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ÏÅÄ²ÀÒÐ²ß

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ – èçìåíåíèÿ íîð-
ìàëüíîé àíàòîìè÷åñêîé ñòðóêòóðû ëåãêèõ,
âîçíèêàþùèå íà ýòàïå ýìáðèîíàëüíîé çà-
êëàäêè è ðàçâèòèÿ áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû
è âûçûâàþùèå íàðóøåíèå åå ôóíêöèé. Ïî
äàííûì ëèòåðàòóðû, äèàãíîñòèðóþòñÿ ïîðî-
êè îðãàíîâ äûõàíèÿ ó äåòåé â 10 – 20 % ñëó-
÷àåâ âñåé ëåãî÷íîé ïàòîëîãèè, ÷òî ñâÿçàíî ñ
îòñóòñòâèåì ÿâíûõ êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ,
õàðàêòåðíûõ äëÿ âðîæäåííûõ àíîìàëèé ëåã-
êèõ. Äîâîëüíî ÷àñòî (äî 30 %) ïîðîêè ðàçâè-
òèÿ ëåãêèõ ñî÷åòàþòñÿ ñ âíåëåãî÷íûìè àíî-
ìàëèÿìè. Âðîæäåííûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ
ëåãêèõ ÿâëÿþòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå ñëîæíûõ
äèàãíîñòè÷åñêèõ ïðîáëåì ñîâðåìåííîé äåò-
ñêîé ïóëüìîíîëîãèè è â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
òðåáóþò õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ.  Ôîðìè-
ðîâàíèå õðîíè÷åñêèõ íåñïåöèôè÷åñêèõ çà-
áîëåâàíèé ëåãêèõ  áîëåå ÷åì â 60 % ñëó÷àåâ
òàêæå ñâÿçàíî ñ âðîæäåííûìè ïîðîêàìè ðàç-
âèòèÿ äûõàòåëüíîé ñèñòåìû [1–6]. Ê íàèáîëåå
÷àñòûì ïîðîêàì, ñâÿçàííûì ñ ðàçâèòèåì àíà-
òîìè÷åñêèõ, ñòðóêòóðíûõ è òêàíåâûõ ýëå-
ìåíòîâ ëåãêîãî, îòíîñÿòñÿ àãåíåçèÿ è àïëàçèÿ
ëåãêèõ, ãèïîïëàçèÿ, âðîæäåííàÿ  äîëåâàÿ
ýìôèçåìà. Ïî ìíåíèþ áîëüøèíñòâà àâòîðîâ,
íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûì ïîðîêîì ðàç-
âèòèÿ ëåãêèõ ÿâëÿåòñÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ,
÷àñòîòà êîòîðîé äîñòèãàåò 80 % ñðåäè âñåé
âðîæäåííîé ïàòîëîãèè ëåãêèõ [1, 5, 7–9].

Âûäåëÿþò ÷åòûðå ãðóïïû ïîðîêîâ ðàç-
âèòèÿ ëåãêèõ:

• 1-ÿ – ëîáàðíûå àíîìàëèè (àãåíåçèÿ/
àïëàçèÿ ëåãêîãî, äîáàâî÷íîå ëåãêîå);

• 2-ÿ – àíîìàëèè áðîíõîâ (áðîíõèàëüíûå
êèñòû – åäèíè÷íûå è ìíîæåñòâåííûå, êèñ-
òîçíîå ðàñøèðåíèå áðîíõîâ, òðàõåîáðîíõî-
ìåãàëèÿ, äèâåðòèêóëû òðàõåè è áðîíõîâ, ëî-
áàðíàÿ ýìôèçåìà ëåãêèõ);

• 3-ÿ – àíîìàëèè ïàðåíõèìû ëåãêèõ (àãå-
íåçèÿ, ãèïîïëàçèÿ, àïëàçèÿ, âíå- è âíóòðè-
ëåãî÷íàÿ ñåêâåñòðàöèÿ);

• 4-ÿ ãðóïïà – àíîìàëèè ëåãî÷íûõ ñîñó-
äîâ – âðîæäåííûå è ïðèîáðåòåííûå (àïëà-
çèÿ, ãèïîïëàçèÿ ñîñóäîâ, àíåâðèçìû,   àð-
òåðèîâåíîçíûå øóíòû, àáåððàíòíûå ñîñó-
äû è äð.)

Ãèïîïëàçèÿ ëåãêîãî è åãî äîëè – ïîðîê
ðàçâèòèÿ, ñâÿçàííûé ñ íàðóøåíèåì ôîðìè-
ðîâàíèÿ ëåãêîãî â ïåðèîä 2–5 ìåñÿöåâ âíó-
òðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ. Âíóòðèóòðîáíàÿ êîì-
ïðåññèÿ ëåãêèõ â ðåçóëüòàòå äåôîðìàöèè ãðóä-
íîé êëåòêè, äèàôðàãìàëüíîé ãðûæè èëè îá-
ùåãî îòåêà ïëîäà íàðóøàåò ïðàâèëüíîå ðàç-
âèòèå ëåãêèõ è ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü ôîðìè-
ðîâàíèþ ãèïîïëàçèè ëåãêèõ. Òàêèå çàáî-
ëåâàíèÿ ïëîäà, êàê îëèãîãèäðàìíèîí, ïîðîêè
ðàçâèòèÿ ïî÷åê, âåäóò ê îãðàíè÷åíèþ ñòè-
ìóëÿöèè åãî ðîñòà, óìåíüøåíèþ îêîëî-
ïëîäíûõ âîä, êîìïðåññèè òðàõåè, ïîðîêàì
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П Е Д І А Т Р І Я

ðàçâèòèÿ ñîñóäîâ, ïîâðåæäåíèþ ñïèííîãî
ìîçãà, ãèïîïëàçèè ëåãêèõ [3–8, 10–12].

Äëÿ ãèïîïëàçèè õàðàêòåðíî íåäîðàçâèòèå
âñåõ ñòðóêòóðíûõ ýëåìåíòîâ ëåãêîãî – ñî-
ñóäîâ, áðîíõîâ, ïàðåíõèìû. Â ïîñëåäíåå
âðåìÿ ãèïîïëàçèþ ðàçäåëÿþò íà ïðîñòóþ è
êèñòîçíóþ. Ïðîñòàÿ ãèïîïëàçèÿ âñòðå÷àåòñÿ
÷àùå, ÷åì êèñòîçíàÿ. Ïðè ïðîñòîé ãèïîïëà-
çèè èìååò ìåñòî ðàâíîìåðíîå íåäîðàçâèòèå
ëåãêîãî, îòäåëüíûõ åãî äîëåé èëè ñåãìåíòîâ.
Íàáëþäàþòñÿ êëèíè÷åñêèå è ðåíòãåíîëîãè-
÷åñêèå ñèìïòîìû óìåíüøåíèÿ ëåãêîãî: àñ-
ñèìåòðèÿ ãðóäíîé êëåòêè, ñóæåíèå ìåæ-
ðåáåðíûõ ïðîìåæóòêîâ, âûñîêîå ñòîÿíèå äèà-
ôðàãìû, ñìåùåíèå ñðåäîñòåíèÿ â áîëüíóþ
ñòîðîíó. Áðîíõîñêîïèÿ âûÿâëÿåò óìåíüøåíèå
÷èñëà ãåíåðàöèé áðîíõîâ è èõ äåôîðìàöèþ.
Ïðè îòñóòñòâèè âîñïàëèòåëüíûõ èçìåíåíèé
ïðîñâåò áðîíõîâ ìîæåò áûòü íîðìàëüíûì èëè
íåçíà÷èòåëüíî ðàñøèðåííûì, ìîæåò îò-
ìå÷àòüñÿ êàòàðàëüíûé ýíäîáðîíõèò. Áðîí-
õè íåïîðàæåííûõ îòäåëîâ ëåãêîãî ñìåùåíû
â ñòîðîíó ãèïîïëàçèðîâàííûõ ñåãìåíòîâ [7,
10, 13].

Êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ – àíîìàëèÿ ëåãêîãî
èëè åãî ÷àñòè, îáóñëîâëåííàÿ àíòåíàòàëüíûì
íåäîðàçâèòèåì ëåãî÷íîé ïàðåíõèìû, áðîíõîâ
è ñîñóäîâ ñ ôîðìèðîâàíèåì êèñòîçíûõ ïî-
ëîñòåé íà ðàçëè÷íûõ óðîâíÿõ áðîíõèàëüíîãî
äåðåâà [7, 9, 10, 14]. Àïëàçèÿ èëè óìåíüøåíèå
ëåãî÷íîé ïàðåíõèìû, îòñóòñòâèå õðÿùà â
ñóáñåãìåíòàðíûõ è áîëåå ìåëêèõ áðîíõàõ,
àãåíåçèÿ ðåñïèðàòîðíîãî îòäåëà ëåãêèõ, ðå-
ñïèðàòîðíûõ áðîíõèîë, àëüâåîëÿðíûõ õîäîâ
è àëüâåîë, âðîæäåííûå áðîíõîýêòàçû – íàè-
áîëåå òèïè÷íûå èçìåíåíèÿ, âûÿâëÿåìûå
ìîðôîëîãè÷åñêè ïðè êèñòîçíîé ãèïîïëàçèè.
Êèñòû ëåãêèõ èìåþò ñòðîåíèå áðîíõîâ, îä-
íàêî áåç  õðÿùåâûõ âêëþ÷åíèé. Õðîíè÷åñêèé
âîñïàëèòåëüíûé ïðîöåññ âîçíèêàåò â ðàç-
ëè÷íûå ñðîêè è ïðîòåêàåò ñ êëèíè÷åñêèìè
ïðèçíàêàìè ðåöèäèâèðóþùèõ ïíåâìîíèé,
áðîíõîýêòàçîâ. Íà ðåíòãåíîãðàììå îðãàíîâ
ãðóäíîé êëåòêè îïðåäåëÿåòñÿ óìåíüøåíèå
ðàçìåðîâ ïîðàæåííûõ îòäåëîâ ëåãêîãî. Ïðî-
öåññ ÷àùå ëîêàëèçóåòñÿ â âåðõíåé äîëå ïðà-
âîãî ëåãêîãî è íèæíåé äîëå ëåâîãî ëåãêîãî.
Áðîíõîãðàôèÿ ïîçâîëÿåò âûÿâèòü äåôîðìè-
ðîâàííûå è ðàñøèðåííûå áðîíõè, çàêàí-
÷èâàþùèåñÿ êîëáîâèäíûìè è øàðîâèäíûìè
ïîëîñòÿìè. Ïðè ïðîâåäåíèè áðîíõîñêîïèè
îòìå÷àåòñÿ  ñìåùåíèå òðàõåè è áèôóðêàöèè
â áîëüíóþ ñòîðîíó, ãíîéíûé ýíäîáðîíõèò.
Ëå÷åíèå  îáû÷íî õèðóðãè÷åñêîå, åñëè íå ïî-
ðàæåíî âñå ëåãêîå. Ïàòîìîðôîëîãè÷åñêè

âûäåëÿþò òðè ôîðìû àíîìàëèè:  1-ÿ – åäè-
íè÷íûå èëè ìíîæåñòâåííûå êèñòû äèàìåòðîì
áîëåå 2 ñì ñ òêàíåâûìè ýëåìåíòàìè, ïî-
õîæèìè íà íîðìàëüíûå àëüâåîëû; 2-ÿ –
ìíîæåñòâåííûå íåáîëüøèå êèñòû ìåíåå 1 ñì
â äèàìåòðå ñ áðîíõèîëàìè è àëüâåîëàìè;
3-ÿ – îáøèðíîå ïîðàæåíèå îáû÷íî íåêèñ-
òîçíîãî õàðàêòåðà ñî ñìåùåíèåì ñðåäîñòå-
íèÿ [7, 10]. Ïî äàííûì àâòîðîâ [7–10, 13],
êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ ñîñòàâëÿåò 50–70 %
ñðåäè áðîíõîëåãî÷íûõ àíîìàëèé, ðàçâèâà-
þùèõñÿ èç ïåðâè÷íîé ïåðåäíåé êèøêè. Íàè-
áîëåå ÷àñòî ïîðàæàåòñÿ òîëüêî îäíà äîëÿ
ëåãêîãî. Ñïåöèôè÷åñêèõ êëèíè÷åñêèõ ñèìï-
òîìîâ êèñòîçíîé ãèïîïëàçèè íåò. Íàèáîëåå
÷àñòî çàáîëåâàíèå ïðîÿâëÿåòñÿ ïðèçíàêàìè,
õàðàêòåðíûìè äëÿ ðåñïèðàòîðíîãî äèñòðåññ-
ñèíäðîìà: îäûøêîé ñ ó÷àñòèåì âñïîìî-
ãàòåëüíîé ìóñêóëàòóðû, öèàíîçîì, ãèïîêñå-
ìèåé, ÷òî çàòðóäíÿåò ñâîåâðåìåííóþ äèàã-
íîñòèêó âðîæäåííîãî ïîðîêà ðàçâèòèÿ ëåã-
êèõ, îñîáåííî ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà.

Ïðèâîäèì êëèíè÷åñêèé ñëó÷àé ãèïî-
ïëàçèè ëåãêèõ ó ðåáåíêà 1-ãî ãîäà æèçíè.

Ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì íàõîäèëàñü
äåâî÷êà Ê., ðîæäåííàÿ îò  1-é áåðåìåííîñòè,
ïðîòåêàâøåé ñ îòÿãîùåííûì àíòåíàòàëüíûì
àíàìíåçîì: ãåñòîç 1-é ïîëîâèíû áåðåìåííî-
ñòè,  óãðîçà ïðåðûâàíèÿ áåðåìåííîñòè, ôè-
áðîìèîìà. Ðîäû â ñðîêå 39 íåäåëü, ìàññà ïðè
ðîæäåíèè 2800 ã. Îöåíêà ïî øêàëå Àïãàð íà
1-é ìèíóòå – 8 áàëëîâ, íà 5-é ìèíóòå –
9 áàëëîâ. Â âîçðàñòå äâóõ-òðåõ ÷àñîâ æèçíè
ñîñòîÿíèå ðåáåíêà óõóäøèëîñü – ðàçâèëñÿ
ðåñïèðàòîðíûé äèñòðåññ-ñèíäðîì: ïîÿâèëèñü
îäûøêà, öèàíîç, äûõàòåëüíàÿ àðèòìèÿ, ñó-
äîðîãè. Äèàãíîñòèðîâàíà âíóòðèóòðîáíàÿ
äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ, ïîäòâåðæäåííàÿ
äàííûìè ðåíòãåíîãðàôèè îðãàíîâ ãðóäíîé
êëåòêè è ñîïðîâîæäàâøàÿñÿ ñèíäðîìîì óòå÷-
êè âîçäóõà, èíòåðñòèöèàëüíîé ýìôèçåìîé,
ïíåâìîìåäèàñòèíóìîì. Â ñâÿçè ñ íàðàñòà-
íèåì ñèìïòîìîâ  äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè ôóíêöèÿ ëåãêèõ ïðîòåçèðîâàëàñü  ÈÂË
(FiO2 80 %), ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÈÂË – 11 ñó-
òîê. Ðåáåíîê ïîëó÷àë àíòèáàêòåðèàëüíóþ
òåðàïèþ, â/â ââåäåíèå èììóíîãëîáóëèíîâ. Íà
ôîíå ëèêâèäàöèè âîñïàëèòåëüíî-èíôèëü-
òðàòèâíûõ èçìåíåíèé â ëåãêèõ ó ðåáåíêà  ñî-
õðàíÿëèñü îäûøêà, öèàíîç,  ïëîõàÿ ïðèáàâêà
â ìàññå, çàâèñèìîñòü îò êèñëîðîäà â òå÷åíèå
35 äíåé ïîñëå ðîæäåíèÿ. Êîìïüþòåðíàÿ òî-
ìîãðàôèÿ îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè  ïðîâåäåíà
â âîçðàñòå 1 ìåñ 10 äíåé  – î÷àãîâûõ è èíôèëü-
òðàòèâíûõ èçìåíåíèé â ëåãêèõ íå âûÿâëåíî,
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îïðåäåëÿåòñÿ ìîçàè÷íîñòü è íåðàâíîìåðíîñòü
ïíåâìàòèçàöèè ëåãî÷íîé ïàðåíõèìû ñ íà-
ëè÷èåì íå÷åòêî î÷åð÷åííîãî ó÷àñòêà ãèïåð-
ïíåâìàòîçà  â çàäíåíàðóæíîì îòäåëå ïðàâîãî
ëåãêîãî. Òðàõåÿ è ãëàâíûå áðîíõè ñâîáîäíî
ïðîõîäèìû, íå ñìåùåíû. Ìåäèàñòèíàëüíûå
ëèìôîóçëû íå óâåëè÷åíû. Êîñòíî-äåñòðóê-
òèâíûå èçìåíåíèÿ íå îïðåäåëÿþòñÿ. Íà ôîíå
ïðîâîäèìîé òåðàïèè ñîñòîÿíèå ðåáåíêà ñòà-
áèëèçèðîâàëîñü: îäûøêà íå ïðîãðåññèðîâàëà,
õðèïû â ëåãêèõ íå âûñëóøèâàëèñü, óìåíü-
øèëàñü çàâèñèìîñòü îò êèñëîðîäà.

Â âîçðàñòå äâóõ ìåñÿöåâ ó ðåáåíêà îò-
ìå÷àëèñü ñðûãèâàíèÿ, ïåðèîäè÷åñêè ðâîòà
ôîíòàíîì, ïëîõàÿ ïðèáàâêà ìàññû òåëà. Äå-
âî÷êà êîíñóëüòèðîâàíà âðà÷îì-ýíäîêðèíî-
ëîãîì, âðà÷îì-ãåíåòèêîì. Áûë óñòàíîâëåí
äèàãíîç: ýïèãåíåòè÷åñêàÿ áîëåçíü: äåôèöèò
ôîëàòíîãî öèêëà è ìåòèëèðîâàíèÿ (ïîëè-
ìîðôèçì ãåíîâ MTHFR è  MTRR);  îðãà-
íè÷åñêàÿ àöèäóðèÿ, êåòîç ñ ðàçâèòèåì òðîìáî-
ôèëèè ñîñóäîâ ëåãêèõ è ôîðìèðîâàíèåì
áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèè (ýìôèçåìàòîçíîå
ïåðåðîæäåíèå ëåãêèõ). Îñëîæíåíèå: ñèíäðîì
íåàäåêâàòíîé ñåêðåöèè àíòèäèóðåòè÷åñêîãî
ãîðìîíà; ïîñòíàòàëüíàÿ ãèïîòðîôèÿ III ñò.
ýíäîãåííîãî ãåíåçà.  Íà ôîíå ïðèñîåäèíåíèÿ
ÎÐÇ ó ðåáåíêà íàðàñòàëà îäûøêà ñ ðàçâèòèåì
òÿæåëîé ÄÍ, íà ðåíòãåíîãðàììå ÎÃÊ –
ýìôèçåìàòîçíûå ëåãî÷íûå ïîëÿ. Êëèíè÷åñ-
êè – òàõèïíîý áåç âûðàæåííûõ ôèçèêàëüíûõ
èçìåíåíèé â ëåãêèõ. Äèàãíîñòè÷åñêèé ïîèñê
ïðîäîëæàëñÿ â íàïðàâëåíèè èñêëþ÷åíèÿ
âðîæäåííûõ àíîìàëèé âíóòðåííèõ îðãàíîâ,
â òîì ÷èñëå è ëåãêèõ. Ïàðàëëåëüíî êîððåãè-
ðîâàëàñü òåðàïèÿ â ïîëíîì îáúåìå. Ïðîâåäåíî
ÓÇÈ ïå÷åíè, ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû, ñåëå-
çåíêè, ïî÷åê – ïàòîëîãèè íå âûÿâëåíî. Ïðè
ïðîâåäåíèè ýõîêàðäèîãðàôèè âûÿâëåíî ôóíê-
öèîíèðóþùåå îâàëüíîå îêíî. Ïîâòîðíî â
âîçðàñòå 4,5 ìåñÿöåâ ïðîâåäåíà êîìïüþòåðíàÿ
òîìîãðàôèÿ ÎÃÊ â ñïèðàëüíîì ðåæèìå øàãîì
òîìîãðàôà 5 ìì:  âîçäóøíîñòü îáîèõ ëåãêèõ
ñíèæåíà çà ñ÷åò èíôèëüòðàöèè èíòåðñòèöèÿ,
îïðåäåëÿþòñÿ åäèíè÷íûå ýìôèçåìàòîçíûå
ó÷àñòêè îò 10 äî 20 ìì â äèàìåòðå. Ïðîñâåò
òðàõåè è êðóïíûõ áðîíõîâ íå èçìåíåí. Ëèì-
ôîóçëû ñðåäîñòåíèÿ, êîðíåé ëåãêèõ íå óâåëè-
÷åíû. Çàêëþ÷åíèå: ÊÒ-ïðèçíàêè äâóñòî-
ðîííåé èíòåðñòèöèàëüíîé ïíåâìîíèè.

Ñî÷åòàíèå ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðóøåíèé,
ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûõ, ñ ïðîãðåñ-
ñèðîâàíèåì èíôåêöèîííîãî ïðîöåññà â ëåã-
êèõ îáóñëîâèëè ðàçâèòèå äâóñòîðîííåé î÷à-
ãîâî-ñëèâíîé ïíåâìîíèè, îñëîæíåííîé èí-

ôåêöèîííî-òîêñè÷åñêèì øîêîì. Ïî òÿæåñòè
ñîñòîÿíèÿ ðåáåíîê â âîçðàñòå 5 ìåñÿöåâ áûë
ãîñïèòàëèçèðîâàí â ðåàíèìàöèîííîå îò-
äåëåíèå ñ  âûðàæåííîé ÄÍ, êèñëîðîäîçàâè-
ñèìîñòüþ. Ïðîâîäèëàñü ÈÂË ñ FiO2 80 – 90 %,
è äàæå ïðè òàêèõ ïàðàìåòðàõ ñàòóðàöèÿ êèñ-
ëîðîäà îñòàâàëàñü íèçêîé: 84 – 89 %. Îòìå-
÷àëèñü ãèïîðåôëåêñèÿ, ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ.
Ïðîâåäåíà ëå÷åáíî-äèàãíîñòè÷åñêàÿ  áðîíõî-
ñêîïèÿ, âûÿâëåíû ãíîéíûé ýíäîáðîíõèò, ñó-
æåíèå âõîäà â ëåâûé ãëàâíûé áðîíõ èç-çà
îòåêà è îáòóðàöèè ãíîéíîé ìîêðîòîé. Ïî äàí-
íûì ýõîêàðäèîãðàôèè – óìåðåííàÿ äèëàòàöèÿ
ïðàâûõ îòäåëîâ ñåðäöà ñ óìåðåííîé ãèïåð-
òðîôèåé è ãèïåðêèíåçèåé.  Íåñìîòðÿ íà
ïðîâîäèìóþ ìàññèâíóþ àíòèáàêòåðèàëüíóþ
òåðàïèþ â ñî÷åòàíèè ñ èììóíîòåðàïèåé,
ñîñòîÿíèå ðåáåíêà îñòàâàëîñü òÿæåëûì, ïðî-
ãðåññèðîâàëà ÄÍ, â âîçðàñòå 6 ìåñÿöåâ íà
ôîíå ïðîãðåññèðóþùåé ïîëèîðãàííîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè íàñòóïèë ëåòàëüíûé èñõîä.

Ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêèé äèàãíîç
Îñíîâíîé: âðîæäåííàÿ êèñòîçíàÿ äèñïëà-

çèÿ ëåãêèõ (êîä ÌÊÁ – Q 33.6), ãèïîïëàñ-
òè÷åñêèé òèï ñ ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðà-
æåíèåì ïðàâîãî ëåãêîãî. Ëåãî÷íàÿ ãèïåð-
òåíçèÿ: ãèïåðòðîôèÿ è äèëàòàöèÿ ïðàâîãî
æåëóäî÷êà ñåðäöà (òîëùèíà ñòåíêè ïðàâîãî
æåëóäî÷êà 0,3–0,4 ñì), íåïîëíîå çàêðûòèå
îâàëüíîãî îêíà. Îñëîæíåíèå: äâóõñòîðîííÿÿ
î÷àãîâàÿ ãíîéíàÿ áðîíõîïíåâìîíèÿ. Ýìôè-
çåìàòîçíîå âçäóòèå ëåãêèõ, ëåâîñòîðîííèé
ïíåâìîòîðàêñ. Îòåê âåùåñòâà ãîëîâíîãî ìîçãà
(ìàññà 610 ã). Î÷àãîâîå êðîâîèçëèÿíèå â
òâåðäóþ ìîçãîâóþ îáîëî÷êó â ëåâîé âèñî÷íîé
çîíå â ñòàäèè îðãàíèçàöèè. Ïàðåç êèøå÷íèêà.
Óìåðåííîå ïîëíîêðîâèå âíóòðåííèõ îðãàíîâ.
Àòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ âèëî÷êîâîé æåëåçû.
Îáùåå èñòîùåíèå (ìàññà òåëà 5030 ã).

Ñîïóòñòâóþùèé: äåôèöèò ôîëàòíîãî öèê-
ëà è ìåòèëèðîâàíèÿ, îðãàíè÷åñêàÿ àöèäó-
ðèÿ, êåòîç (ïî äàííûì ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîãî
öåíòðà ã. Õàðüêîâà). Ïðè÷èíà ñìåðòè –  ëå-
ãî÷íî-ñåðäå÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü.

Òàêèì îáðàçîì, òÿæåñòü áðîíõîëåãî÷íîãî
ïðîöåññà íà ôîíå âðîæäåííîãî ïîðîêà ðàçâè-
òèÿ ëåãêèõ – êèñòîçíîé ãèïîïëàçèè îáåèõ ëåã-
êèõ – â ñî÷åòàíèè ñ ìåòàáîëè÷åñêèìè íàðó-
øåíèÿìè ó ðåáåíêà ðàííåãî âîçðàñòà ïðèâåëè
ê íåáëàãîïðèÿòíîìó èñõîäó.

Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü ñîõðàíÿþòñÿ òðóä-
íîñòè â äèàãíîñòèêå âðîæäåííûõ àíîìàëèé
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ó äåòåé, îñîáåííî ó äåòåé
ðàííåãî âîçðàñòà, ÷òî ìîæåò áûòü ñâÿçàíî êàê
ñ íåîäíîðîäíîñòüþ âðîæäåííîé ïàòîëîãèè,
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òàê è îòñóòñòâèåì òèïè÷íûõ äèôôåðåíöè-
àëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèåâ ïîðîêîâ
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Ðåíòãåíîãðàôèÿ îðãàíîâ
ãðóäíîé êëåòêè, ê ñîæàëåíèþ, íå äàåò äî-
ñòàòî÷íîé îáúåêòèâíîé èíôîðìàöèè î ïîðîêå
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà ñ
òÿæåëûì, ðåöèäèâèðóþùèì òå÷åíèåì ïíåâ-
ìîíèé, ñ òàõèïíîý ïðè îòñóòñòâèè òèïè÷-

íûõ ôèçèêàëüíûõ äàííûõ ïíåâìîíèè, ãè-
ïîòðîôèåé äëÿ ñâîåâðåìåííîé äèàãíîñòèêè
âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ íå-
îáõîäèìî èñïîëüçîâàòü âûñîêîèíôîðìà-
òèâíûé ìåòîä – ïðîâåäåíèå êîìïüþòåð-
íîé òîìîãðàôèè âûñîêîãî ðàçðåøåíèÿ, èíîã-
äà ñ äîïîëíåíèåì êîìïüþòåðíîé àíãèî-
ãðàôèè.
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Í.Ï. Àëºêñººâà
ÒÐÓÄÍÎÙ² Ä²ÀÃÍÎÑÒÈÊÈ ² ÎÑÎÁËÈÂÎÑÒ² ÏÅÐÅÁ²ÃÓ Ã²ÏÎÏËÀÇ²¯ ËÅÃÅÍÜ Ó Ä²ÒÅÉ
ÐÀÍÍÜÎÃÎ Â²ÊÓ

 Íàâåäåíèé êë³í³÷íèé âèïàäîê ê³ñòîçíî¿ ã³ïîïëàç³¿ ëåãåíü ó äèòèíè 1-ãî ðîêó æèòòÿ. Â³äçíà÷åíà
âàæê³ñòü ä³àãíîñòèêè óðîäæåíèõ âàä ëåãåíü ó ä³òåé ðàííüîãî â³êó, ùî ìîæå áóòè ïîâ’ÿçàíî ÿê ç
íåîäíîð³äí³ñòþ âðîäæåíî¿ ïàòîëîã³¿, òàê ³ ç â³äñóòí³ñòþ òèïîâèõ äèôåðåíö³àëüíî-ä³àãíîñòè÷íèõ
êðèòåð³¿â ïîðîê³â ðîçâèòêó ëåãåíü. Äëÿ ñâîº÷àñíî¿ ä³àãíîñòèêè âðîäæåíèõ ïîðîê³â ðîçâèòêó ëåãåíü
ðåêîìåíäîâàíî âèêîðèñòîâóâàòè âèñîêî³íôîðìàòèâíèé ìåòîä – ïðîâåäåííÿ êîìï’þòåðíî¿ òîìîãðàô³¿
âèñîêî¿ ÿêîñò³, ³íîä³ ç äîïîâíåííÿì êîìï’þòåðíî¿ àíã³îãðàô³¿.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: ïðèðîäæåí³ âàäè ëåãåíü, ã³ïîïëàç³ÿ ëåãåíü, ä³òè.
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N.P. Alekseeva
DIFFICULTIES OF DIAGNOSTICS AND  COURSE PECULIARITIES OF  PULMONARY HYPOPLASIA
IN  INFANTS AND TODDLERS

The clinical case of pulmonary hypoplasia in the infant is described in the article. Difficulties of
diagnostics of congenital lungs malformation in children are noted, that can be related both to heterogeneity
of innate pathology and by absence of typical differential-diagnostic criteria of teratosiss lights. For timely
diagnostics of innate teratosiss lights it is recommended to use a high-informing method is a leadthrough
of computer tomography of high-res, sometimes with addition of computer angiography.

Key words: congenital lungs malformation, pulmonary  hypoplasia, children.
Ïîñòóïèëà 03.09.15
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