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ческого возраста, а диагноз ставится в более поздние 

сроки. С другой стороны, отмечается, что в младен-

ческом возрасте ребенок может быть «свободным от 

симптомов», а болезнь становится очевидной спустя 

месяцы и даже годы [2]. Считать стеноз привратника 

следствием язвенного процесса не представляется воз-

можным, так как язва была обнаружена в антральном, 

а не в пилорическом отделе желудка, и язвенный про-

цесс в короткие сроки ответил на проводимую «проти-

воязвенную» терапию.
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Врожденная лобарная эмфизема (ВЛЭ) – резкое 

вздутие доли или сегмента легкого за счет вентильного 

механизма, развивающегося вследствие сужения доле-

вого или сегментарного бронха с увеличением в объеме 

одной, реже двух долей легких. Повышенное давление 

в ткани легкого ведет к увеличению доли в объеме, 

легочная ткань теряет эластичность, при этом возрас-

тает внутрилегочное давление, отмечается уменьшение 

в объеме здоровых участков легкого, а средостение 

смещается в противоположную сторону [1]. Частота 

ВЛЭ составляет примерно 14% среди всех врожденных 

аномалий легких [2]. Отмечено, что ВЛЭ чаще встре-

чается у мальчиков, чем у девочек, а по локализации 

чаще всего поражаются верхняя (42,2%) и средняя доли 

(35,3%) левого легкого, реже – верхняя доля правого 

легкого (20,7%) и крайне редко – нижние доли (0,9%) 

[3]. В 50–55% случаев причину заболевания выявить не 

удается, однако полагают, что ВЛЭ может возникнуть 

как вследствие аномалии развития долевого бронха 

(дефект хряща, складка слизистой оболочки, стеноз, 

сдавление аномально расположенным сосудом, опу-

холью и др.), так и при тяжелом поражении легких 

у детей раннего возраста [1, 2, 4]. Как правило, ВЛЭ 

манифестирует в первые минуты и часы жизни [1, 5]. 

Имеются сообщения о семейных случаях заболевания 

[2]. Примерно у 12–14% больных ВЛЭ выявляют другие 

аномалии легких и сопутствующие пороки развития 

сердечно-сосудистой системы [4]. 

Основным клиническим проявлением ВЛЭ явля-

ется дыхательная недостаточность (ДН), тяжесть кото-

рой зависит от степени расширения пораженной доли. 

Клинические проявления ВЛЭ зависят от объема пора-

жения и степени компрессии здоровых участков легко-

го. N. Myers [6] описал 3 клинических типа ВЛЭ: тип 1 – 

у детей раннего возраста с выраженной клинической 

симптоматикой, тип 2 – у детей более старшего возрас-
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та, тип 3 – бессимптомная, выявляемая как случайная 

находка (2-й и 3-й типы встречаются редко). Примерно 

у 50% больных диагноз устанавливают на первом меся-

це жизни [7]. У детей раннего возраста симптомы могут 

варьировать от умеренной одышки до выраженных 

проявлений ДН, шумного дыхания, сухого кашля, при-

ступов удушья во время кормления. Реже заболева-

ние выявляется у детей дошкольного и даже старше-

го школьного возраста, основанием для обследования 

которых служат частые респираторные заболевания, 

повторные бронхиты и деформация грудной клетки 

в виде асимметрии и выбухания грудной стенки над 

областью эмфиземы.

Диагностика ВЛЭ основывается на характерных 

физикальных изменениях (при перкуссии определяется 

коробочный звук над зоной эмфиземы и смещение сре-

достения, при аускультации – резко ослабленное дыха-

ние) и специфических рентгенологических данных, 

которые выявляют участок легкого с повышенной про-

зрачностью и резким обеднением легочного рисунка; 

при этом здоровая часть легкого уменьшена в объеме 

и смещена в зависимости от того, какая часть легкого 

поражена, а средостение смещено в противоположную 

сторону. При бронхографии выявляют увеличение раз-

мера пораженной доли, бронхи узкие, длинные, просле-

живаются до мелких разветвлений, количество которых 

обеднено. Компьютерная томография выявляет повы-

шение прозрачности легочной ткани, увеличение объ-

ема пораженной доли, сужение бронхов, образование 

воздушных «ловушек». Магнитно-резонансная томог-

рафия помогает выявить аномальные сосуды, которые 

могут быть причиной сдавления долевого бронха. При 

бронхоскопии (проводится для определения состояния 

бронхов и сегментов легких, находящихся в условиях 

компрессии) обнаруживают изменение анатомических 

соотношений бронхиального дерева. Перфузионная 

пневмосцинтиграфия, на сегодня являющаяся одним 

из основных дифференциально-диагностических мето-

дов верификации ВЛЭ, позволяет выявить снижение 

перфузии в области эмфиземы и усиление кровотока в 

других участках легкого [4, 8, 9].

Лечение ВЛЭ хирургическое и заключается в удале-

нии пораженной доли. Прогноз благоприятный. После 

удаления пораженной доли у большинства детей отме-

чается компенсаторный рост легочной ткани, и симпто-

мов заболевания в дальнейшем не отмечается, однако у 

некоторых пациентов в дальнейшем могут наблюдаться 

проявления бронхообструкции [1, 4].

Одним из приоритетных направлений системы 

здравоохранения России являются профилактичес-

кие мероприятия, направленные на раннее выявление 

патологии, улучшение показателей состояния здоровья 

детского населения. С этой целью в план обследования 

пациентов все чаще включаются новейшие технологи-

ческие методы, позволяющие своевременно диагности-

ровать тяжелые заболевания. 

В этой связи мы представляем случай поздней диа-

гностики ВЛЭ у ребенка 15 лет, решающую роль в 

установлении правильного диагноза у которого сыграло 

детальное обследование с использованием таких совре-

менных методов, как спиральная компьютерная томо-

графия и перфузионная пневмосцинтиграфия легких. 

Девочка Катя М. 15 лет поступила для комплексно-

го обследования в стационар ДКБ №38 – ЦЭП в 2006 г. 

с диагнозом: бронхиальная астма (БА), среднетяжелое 

течение, в стадии ремиссии. Комплексное обследование 

предпринято в связи с недостаточной эффективностью 

контроля течения БА, диагноз которой был установлен 

в 4-летнем возрасте ребенка.

В ходе сбора данных анамнеза обращало на себя 

внимание отсутствие жалоб на четкие критерии 

обструкции, характерные для БА: затруднение дыха-

ния, кашель и дистанционные хрипы при контакте со 

специфически значимым аллергеном. В то же время 

было выявлено, что основные жалобы связаны с затруд-

ненным дыханием при физической нагрузке: девочке 

тяжело подняться по лестнице на 5-й этаж, где она про-

живает, так как появляются одышка и слабость. 

Из анамнеза жизни известно, что наследственность 

не отягощена. Девочка от молодых здоровых родите-

лей. Настоящая беременность I, протекала с угрозой 

прерывания на всем протяжении. Родилась на 39 нед, 

масса тела 2300 г, длина 49 см. Оценка по шкале Апгар 

4/5 баллов. С первых минут жизни отмечались рес-

пираторные нарушения, в связи с чем девочка была 

переведена на ИВЛ в течение 4 суток. На протяжении 

первого месяца жизни находилась на II этапе выхажи-

вания с диагнозом: синдром дыхательных расстройств, 

синдром угнетения, врожденная гипотрофия II степени. 

Грудное вскармливание не получала. С 9 мес отмечены 

проявления атопического дерматита в легкой форме. 

Вакцинирована БЦЖ в возрасте 4 лет. Реакции Манту 

в первые 3 года отрицательные, в возрасте 4 лет – вираж 

туберкулиновых проб.

На первом году жизни 5 раз перенесла острые респи-

раторные инфекции (ОРИ) с обструктивным синдромом. 

С 1,5 лет у девочки дважды диагностирована острая лево-

сторонняя пневмония. Тогда же ребенок впервые обсле-

дован стационарно. Проведена бронхоскопия – выявлен 

двусторонний эндобронхит II–III степени. 

В последующем у ребенка сохранялся обструк-

тивный синдром на фоне ОРИ, по поводу чего девоч-

ка получала стационарное лечение 2–3 раза в год. 

В 4 года установлен диагноз БА среднетяжелого тече-

ния. Получала курсами ингаляционные нестероидные 

противовоспалительные средства (интал) без эффекта. 

На протяжении жизни 4 раза перенесла острые пнев-

монии, по поводу чего получала антибактериальную 

терапию с положительной динамикой. 

Клинический осмотр: рост 160 см (соответствует 

возрасту), масса тела 35 кг (дефицит массы 15,5%). 

Кожные покровы чистые. Видимые слизистые оболочки 

бледно-розовые, чистые, склеры белые, чистые. Отеков 

нет. Миндалины II степени, рыхлые, с глубокими лаку-

нами, чистые. Лимфоузлы передне-заднешейные, под-

челюстные – единичные, I степени, мягкие, подвиж-

ные, безболезненные. Грудная клетка деформирована, 

кифосколиоз. Частота дыхания 20/мин, частота сердеч-
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ных сокращений 65–70 уд/мин, артериальное давление 

90/60 мм рт. ст. Перкуторно звук коробочный. Дыхание 

жесткое, в нижних отделах, больше справа, выслуши-

ваются крепитирующие хрипы. Границы сердца в пре-

делах возрастной нормы; аускультативно тоны сердца 

громкие, ритмичные, систолический шум на верхушке 

без зоны проведения. Живот при пальпации безбо-

лезненный. Печень у края реберной дуги по правой 

среднеключичной линии, селезенка не пальпируется. 

Дизурии нет, моча светлая, мочится достаточно. Стул 

через день, оформленный. Менингеальных и общемоз-

говых симптомов нет. При осмотре обращала на себя 

внимание выраженная асимметричность грудной клет-

ки (рис. 1).

Лабораторно-инструментальное обследование 

включало клинический и биохимический анализы 

крови (без изменений), серологическое определение рас-

пространенных оппортунистических инфекций – мико-

плазм, хламидий, вирусов простого герпеса, цитомага-

ловируса (отрицательно), обнаружение гельминтов (не 

выявлено). При исследовании иммунологических пара-

метров (гуморальный и клеточный иммунитет, фагоци-

тоз, интерфероновый статус) изменений также не обна-

ружено. Концентрация общего IgЕ и специфических IgЕ-

антител в сыворотке крови в пределах нормы. По кож-

ному тестированию специфически значимого аллергена 

не выявлено. Уровень α1-антитрипсина составил 189 

mg/dl (N=180–300 mg/dl), содержание хлоридов пота – 

30 ммоль/л. 

Вместе с тем, наше внимание привлекли измене-

ния, выявленные при определении функции внешнего 

дыхания (ФВД): снижение жизненной емкости легких 

(ЖЕЛ) до 58% от должных величин с выраженными 

генерализованными нарушениями бронхопроходимос-

ти. Проба с бронхолитиком была отрицательной (см. 

таблицу).

На рентгенограммах грудной клетки обнаружены 

деформация легочного рисунка, неоднородность пнев-

матизации легочных полей, уплощенная диафрагма, 

суженный сердечный силуэт, слева выявлена карди-

оплевральная спайка. 

С учетом выявленных изменений в план обследова-

ния были включены спиральная компьютерная томо-

графия и перфузионная пневмосцинтиграфия. 

Спиральная компьютерная томография легких 

выявила выраженный фиброателектаз нижней доли 

правого легкого, а в области верхней доли справа – при-

знаки эмфизематозных изменений легочной паренхи-

мы с наличием множественных обширных участков 

буллезной трансформации (рис. 2).

По данным перфузионной пневмосцинтиграфии 

обнаружено значительное обеднение перфузии легоч-

ной ткани (рис. 3).

На основании жалоб, данных анамнеза жизни и 

болезни, результатов проведенного комплексного обсле-

дования был изменен основной диагноз: врожденный 

порок развития бронхолегочной системы – врожденная 

долевая буллезная эмфизема правого легкого; вторич-

ный хронический пневмосклероз; ДН II степени.

Тяжесть общего состояния при рождении, выра-

женность дыхательных расстройств, потребовавшая 

а

Рис. 1. Деформация грудной клетки у пациентки Кати 

М., 15 лет с врожденной лобарной эмфиземой: вид спе-

реди (а) и сзади (б).

б

Таблица

Данные ФВД при проведении пробы с бронхолитиком (вентолин) 
пациентки Кати М., 15 лет

Показатели
Начальные 

показатели, %

После введения 

бронхолитика, %

% 

прироста

ЖЕЛ 58,8 62,1 6,3

ОФВ1 54,1 60,8 8,4

ПОС 36,8 40,3 7,1

МОС25 34,8 35,1 1,8

МОС50 33,2 35,8 4,2

МОС75 34,9 36,2 4,1

а

Рис. 2. Данные спиральной компьютерной томографии 

легких пациентки Кати М., 15 лет (а, б – различные 

срезы). 

б
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проведения ИВЛ в первые дни жизни, низкая масса 

тела при рождении и невозможность проведения слож-

ных и инвазивных диагностических исследований яви-

лись факторами, осложнившими у данного ребенка 

диагностический поиск причин дыхательных наруше-

ний в периоде новорожденности. Как указывают Яцык 

Г.В. и соавт. [10], только в процессе катамнестического 

наблюдения пульмонологом до 2-летнего возраста, а 

при необходимости и старше, возможно проведение 

всего диагностического комплекса для верификации 

диагноза и комплексного лечения больных с аномали-

ями развития бронхолегочной системы, особенно пере-

несших вентилятор-ассоциированные состояния. 

Трагичность данного случая заключается в небла-

гоприятном исходе заболевания в результате поздней 

диагностике патологии. 

Если бы ребенок был прооперирован по поводу ВЛЭ 

в раннем возрасте, то, вероятно, у девочки не произош-

ло бы развития пневмосклероза нижней доли право-

го легкого вследствие сдавления буллезно измененной 

доли. Однако длительно существующие изменения спо-

собствовали развитию пневмосклероза и выключению 

из функционирования части правого легкого. Несмотря 

на компенсаторные возможности за счет викарно изме-

ненного левого легкого, девочка имела выраженные 

проявления гипоксии. Девочка была консультирована 

хирургами-пульмонологами, которые пришли к заклю-

чению, что в настоящее время оперативное лечение 

ребенку не показано в связи с высокой вероятностью 

прогрессирования пневмосклероза и опасностью деком-

пенсации состояния ребенка в результате оперативного 

вмешательства. 

Таким образом, данный пример показывает необ-

ходимость адекватного анализа результатов обследо-

вания детей и своевременного назначения современ-

ных новейших методов диагностики у пациентов с 

респираторными жалобами, которые по клиническим 

показателям не укладываются в диагностические кри-

терии конкретного заболевания. Причиной необходи-

мости возможно более ранней диагностики врожден-

ных изменений дыхательной системы, в т.ч. и ВЛЭ, 

является принципиальная разница в лечении, течении 

и прогнозе различных заболеваний респираторного 

тракта.

а

Рис. 3. Данные перфузионной пневмосцинтиграфии 

пациентки Кати М., 15 лет.
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