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Буллезная эмфизема легких (БЭЛ) рассматрива-

ется как вариант эмфиземы легких и характеризу-

ется деструкцией альвеолярных стенок с образова-

нием полостей больше 1 см, которые и называются 

буллами. Болезнь представляется как БЭЛ. В то же 

время В.И. Стручков, В.А. Смоляр выделяют дан-

ную патологию как самостоятельную нозологи-

ческую форму и называют ее буллезной болезнью. 

Существует ряд теорий, объясняющих природу воз-

никновения БЭЛ: генетическая, обструктивная, 

механическая, инфекционная, сосудистая и другие. 

Некоторые ученые рассматривают БЭЛ и спонтан-

ный пневмоторакс (СП) у детей как проявление 

дисплазии соединительной ткани (ДСТ) и след-

ствие дефицита магния. Дисплазия соединитель-

ной ткани — генетически детерминированное со-

стояние, обусловленное нарушениями метаболизма 

соединительной ткани в эмбриональном и постна-

тальном периоде, особенно при дефиците микро-

нутриентов, прежде всего магния. Синдром ДСТ 

характеризуется аномалиями структуры компонен-

тов внеклеточного матрикса (волокон и основного 

вещества) с морфофункциональными изменениями 

различных органов и систем [1, 3, 11].

Признаками ДСТ бронхолегочной системы яв-

ляются трахеобронхомаляция, трахеобронхомега-

лия, трахеобронхиальная дискинезия, бронхоэк-

тазы, апикальные буллы и первичный спонтанный 

пневмоторакс; наблюдаются костно-суставные из-

менения в виде деформации грудной клетки (ворон-

кообразная, килевидная), позвоночника (сколиоз, 

гиперкифоз), конечностей (вальгусная, варусная), 

стопы (плоскостопия и др.), гипермобильность су-

ставов. Наиболее часты у таких детей признаки ДСТ 

сердечно-сосудистой системы (пролапсы клапанов 

сердца), аневризмы сосудов (варикозное расшире-

ние вен и др.), а также вегетососудистая дистония. 

Отмечается значимое влияние микроэлементов 

(ионов магния) на процессы синтеза клетками со-

единительной ткани [5, 12].

Одной из частых причин буллезной эмфиземы 

легких является воспаление неспецифического ха-

рактера, которое чаще локализуется в верхних от-

делах легких, особенно в области верхушек, где 

перфузия хуже, чем в других участках органа. Не-

специфическое воспаление приводит к развитию 

ограниченной апикальной формы БЭЛ. Также важ-

ными причинами ее являются вирусные инфекции, 

что объясняется тропизмом слизистой оболочки 

бронхов и бронхиол к этим возбудителям и ведет к 

развитию обструктивного бронхиолита с растяже-

нием участков легкого и образованием локальных 

буллезных изменений. Существует гипотеза об эла-

стозависимом генезе БЭЛ, связанном с недостаточ-

ностью ингибитора эластазы — 1-антитрипсина. 

Выдвинута концепция о генетической, семейной 

предрасположенности к развитию БЭЛ при нор-

мальном содержании 1-антитрипсина в сыворотке 

крови у пациентов [1, 5, 8]. Считается, что основ-

ным патомеханизмом возникновения БЭЛ являет-
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ся низкая ингибирующая активность ферментов в 

отношении нейтрофильной эластазы, что приво-

дит к протеолитической деструкции респиратор-

ной ткани, в первую очередь эластических волокон. 

Важную роль в патогенезе БЭЛ играет нарушение 

бронхиальной проходимости и кровоснабжения 

легочной ткани. Патологоанатомическими причи-

нами развития БЭЛ являются деструкция легочной 

паренхимы и обструкция дыхательных путей. Поте-

ря легкими эластичности сопровождается необра-

тимым затруднением вентиляции вследствие дина-

мической компрессии воздухом проводящих путей 

при выдохе. Таким образом, БЭЛ является разно-

видностью эмфиземы, характеризуется наличием 

воздушных пузырей в их паренхиме и неоднородна 

по этиологии и патогенезу [2, 3, 9]. 

По распространенности различают локальную 

БЭЛ и генерализованную форму. По клиническому 

течению: без клинических проявлений и осложнен-

ную в виде пневмоторакса (рецидивного, переме-

жающегося, хронического). Частым  осложнением 

БЭЛ является первичный спонтанный пневмо-

торакс. Так, по данным H. Westerlaen et al. (2006), 

M. Takahashi et al. (2008), 88–92 % случаев пневмо-

торакса приходятся на БЭЛ. СП развивается при 

обстоятельствах как способствующих повышению 

внутрилегочного давления (кашель, чихание, дефе-

кация), так и без них — при ходьбе, в покое, во сне. 

Нередко при небольшой травме грудной клетки или 

при значительном физическом напряжении, во вре-

мя занятий спортом, при поднятии грузов, полете 

на самолете и др. 

Наиболее частыми симптомами у больных со 

спонтанным пневмотораксом как осложнением БЭЛ 

являются: внезапные и резкие боли в грудной клет-

ке (справа или слева, либо реже — с обеих сторон), 

иногда иррадиирующие в область ключицы; одышка 

в покое и особенно одышка при физической нагруз-

ке; затрудненное дыхание, особенно при вдохе; уду-

шье, нехватка воздуха; изнуряющие приступы сухого 

кашля или кашля со слизисто-гнойной мокротой, 

которые сопровождаются общей слабостью, недомо-

ганием, повышенной потливостью, головной болью, 

головокружением, учащенным сердцебиением. При 

объективном исследовании определяется тимпанит 

на стороне пневмоторакса, при аускультации — от-

сутствие дыхания на пораженной стороне, смещение 

сердца в здоровую сторону, тахикардия, увеличение 

печени. Рентгенологически в 99 % случаев установ-

лено наличие воздуха в плевральной полости, но не 

всегда ясна причина, вызвавшая появление воздуха в 

плевральной полости. 

Диагностическое значение в оценке причин 

пневмоторакса принадлежит торакоскопическому 

исследованию (50 % случаев). Этот метод резуль-

тативнее, чем рентгенологический. Плевральная 

пункция является экстренной помощью независи-

мо от причины, вызвавшей появление воздуха. При 

отсутствии положительного результата осущест-

вляется дренирование плевральной полости. При 

показаниях проводится хирургическое лечение — 

пластика раневой поверхности легкого после резек-

ции булл лоскутом париетальной плевры [4, 6, 7]. 

Правильно собранный анамнез отвечает на многие 

вопросы: с чего началось заболевание; с чем связа-

но; какие инфекции перенес пациент; осложнения 

бронхопневмонией; отмечались ли приступы каш-

ля, как часто пациент болел ОРВИ, отмечались ли 

приступы удушья; болел ли астмой или обструктив-

ным бронхитом; не болел ли туберкулезом.

Приводи м собственное наблюдение. Ребенок 

Н., 17 лет, находился в торакальном отделении 

областной клинической больницы г. Донецка в 

середине декабря 2012 г. по поводу локальной бул-

лезной эмфиземы верхних долей легких, рецидив-

ного (справа в 2010 г.), перемежающегося (слева в 

2011 г.) пневмоторакса справа. Поступил в отделе-

ние с жалобами на боль в грудной клетке справа, 

одышку, затрудненное дыхание, чувство неполно-

ты вдоха, кашель. До поступления за час отметил 

боль в грудной клетке среди полного здоровья. Об-

ратился к хирургу, госпитализирован в ургентном 

порядке. 

Из анамнеза жизни: ребенок от II беременности, 

протекавшей с угрозой прерывания в 5 недель, мать 

лежала на сохранении. Масса при рождении 3400 г, 

длина тела — 52 см, окружность головы — 35 см. 

Роды первые, срочные, осложненные преждевре-

менным излиянием околоплодных вод и кефалоге-

матомой. В 2 года перенес обструктивный бронхит. 

Ежегодно ОРВИ — до 3–4 раз в году, на диспан-

серном учете у аллерголога и лор-врача по поводу 

респираторного аллергоза, аллергического ринита, 

хронического тонзиллита. В 7 лет — двусторонняя 

внебольничная верхнедолевая пневмония, в 11 и 

12 лет — правосторонняя верхнедолевая и левосто-

ронняя нижнедолевая пневмонии соответственно. 

В 9 лет — бронхиальная астма, выявлены бытовая 

и пыльцевая аллергия, поллиноз, диспластическая 

кардиопатия, килевидная деформация грудной 

клетки, кифосколиоз, пролапс митрального клапа-

на (по данным ЭхоКГ). 

Анамнез заболевания: ранее дважды находился 

на лечении в торакальном отделении. Первый раз 

госпитализирован в 14-летнем возрасте по поводу 

правостороннего пневмоторакса, развившегося по-

сле физической нагрузки. Произведена операция: 

торакоцентез справа, торакоскопия, дренирование 

плевральной полости. В S
1
 выявлены мелкие бул-

лы на фоне фиброза. Диагностирована локальная 

буллезная эмфизема верхней доли правого легкого, 

правосторонний пневмоторакс. Через год (в 15 лет) 

госпитализирован повторно по поводу перемежа-

ющегося пневмоторакса слева. На рентгенограмме 

органов грудной клетки слева в верхних отделах ле-

гочный рисунок не прослеживался, легкое поджа-

то. Произведен торакоцентез, дренирование левой 

плевральной полости. На контрольной рентгено-

грамме: оба легких расправлены, жидкости и газа в 

плевральной полости не выявлено.
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Последнее ухудшение наступило в декабре 2012 

года, спустя 5 месяцев после предыдущего обостре-

ния повторилась внезапная острая боль в грудной 

клетке справа, появилась одышка. Госпитализиро-

ван повторно, произведена операция: видеоасси-

стированная мини-торакотомия справа, атипичная 

резекция верхней доли правого легкого с буллами, 

дренирование плевральной полости. На контроль-

ной рентгенограмме: оба легких расправлены, жид-

кости, газов в плевральной полости нет. Справа 

апикально небольшие плевральные наслоения. В 

верхней доле правого легкого цепочки танталовых 

скрепок. В других отделах легких патологических 

теней нет. Сердце без изменений.

После выписки из хирургического отделения пе-

реведен в детское пульмонологическое отделение, 

где получал профилактическое лечение по поводу 

бронхиальной астмы, магне В
6
, диетотерапию. В 

настоящее время состояние пациента удовлетвори-

тельное, наблюдается хирургом и пульмонологом.

Таким образом, своевременная диагностика 

БЭЛ, адекватное хирургическое лечение разви-

вающегося СП, плановое базисное и профилак-

тическое лечение бронхиальной астмы у данного 

пациента позволили добиться стабильного улуч-

шения состояния его здоровья, не допустить пере-

хода БЭЛ из локальной в генерализованную форму 

и в итоге вернули пациента к полноценной жизни. 

Наряду с этим использование препаратов магния 

как средства патогенетического лечения синдро-

ма дисплазии соединительной ткани может су-

щественно улучшить качество жизни пациента во 

взрослом возрасте.
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Резюме. У статті наведено сучасний погляд на форму-

вання причини та клінічні прояви бульозної емфіземи 

легенів, що ускладнена пневмотораксом, у дітей. Описа-

ний клінічний випадок рецидивного переміжного пнев-

мотораксу в пацієнта з бульозною емфіземою легенів, 

бронхіальною асмою та синдромом дисплазії сполучної 

тканини.
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BULLOUS EMPHYSEMA COMPLICATED 
BY SPONTANEOUS PNEUMOTHORAX 

Case Study

Summary. The article describes the modern view on the 

formation of the cause and clinical manifestations of bullous 

emphysema complicated by spontaneous pneumothorax in 

children. We described a clinical case of intermittent recurrent 

pneumothorax in patients with bullous emphysema, bronchial 

asthma and connective tissue dysplasia syndrome.

Key words: children, pulmonology, pneumothorax.



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Gray Gamma 2.2)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.3
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket true
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.1000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize false
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts false
  /TransferFunctionInfo /Preserve
  /UCRandBGInfo /Remove
  /UsePrologue true
  /ColorSettingsFile (Color Management Off)
  /AlwaysEmbed [ true
    /Peterburg
    /Times-Bold
    /Times-BoldItalic
    /TimesET-Bold
    /Times-Italic
    /TimesNewRomanPS
    /TimesNewRomanPS-Bold
    /TimesNewRomanPS-BoldItalic
    /TimesNewRomanPS-Italic
    /Times-Roman
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 150
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages false
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages false
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 150
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages false
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages false
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 15
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 600
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages false
  /MonoImageFilter /FlateEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName (http://www.color.org)
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /JPN <FEFF3053306e8a2d5b9a306f300130d330b830cd30b9658766f8306e8868793a304a3088307353705237306b90693057305f00200050004400460020658766f830924f5c62103059308b3068304d306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103057305f00200050004400460020658766f8306f0020004100630072006f0062006100740020304a30883073002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d30678868793a3067304d307e30593002>
    /DEU <>
    /FRA <>
    /PTB <>
    /DAN <>
    /NLD <>
    /ESP <>
    /SUO <>
    /ITA <>
    /NOR <>
    /SVE <>
    /ENU <>
  >>
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2540 2540]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


