализованные

влажные хрипы. Это один из самых характерных

признаков БЭБ у детей. При наличии крупных брон�

хоэктатических полостей дыхание над этими зонами

может иметь амфорический характер.

Нередко отмечаются различные деформации

грудной клетки — чаще всего ее уплощение или за�

падение одной из ее половин на стороне поражения.

Одним из характерных клинических признаков

бронхоэктазии считается утолщение ногтевых фа�

ланг пальцев ("барабанные палочки") — так называ�

емая гипертрофическая остеоартропатия (синдром

Пьера Мари–Бамбергера). Однако, как показали на�

ши наблюдения, при современном течении БЭБ

этот симптом встречается лишь у пациентов с рас�

пространенными бронхоэктазами и активно теку�

щим гнойным эндобронхитом.

Клинические проявления дыхательной недоста�

точности отмечаются лишь у отдельных больных с

распространенным бронхолегочным процессом. В то

же время при исследовании функции внешнего ды�

хания (ФВД) обнаруживаются смешанные (обструк�

тивные и рестриктивные) нарушения: уменьшение

жизненной емкости легких (ЖЕЛ), увеличение оста�

точного объема легких (ООЛ), снижение объема

форсированного выдоха за 1�ю с (ОФВ1), индекса

Тиффно, выраженность которых зависит от распро�

страненности бронхолегочных изменений и актив�

ности течения воспалительного процесса.

Использование в клинической пульмонологии

радиоизотопной диагностики позволяет судить о

состоянии регионарных функций легких, оценить

характер функциональных нарушений в области па�

тологического очага и в других зонах легочной ткани.

Радионуклеидные исследования регионарной венти�

ляции, проведенные в нашей клинике, выявили

отчетливую зависимость между выраженностью и ло�

кализацией регионарных вентиляционных наруше�

ний и локализацией бронхоэктазов [15]. Решающее

значение в диагностике бронхоэктазов принадлежит

рентгенобронхологическим методам обследования

[16, 17]. Мешотчатые и кистовидные бронхоэктазы

выявляются уже на обзорных рентгенограммах. Со�

временный уровень развития компьютерной техники

позволяет широко использовать компьютерную то�

мографию с высоким разрешением [18]. До настояще�

го времени не утратил значение метод бронхографии

(рис. 1), являющийся "золотым стандартом". С разви�

тием гибкой волоконной оптики стало возможным

выполнение селективной бронхографии [17, 19].

Наиболее часто бронхоэктатические поражения у

детей обнаруживают в базальных сегментах левого

легкого, нередко встречается сочетанное поражение

базальных и язычковых сегментов. По данным нашей

клиники, левосторонняя локализация процесса наб�

людалась в 46,6 % случаев, правосторонняя (как пра�

вило, поражалась средняя доля) — в 17,7 %. Довольно

часто отмечались двусторонние процессы (35,7 %).

Морфологические поражения бронхов сопро�

вождаются эндобронхиальными изменениями, ко�

торые отчетливо выявляются при проведении брон�

хоскопии (рис. 2). По нашему мнению, хронический
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Рис. 1. Бронхоэктатическая

болезнь. Бронхограмма (пря�

мая проекция): А — смешан�

ные и мешотчатые бронхоэк�

тазы в базальных отделах

левого легкого, Б — цилиндри�

ческие бронхоэктазы в базаль�

ных отделах левого легкого

А

Б
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бронхит является постоянным проявлением БЭБ, оп�

ределяющим в значительной степени тяжесть ее тече�

ния. Характер и выраженность эндобронхита зависит

от периода болезни, активности течения процесса,

характера и распространенности морфологических

изменений, возраста больного ребенка. У всех наблю�

давшихся детей, страдающих БЭБ, при проведении

бронхоскопии выявлялся катарально�гнойный или

гнойный эндобронхит, который у половины обследо�

ванных носил диффузный двусторонний характер и

выходил за пределы локализации бронхоэктазов [20].

Инфекционно�воспалительный характер пора�

жения слизистой оболочки бронхов подтверждался

результатами посева и определения клеточного сос�

тава жидкости бронхо�альвелярного лаважа. Мик�

робный спектр при БЭБ представлен в основном

тремя пневмотропными микробами: Strеpthococcus
Pneumoniae, Haemophilus influenzae и Moraxella catar!
ralis. Судя по имеющимся в литературе сведениям,

именно эта флора в настоящее время наиболее часто

высевается при различных формах хронических

бронхолегочных заболеваниях [21].

Следует подчеркнуть, что в настоящее время при

течении БЭБ у детей, по сути, не встречаются гной�

ные осложнения, ранее считавшиеся характерными

(абсцедирование легочной ткани, абсцессы мозга,

амилоидоз). Вместе с тем у большинства больных мы

наблюдали клинические и функциональные призна�

ки перегрузки правых отделов сердца, свидетель�

ствующие о формировании легочного сердца.

Принципиально важно, что БЭБ у детей как от�

дельную нозологическую форму необходимо отли�

чать от бронхоэктазов, являющихся проявлением

других заболеваний и состояний, при которых обна�

руживаются бронхоэктазы у детей. Их круг настолько

широк, что некоторые авторы расценивают понятие

бронхоэктазии скорее как патологоанатомическое и

морфологическое, чем клиническое и нозологичес�

кое [22]. Так, основу формирования бронхоэктазов

могут состaвлять врожденные и наследственные за�

болевания. По данным пульмонологической клини�

ки Московского НИИ педиатрии и детской хирургии

врожденные аномалии развития бронхолегочной

системы выявляются у 8–10 % больных с хроничес�

кими воспалительными заболеваниями легких [15].

При врожденном генерализованном отсутствии или

недоразвитии сегментарных и субсегментрарных

бронхов (синдроме Вильямса–Кемпбелла) возника�

ют "балонирующие" бронхоэктазы. Бронхоэктазия

обнаруживается и при трахеобронхомегалии [23, 24].

Бронхоэктазы могут сопровождать и целый ряд

наследственных заболеваний. Считают, что более

половины выявляемых случаев связаны с таким ге�

нетически обусловленным заболеванием, как муко�

висцидоз [25]. Бронхоэктазы нередко сопровождают

первичные иммунодефициты. В их числе наслед�

ственная гипогаммаглобулинемия — аутосомноре�

цессивная агаммаглобулинемия (швейцарский тип),

сцепленная с Х�хромосомой агаммаглобулинемия

(Брутона), избирательный дефицит IgA, комбиниро�

ванные иммунодефициты, дефекты фагоцитарной

системы — хронический гранулематоз у детей [26].

В последние годы встречаются описания бронхо�

эктазов при СПИДе [27].

Бронхоэктазы являются одним из основных про�

явлений первичной цилиарной дискинезии, относя�

щейся к числу генетически детерминированной

патологий [28]. В ее основе лежит дефект строения

ресничек мерцательного эпителия слизистой обо�

лочки бронхов, обусловливающий расстройство их

функции, а нередко и полную неподвижность. Это

приводит к нарушению мукоцилиарного очищения,

а последующее наслоение инфекции — к воспали�

тельному процессу. Именно с этих позиций объясня�

ют в настоящее время хронический воспалительный

процесс в дыхательных путях и формирование брон�

хоэктазов при классическом варианте первичной

цилиарной недостаточности — синдроме Картаге�

нера, для которого характерна триада признаков:

обратное расположение внутренних органов, брон�

хоэктазы и синусит [29]. Моногенные болезни сое�

динительной ткани — синдром Элерса–Данлоса,

синдром Марфана также могут сопровождаться на�

личием бронхоэктазов [30, 31]. Обсуждается вопрос

о происхождении бронхоэктазов при дефиците α1�

антитрипсина: возникают ли они первично, либо

связаны с эмфиземой, характерной для этого заболе�

вания [32]. Формирование проксимальных бронхо�

эктазов патогномонично для аллергического брон�

холегочного аспергиллеза, в основе которого лежит

сенсибилизация к плесневым грибам рода Aspergillus,

колонизирующим в просвете бронхов [33, 34]. Таким

образом, наряду с БЭБ как отдельной нозологичес�

кой формой, бронхоэктазы у детей могут быть синд�

ромом при различных видах врожденной и наслед�

Рис. 2. Эндоскопия. Гнойный эндобронхит при бронхоэктатичес�

кой болезни



ственной патологии. Дифференциация этих состоя�

ний требует специальных лабораторных и инстру�

ментальных методов исследования.

При лечении БЭБ в настоящее время предпочте�

ние отдается консервативным методам терапии, нап�

равленным на подавление инфекции и восстановле�

ние бронхиальной проходимости. Лечебная тактика

зависит от выраженности клинических проявлений

заболевания, а также локализации и распространен�

ности морфологических изменений в легких. В пос�

ледние десятилетия показания к хирургическому

лечению претерпели существенные изменения и зна�

чительно сужены. Это, по мнению М.Р.Рокицкого и
соавт., связано как с расширением диагностических

и консервативных терапевтических возможностей,

так и с патоморфозом заболеваний легких, которые

ранее требовали активного хирургического вмеша�

тельства [14]. В нашей клинике наиболее благопри�

ятные результаты хирургического лечения отмеча�

ются после лобэктомии или билобэктомии, при

отсутствии морфологических изменений в оставших�

ся сегментах оперированного или второго легкого.

Исход заболевания зависит также от возраста ребен�

ка, в котором было проведено оперативное вмеша�

тельство. Положительные результаты наблюдаются

преимущественно у детей, оперированных в возрасте

старше 7 лет [35].

Специального внимания заслуживает динамичес�

кое наблюдение больных на различных возрастных

этапах (ребенок — подросток — взрослый). Наши

собственные отдаленные исследования 79 больных с

БЭБ показали, что даже при благоприятном течении

болезни и отчетливом клиническом улучшении мор�

фологические изменения в легких не подвергаются

обратному развитию. Об этом свидетельствуют ре�

зультаты динамического обследования, повторных

бронхографий, компьютерной томографии. Сохра�

няющиеся морфологические изменения являются

основой для продолжения воспалительного процесса

в бронхолегочной системе при достижении больны�

ми зрелого возраста. Вместе с тем мы убедились, что

прогрессирование бронхолегочного процесса, расп�

ространения бронхоэктазов на ранее интактные от�

делы легочной ткани при современных адекватных

методах консервативной терапии не происходит [35,

36]. Этот контингент больных, как правило, сохраня�

ет работоспособность и социально адаптирован.

В заключение следует подчеркнуть, что БЭБ — не

только медицинская, но и социальная проблема, тре�

бующая пристального внимания специалистов раз�

личного профиля, преемственного наблюдения боль�

ных педиатрами и терапевтами�пульмонологами.
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