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ÒÅÐÀÏ²ß

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ îðãàíîâ äûõàíèÿ ñîñòà-
âëÿþò çíà÷èòåëüíóþ ãðóïïó â ñòðóêòóðå áðîí-
õîëåãî÷íîé ïàòîëîãèè. Òàêèå çàáîëåâàíèÿ
äîñòàòî÷íî òðóäíî ðàñïîçíàòü, òàê êàê èõ
÷àñòî ïðèíèìàþò çà ðàçëè÷íûå ôîðìû õðî-
íè÷åñêèõ íåñïåöèôè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé ëåã-
êèõ. Âìåñòå ñ òåì, ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà ïîðî-
êîâ ðàçâèòèÿ îðãàíîâ äûõàíèÿ ñïîñîáñòâóåò
èõ ñâîåâðåìåííîé àäåêâàòíîé òåðàïèè.

Ïî äàííûì ðàçíûõ àâòîðîâ, ïîðîêè ðàç-
âèòèÿ ðàçëè÷íûõ ñòðóêòóð ëåãêèõ äèàãíîñòè-
ðóþòñÿ â øèðîêîì äèàïàçîíå – îò 0,15 äî 50 %
[1–5]. Ïðè ýòîì â 1–30 % ñëó÷àåâ ïîðîêè ñî-
÷åòàëèñü ñ âíåëåãî÷íûìè àíîìàëèÿìè. Çíà-
÷èòåëüíàÿ ÷àñòü àíîìàëèé ðàçâèòèÿ áðîí-
õîëåãî÷íîé ñèñòåìû ïðîòåêàåò áåññèìïòîìíî,
è òîë÷êîì ê èõ êëèíè÷åñêîé ìàíèôåñòàöèè
ñëóæàò èíòåðêóððåíòíûå âèðóñíûå è áàêòå-
ðèàëüíûå èíôåêöèè [4]. Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåã-
êèõ â 45,8 % íàáëþäåíèé âûÿâëÿþòñÿ â âîç-
ðàñòå îò 11 äî 30 ëåò è õàðàêòåðèçóþòñÿ òà-
êèìè íåñïåöèôè÷åñêèìè ïðîÿâëåíèÿìè, êàê
íåïðîäóêòèâíûé èëè ïðîäóêòèâíûé êàøåëü,
ýïèçîäàìè êðîâîõàðêàíèÿ, ëèõîðàäêîé, ïîò-
ëèâîñòüþ, ñëàáîñòüþ, îäûøêîé ïðè ôèçè-
÷åñêîé íàãðóçêå è â ïîêîå [5, 6].

Ñðåäè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ â íàñòî-
ÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò ñëåäóþùèå ãðóïïû:
I – ëîáàðíûå àíîìàëèè; II – àíîìàëèè áðîíõîâ
(áðîíõèàëüíûå êèñòû – åäèíè÷íûå è ìíî-
æåñòâåííûå, êèñòîçíîå ðàñøèðåíèå áðîíõîâ,

âðîæäåííûé àäåíîìàòîçíûé ïîðîê ðàçâèòèÿ,
ëîáàðíàÿ ýìôèçåìà ëåãêèõ); III – àíîìàëèè
ïàðåíõèìû ëåãêîãî (àãåíåçèÿ, ãèïîïëàçèÿ,
àïëàçèÿ, âíå- è âíóòðèëåãî÷íàÿ ñåêâåñòðà-
öèÿ); IV – àíîìàëèè ëåãî÷íûõ ñîñóäîâ: âðîæ-
äåííûå è ïðèîáðåòåííûå [4].

Ìû íàáëþäàëè 57 áîëüíûõ ñ âðîæäåííîé
ïàòîëîãèåé îðãàíîâ äûõàíèÿ íà ïðîòÿæåíèè
15 ëåò. Ó 14 áîëüíûõ áûëà äèàãíîñòèðîâàíà
ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ, ó 11 – áðîíõîýêòàòè÷åñêàÿ
áîëåçíü, ó 15 – ïîëèêèñòîç ëåãêèõ, ó äåâÿòè –
ñïîíòàííûé ïíåâìîòîðàêñ, ó äâóõ – ñèíäðîì
Êàðòàãåíåðà, ó îäíîãî – ïåðâè÷íàÿ ýìôèçå-
ìà, ó òðåõ – ñèíäðîì Âèëüÿìñà–Êåìïáåëëà, ó
äâóõ – òðàõåîáðîíõîìåãàëèÿ. Íàèáîëåå ÷àñòî
âñòðå÷àëèñü ïîðîêè ðàçâèòèÿ áðîíõîëåãî÷-
íîãî äåðåâà è ëåãêèõ.

Ïðèâîäèì ðåçóëüòàòû íàáëþäåíèé, êîòî-
ðûå, íà íàø âçãëÿä, ïðåäñòàâëÿþò íàèáîëü-
øèé èíòåðåñ.

Òðàõåîáðîíõîìåãàëèÿ (ñèíäðîì Ìóíüå–
Êóíà) – îáóñëîâëåíà âðîæäåííîé íåïîëíî-
öåííîñòüþ õðÿùåâîé òêàíè ó áîëüíûõ, â ñâÿçè
ñ ÷åì âîçíèêàåò çíà÷èòåëüíîå ðàñøèðåíèå
òðàõåè è êðóïíûõ áðîíõîâ [7, 8]. Îñíîâíûå
ïðîÿâëåíèÿ çàáîëåâàíèÿ – ìó÷èòåëüíûé êà-
øåëü, ïî òåìáðó íàïîìèíàþùèé áëåÿíèå êî-
çû, èç-çà ïàòîëîãè÷åñêîé ïîäàòëèâîñòè ñòåíîê
òðàõåè è áðîíõîâ è èõ âèáðàöèè. Èíòåíñèâ-
íûé êàøåëü áûë äîìèíèðóþùèì ñèìïòîìîì
ó áîëüíûõ. Ïîðîê ðàçâèòèÿ îñëîæíÿåòñÿ
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õðîíè÷åñêèì òðàõåîáðîíõèòîì ñ ÷àñòûìè
îáîñòðåíèÿìè. Íà ðåíòãåíîãðàììàõ ëåãêèõ
îïðåäåëÿëñÿ øèðîêèé ïðîñâåò òðàõåè è ãëàâ-
íûõ áðîíõîâ, ïðè áðîíõîñêîïèè – ñãëàæåí-
íîñòü ñëèçèñòîé îáîëî÷êè, ðåçêàÿ ãèïîòîíèÿ
ñòåíîê, âïëîòü äî èõ ïîëíîãî ñìûêàíèÿ. Ïå-
ðå÷èñëåííûå ñèìïòîìû áîëåçíè ìû íàáëþ-
äàëè ó ìàòåðè è äî÷åðè. Ïðè îáîñòðåíèè âîñ-
ïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà áîëüíûì ñàíèðîâàëè
áðîíõèàëüíîå äåðåâî, íàçíà÷àëè àíòèáè-
îòèêè.

Ïîëèêèñòîç ëåãêèõ áûë äèàãíîñòèðîâàí
ó 15 áîëüíûõ. Ýòî äîâîëüíî ÷àñòî âñòðå÷àåìàÿ
ïàòîëîãèÿ ñðåäè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ îðãàíîâ
äûõàíèÿ. Ïî äàííûì íåêîòîðûõ àâòîðîâ, ýòà
ïàòîëîãèÿ ñîñòàâëÿåò îêîëî 70 % ñðåäè íà-
áëþäàåìûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Ó øåñòè
áîëüíûõ êèñòû áûëè âûÿâëåíû â ïîëèêëè-
íèêå ïðè ôëþîðîãðàôè÷åñêîì èññëåäîâàíèè.
Òðîå áîëüíûõ ïîñòóïèëè ñ êëèíè÷åñêèìè
ïðîÿâëåíèÿìè ïíåâìîòîðàêñà. Ó îäíîãî áîëü-
íîãî åäèíñòâåííàÿ êèñòà áîëüøèõ ðàçìåðîâ
áûëà îáíàðóæåíà ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì
èññëåäîâàíèè, äâîå áîëüíûõ ïîñòóïèëè ïî ïî-
âîäó ïíåâìîíèè, ïîëèêèñòîç áûë îáíàðóæåí
ïðè ïðîâåäåíèè êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè.
Ó òðåõ áîëüíûõ äèàãíîç ïîëèêèñòîç ïîñòà-
âëåí ïðè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì îáñëåäîâàíèè.

Êèñòû ëåãêèõ ìîãóò áûòü îäèíî÷íûìè è
ìíîæåñòâåííûìè. Íåîñëîæíåííûå êèñòû, êàê
ïðàâèëî, ïðîòåêàþò áåññèìïòîìíî. Êèñòû èí-
ôèöèðîâàíû, äðåíèðîâàíèå ïðîèñõîäèò ÷åðåç
áðîíõè. Òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðèçóåò-
ñÿ ÷àñòûìè îáîñòðåíèÿìè, êîòîðûå áëèçêè
ïî êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèÿì ê áðîíõîýêòà-
çàì èëè ïíåâìîíèè.

Ïîëèêèñòîç ëåãêèõ òàêæå ìîæåò ïðîòå-
êàòü ñ êèñòîçíûì ïîðàæåíèåì äðóãèõ îðãà-
íîâ. Ïðèâîäèì íàøå íàáëþäåíèå. Áîëüíîé,
20 ëåò, ñ ðàííåãî âîçðàñòà ñòðàäàë ÷àñòûìè
áðîíõèòàìè è ïíåâìîíèÿìè. Ðåíòãåíîëîãè-
÷åñêè îïðåäåëÿåòñÿ ÿ÷åèñòûé ðèñóíîê ïðà-
âîãî ëåãêîãî, íà òîìîãðàììàõ – òîíêîñòåííûå
ïîëîñòè äèàìåòðîì îò 1 äî 5 ìì. Áðîíõî-
ãðàôèÿ: ïðàâîå ëåãêîå ñïëîøü ñîñòîÿëî èç ïî-
ëîñòåé øàðîâèäíîé ôîðìû, çàïîëíåííûõ
êîíòðàñòíûì âåùåñòâîì. Áûëà ïðîèçâåäåíà
ðåçåêöèÿ ïðàâîãî ëåãêîãî. ×åðåç íåñêîëüêî
ëåò îïåðèðîâàí ïî ïîâîäó îáøèðíîãî ïîëè-
êèñòîçíîãî çîáà. Ïðè âíóòðèâåííîé óðîãðà-
ôèè ïàòîëîãèþ ïî÷åê íå âûÿâèëè. Áîëüíûå
ïîëèêèñòîçîì ëåãêèõ äîëæíû áûòü òùàòåëü-
íî îáñëåäîâàíû äëÿ èñêëþ÷åíèÿ êèñòîçíîãî
ïîðàæåíèÿ äðóãèõ îðãàíîâ.

Ïðîñòàÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ áûëà äèàãíî-
ñòèðîâàíà ó 14 áîëüíûõ. Ó øåñòè èç íèõ äî
ïîñòóïëåíèÿ áûëà ïðîèçâåäåíà ëîáýêòîìèÿ,
òàê êàê ïðîöåññ îãðàíè÷èâàëñÿ öåëîé äîëåé
ëåãêîãî. Ó òðåõ áîëüíûõ çàáîëåâàíèå áûëî
íàõîäêîé. Äîêàçàòåëüñòâîì âðîæäåííîé ãè-
ïîïëàçèè ÿâèëîñü îáíàðóæåíèå ïðè ðåíòãåí-
èññëåäîâàíèè óìåíüøåíèÿ îáúåìà ëåãêîãî è
åãî äîëè ïðè îòñóòñòâèè â àíàìíåçå ïíåâìî-
íèé. Ïÿòåðî áîëüíûõ ïîñòóïèëè ïî ïîâîäó
ïíåâìîíèè.

Ñïîíòàííûé ïíåâìîòîðàêñ îòíîñèòñÿ ê
çàáîëåâàíèÿì ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì
òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Ïîä ñïîíòàííûì ïíåâ-
ìîòîðàêñîì ïîíèìàþò íàêîïëåíèå âîçäóõà â
ïðîñòðàíñòâå ìåæäó ëåãêèì è ãðóäíîé ñòåí-
êîé ñ ðàçâèòèåì êîëëàïñà ëåãêîãî, âîçíè-
êàþùåå ó ñóáúåêòîâ, íå èìåþùèõ òðàâìà-
òè÷åñêîãî ïîâðåæäåíèÿ ëåãêèõ èëè ãðóäíîé
êëåòêè, íå ñòðàäàþùèõ êàêèì-ëèáî çàáîëå-
âàíèåì ëåãêèõ. Ïðè ýòîì îñíîâíûìè êëè-
íè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè âûñòóïàþò âíåçàïíî
âîçíèêàþùàÿ áîëü ïðè äûõàíèè, íàðóøåíèå
ýêñêóðñèè ãðóäíîé êëåòêè, îäûøêà, êàøåëü.
Äèàãíîç ïîäòâåðæäàåòñÿ õàðàêòåðíûìè ðåíò-
ãåíîëîãè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè. Äåâÿòü ñëó÷à-
åâ ñïîíòàííîãî ïíåâìîòîðàêñà íàáëþäàëè
â êëèíèêå.

Ñèíäðîì Âèëüÿìñà – Êåìïáåëëà áûë äèà-
ãíîñòèðîâàí ó òðåõ áîëüíûõ. Â îñíîâå ýòîãî
çàáîëåâàíèÿ ëåæèò îòñóòñòâèå õðÿùà â áðîí-
õàõ ñ 3-ãî – 4-ãî äî 6-ãî – 8-ãî ïîðÿäêîâ. Â ðå-
çóëüòàòå ýòîãî ðàçâèâàåòñÿ ñëàáîñòü áðîí-
õèàëüíîé ñòåíêè, ÷òî ïðèâîäèò ê âûðàæåííîé
äèñêèíåçèè áðîíõîâ, íàðóøåíèþ âåíòèëÿöèè
ëåãêèõ, çàñòîþ áðîíõèàëüíîãî ñåêðåòà è åãî
èíôèöèðîâàíèþ. Ïðè ýòîì ðàçâèâàåòñÿ òÿ-
æåëûé õðîíè÷åñêèé áðîíõèò è õàðàêòåðíûå
«áàëëîííûå» áðîíõîýêòàçû. Òå÷åíèå çàáîëå-
âàíèÿ òÿæåëîå. Ó áîëüíûõ ðàçâèâàåòñÿ äåôîð-
ìàöèÿ ãðóäíîé êëåòêè è êîíöåâûõ ôàëàíã
ïàëüöåâ ïî òèïó «áàðàáàííûõ ïàëî÷åê». Îò-
ìå÷àþòñÿ ïîñòîÿííûé âëàæíûé êàøåëü,
õðîíè÷åñêàÿ èíòîêñèêàöèÿ, íàðóøåíèå âåí-
òèëÿöèè êîìáèíèðîâàííîãî òèïà. Áðîíõîñêî-
ïè÷åñêè îïðåäåëÿåòñÿ êàòàðàëüíî-ãíîéíûé
èëè ãíîéíûé ýíäîáðîíõèò. Õàðàêòåðíà õðî-
íè÷åñêàÿ ãèïîêñåìèÿ è ôîðìèðîâàíèå ó ÷àñòè
áîëüíûõ ëåãî÷íîãî ñåðäöà. Ïðîöåññ îáû÷íî
äâóõñòîðîííèé, èíîãäà îí áûâàåò îäíî-
ñòîðîííèì ñ ëåãêèì òå÷åíèåì.

Ó äâóõ áîëüíûõ (äâà áðàòà) ñ ñèíäðîìîì
Âèëüÿìñà – Êåìïáåëëà è îëèãîôðåíèåé â
ðàííåì äåòñòâå áûë äèàãíîñòèðîâàí õðîíè-
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÷åñêèé áðîíõèò ñ íàãíîåíèåì áðîíõîýêòàçîâ.
Ó ñòàðøåãî áðàòà çàáîëåâàíèå áûñòðî ïðî-
ãðåññèðîâàëî, îñëîæíèëîñü ýìôèçåìîé ëåã-
êèõ, ïíåâìîñêëåðîçîì, ëåãî÷íûì ñåðäöåì è
ëåãî÷íî-ñåðäå÷íîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ ñ ëå-
òàëüíûì èñõîäîì â âîçðàñòå 21 ãîäà. Íà
âñêðûòèè áûëè âûÿâëåíû ñèììåòðè÷íûå
ãåíåðàëèçîâàííûå áðîíõîýêòàçèè, ïðèçíàêè
áðîíõèòà, ïíåâìîñêëåðîç, ýìôèçåìà ëåãêèõ,
ëåãî÷íîå ñåðäöå. Ó ìëàäøåãî áðàòà õðîíè-
÷åñêèé áðîíõèò ñ ãåíåðàëèçîâàííûìè áðîí-
õîýêòàçàìè ïðîòåêàë ñ ÷àñòûìè îáîñòðåíè-
ÿìè. Äèàãíîç Âèëüÿìñà – Êåìïáåëëà ïîä-
òâåðæäåí ñ ïîìîùüþ áðîíõîãðàôèè (ñèììåò-
ðè÷íûå ãåíåðàëèçîâàííûå âåðåòåíîîáðàçíûå
áðîíõîýêòàçû ñóáñåãìåíòàðíûõ è áîëåå ìåë-
êèõ áðîíõîâ, ðàñøèðÿþùèõñÿ ïðè âäîõå è
ñïàäàþùèõñÿ íà âûäîõå). Ïîñëå ëå÷åíèÿ àí-
òèáèîòèêàìè íàñòóïàëè ðåìèññèè, êîòîðûå
äëèëèñü 8–10 ìåñÿöåâ.

Ìû ïðåäïîëîæèëè ñèíäðîì Âèëüÿìñà –
Êåìïáåëëà ó îáîèõ áðàòüåâ, áåðÿ âî âíèìàíèå
îäíîòèïíîñòü ïîðàæåíèÿ. Ó ñèáñîâ íàðÿäó ñ
îëèãîôðåíèåé îòìå÷àëèñü íèçêèé ðîñò, äå-
ôîðìàöèÿ óøíûõ ðàêîâèí è êîíöåâûõ ôàëàíã
ðóê è íîã ïî òèïó « áàðàáàííûõ ïàëî÷åê», ãî-
òè÷åñêîå íåáî.Òðåòèé ñëó÷àé ñèíäðîìà Âèëü-
ÿìñà – Êåìïáåëëà áûë âåðèôèöèðîâàí ïðè
àóòîïñèè. Áîëüíàÿ 29 ëåò äâàæäû ëå÷èëàñü
â ïóëüìîíîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè ïî ïîâîäó
êàøëÿ ñ îáèëüíîé ãíîéíîé ìîêðîòîé (äî 1
ëèòðà â ñóòêè), ïîâûøåíèÿ òåìïåðàòóðû, âû-
ðàæåííîé îäûøêè. Ñ òðåõìåñÿ÷íîãî âîçðàñòà,
îñîáåííî âåñíîé è îñåíüþ, îòìå÷àëîñü îáîñò-
ðåíèå õðîíè÷åñêîãî áðîíõèòà. Ïîñëåäíèå
ãîäû ñòàëà ïðîãðåññèðîâàòü ëåãî÷íî-ñåðäå÷-
íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü. Ïðè îáúåêòèâíîì èññëå-
äîâàíèè îáðàùàëè íà ñåáÿ âíèìàíèå õðóï-
êîå òåëîñëîæåíèå, èíòåíñèâíûé öèàíîç ëè-
öà, øåè, êèñòåé, ñòîï. Îòìå÷àëîñü òàõèïíîý.
Â ïîäëîïàòî÷íûõ è ïîäìûøå÷íûõ îáëàñòÿõ
ðåçêî îñëàáëåííîå âåçèêóëÿðíîå äûõàíèå,
îáèëèå òðåñêó÷èõ õðèïîâ, òàõèêàðäèÿ, ãè-
ïîòîíèÿ, ïóëüñàöèÿ ïðàâîãî æåëóäî÷êà â ýïè-
ãàñòðàëüíîé îáëàñòè, óâåëè÷åííàÿ ïå÷åíü.

Ðåíòãåíîëîãè÷åñêè áûëè âûÿâëåíû ïðèç-
íàêè õðîíè÷åñêîãî áðîíõèòà ñ áðîíõîýêòà-
çàìè, äèôôóçíûé ïíåâìîñêëåðîç, ýìôèçåìà
ëåãêèõ, ëåãî÷íîå ñåðäöå. Áîëüíàÿ ïðèíèìà-
ëà àíòèáàêòåðèàëüíûå, ñåðäå÷íûå è ìî÷å-
ãîííûå ñðåäñòâà. Íàðàñòàþùàÿ ëåãî÷íî-ñåð-
äå÷íàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü ïðèâåëà ê ëåòàëüíî-
ìó èñõîäó. Êëèíè÷åñêèé äèàãíîç ñèíäðî-
ìà Âèëüÿìñà–Êåìïáåëëà ïîäòâåðæäåí íà
âñêðûòèè: âðîæäåííîå ãåíåðàëèçîâàííîå
íåäîðàçâèòèå õðÿùåâîãî êàðêàñà ñóáñåãìåí-
òàðíûõ è ïîñëåäóþùèõ áðîíõîâ ñ äèô-
ôóçíûìè áðîíõîýêòàçàìè, õðîíè÷åñêèé áðîí-
õèàëüíûé ïíåâìîñêëåðîç, ýìôèçåìà ëåãêèõ,
ëåãî÷íîå ñåðäöå.

Ñèíäðîì Êàðòàãåíåðà áûë äèàãíîñòèðî-
âàí ó äâóõ áîëüíûõ. Ýòî êîìáèíèðîâàííûé
(ñèñòåìíûé), íàñëåäñòâåííî îáóñëîâëåííûé
ïîðîê ðàçâèòèÿ ñ òðèàäîé ñèìïòîìîâ: îáðàò-
íîå ðàñïîëîæåíèå ñåðäöà (äåêñòðîêàðäèÿ) è
äðóãèõ âíóòðåííèõ îðãàíîâ, õðîíè÷åñêèé
áðîíõîëåãî÷íûé ïðîöåññ è ñèíóñîðèíîïàòèÿ.
Â îñíîâå ëåãî÷íîãî êîìïîíåíòà ïîðîêà ëåæèò
àíàòîìè÷åñêàÿ è ôóíêöèîíàëüíàÿ ïàòîëîãèÿ
ðåñíè÷åê ìåðöàòåëüíîãî ýïèòåëèÿ ñëèçèñòîé
îáîëî÷êè áðîíõîâ, ïðèâîäÿùàÿ ê íàðóøåíèþ
ìóêîöèëèàðíîãî êëèðåíñà, ÿâëÿþùåãîñÿ îñ-
íîâíûì ìåõàíèçìîì èõ ñàìîî÷èùåíèÿ. Â ðå-
çóëüòàòå ó áîëüíûõ ðàçâèâàåòñÿ òÿæåëûé
áðîíõîëåãî÷íûé ïðîöåññ, â îñíîâå êîòîðîãî
ëåæèò ðàñïðîñòðàíåííûé õðîíè÷åñêèé áðîí-
õèò. Íàðÿäó ñ ýòèì, ó áîëüíûõ ìîãóò îá-
íàðóæèâàòüñÿ ó÷àñòêè ïíåâìîñêëåðîçà ñ äå-
ôîðìàöèåé áðîíõîâ è áðîíõîýêòàçàìè, à òàê-
æå òèïè÷íî, òðóäíî ïîääàþùååñÿ ëå÷åíèþ
ïîðàæåíèå íîñîãëîòêè.

Òàêèì îáðàçîì, äèàãíîñòèêà ïîðîêîâ ðàç-
âèòèÿ îðãàíîâ äûõàíèÿ âîçìîæíà ïðè òùà-
òåëüíîì êëèíè÷åñêîì îáñëåäîâàíèè áîëüíî-
ãî – öåëåíàïðàâëåííîì ñáîðå àíàìíåçà è ïðà-
âèëüíîé îöåíêå êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ, èñ-
ïîëüçîâàíèè ðåíòãåíîëîãè÷åñêèõ ìåòîäîâ
èññëåäîâàíèÿ, àíãèîïóëüìîíîãðàôèè, áîëåå
÷àñòîì èñïîëüçîâàíèè áðîíõîãðàôèè, êîì-
ïüþòåðíîé òîìîãðàôèè.
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Î.Ñ. Á³ëü÷åíêî, ª.À. Áîëîêàäçå, Î.Â. Àâäººâà, ª.À. Êðàñîâñüêà
ÂÈÏÀÄÊÈ ÂÐÎÄÆÅÍÎ¯ ÏÀÒÎËÎÃ²¯ ÎÐÃÀÍ²Â ÄÈÕÀÍÍß

Ñïîñòåð³ãàëè 57 õâîðèõ ç ïîðîêîì ðîçâèòêó îðãàí³â äèõàííÿ ïðîòÿãîì 15 ðîê³â. Îïèñàëè âèïàäêè,
ùî íàéá³ëüø ÷àñòî çóñòð³÷àþòüñÿ, ÿê³ ä³àãíîñòóâàëè â êë³í³ö³: ñïîíòàííèé ïíåâìîòîðàêñ,
áðîíõîåêòàòè÷íà õâîðîáà, ã³ïîïëàç³ÿ ëåãåí³â, ïåðâèííà åìô³çåìà, ïîë³ê³ñòîç ëåãåíü, òðàõåî-
áðîíõîìåãàë³ÿ, ñèíäðîì Â³ëüÿìñà–Êåìïáåëëà, ñèíäðîì Êàðòàãåíåðà.

Êëþ÷îâ³ ñëîâà: ñïîíòàííèé ïíåâìîòîðàêñ, áðîíõîåêòàòè÷íà õâîðîáà, ã³ïîïëàç³ÿ ëåãåí³â,
ïåðâèííà åìô³çåìà, ïîë³ê³ñòîç ëåãåíü, òðàõåîáðîíõîìåãàë³ÿ, ñèíäðîì Â³ëüÿìñà–Êåìïáåëëà, ñèíäðîì
Êàðòàãåíåðà.

O.S. Bilchenko, E. A. Bolokadze, E.V. Avdeeva, K. A. Krasovskaya
CASES OF CONGENITAL ABNORMALITIES OF THE RESPIRATORY SYSTEM

During 15 years we have observed 57 patients with lung defects. In this article the most frequent cases
were described: polycystic lung disease, tracheobronchomegaly, Williams–Kempbell syndrome,
spontaneous pneumothorax, multiple bronchiectasis, lung hypoplasia, primary emphysema, Kartagener’s
syndrome.

Key words: polycystic lung diseas, tracheobronchomegaly, Williams–Kempbell syndrome, spontaneous
pneumothorax, multiple bronchiectasis, lung hypoplasia, primary emphysema, Kartagener’s syndrome.
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