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Резюме: Среди хронических неспецифических заболеваний легких 

(ХНЗЛ) у детей, включающих различные группы страданий, чрезвычайно 

важным вопросом для педиатрической пульмонологической практики 

являются врожденные пороки развития бронхолегочной системы (ВПРЛ). 

Являясь результатом нарушения этапов эмбриогенеза, ВПРЛ 

представлены большим разнообразием форм и имеют широчайший спектр 

клинических проявлений. Так, некоторые варианты ВПРЛ могут иметь 

бессимптомное течение или манифестировать лишь во взрослом возрасте и 

становятся причиной развития тяжелой дыхательной и сердечной 

недостаточности, другие требуют безотлагательного хирургического 

лечения in utero или в первые часы жизни новорожденного. 
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TREATMENT OF CONGENITAL LUNG MALFORMATIONS IN 

CHILDREN 

Resume: Among chronic non-specific lung diseases (HCL) in children 

with various groups of sufferings, congenital malformations of the 

bronchopulmonary system (VPRL) are an extremely important issue for 

pediatric pulmonological practice. 
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Being the result of a violation of the stages of embryogenesis, In PR are 

represented by a wide variety of forms and have the widest range of clinical 

manifestations. Thus, some variants of VPRL may have an asymptomatic course 

or manifest only in adulthood and cause the development of severe respiratory 

and heart failure, others require urgent surgical treatment in utero or in the first 

hours of a newborn's life. 

Keywords: congenital malformation, child's age, respiratory organs. 

 

Актуальность. Врожденные пороки развития (ВПР) принадлежат к 

числу актуальных проблем педиатрии[3,6,8,11]. Для педиатрической 

пульмонологической клиники чрезвычайно важен вопрос о пороках 

развития лёгких (ВПРЛ), которые по данным разных авторов составляют 

1,4 — 78% в структуре причин хронических воспалительных заболеваний 

бронхолегочной системы[1,4,5,7,9]. Разброс статистических данных 

обусловлен отсутствием единой классификационной схемы ВПРЛ, 

трудностями дифференциальной диагностики врожденной и 

приобретенной патологии, особенно на фоне выраженного 

воспалительного процесса[2,6,10,12]. 

Методы исследования. В последние годы ВПРЛ стали чаще 

выявляться на пренатальном этапе методом ультразвукового исследования 

(УЗИ) плода с 20 недель гестации. Однако диагностированные при УЗИ 

пороки легких у плода нередко являются поводом для необоснованного 

прерывания беременности. Прогноз и тактика ведения при ВПРЛ 

неоднозначны и требуют тщательного обследования плода и 

новорожденного. 

Цель исследования. На основе изучения клинико-

эпидемиологических особенностей врожденных пороков развития легких, 

перинатальных и отдаленных исходов обосновать тактику ведения 

пациентов. 
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Результаты исследования. Риск формирования ВПРЛ ассоциирован 

с влиянием неспецифических факторов: отягощенность по 

генеалогическому анамнезу (случаи врожденной и наследственной 

патологии у родственников (р=0,019)), профессиональные вредности 

(р<0,05), наличие вредных привычек у женщины (употребление алкоголя и 

никотиновая зависимость на ранних сроках беременности (р=0,011)). 

Наиболее благоприятными для жизни являются кистозные пороки и 

гипоплазия легкого, которые имеют относительно высокую выживаемость 

в сравнении с другими ВПРЛ (92,8 % и 10%, г=6,274, р=0,000). Смертность 

детей с ВПРЛ преимущественно связана с наличием МВПР (68,2%, 

г=6,128, р=0,000). 

В 77,3% случаев ВПРЛ дебютируют в течение периода детства с 

максимумом клинических проявлений в неонатальном периоде (44,3%). 

Однако доля бессимптомных случаев составляет 22,7%. Основными 

клиническими проявлениями ВПРЛ в неонатальном периоде являются 

респираторный дистресс (67,4%), пневмонии (48,8%) и диспноэ (18,6%). В 

раннем возрасте пороки легких дебютируют преимущественно клиникой 

бронхообструктивного синдрома и повторных респираторных инфекций 

(100%). У детей старшего возраста пороки легких проявляются 

повторными респираторными инфекциями (43%) либо дебютируют остро 

признаками спонтанного пневмоторакса (50%). 

Доля детей с нарушениями физического развития в группе ВПРЛ 

составляет 43,8%, что достоверно чаще, чем в группе здоровых детей 

(26%) (г=3,321, р=0,000). Чем раньше происходит клинический дебют 

порока, тем более выражена декомпенсация нервной системы и ниже 

резистентность организма в условиях заболевания (р=0,002). 

Исследование в динамике функции внешнего дыхания методами 

КБФГ и флоуметрии спокойного дыхания позволяет оценить степень 

компенсации патологического процесса у детей с ВПРЛ в раннем возрасте, 
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в том числе при бессимптомном течении, а также определить динамику 

заболевания соответственно предложенным стадиям течения ВПРЛ. 

Обоснован алгоритм ведения пациентов детского возраста с ВПРЛ. 

На основании оценки факторов риска разработаны критерии 

прогнозирования формирования и тяжелого течения ВПРЛ у детей. 

Установлено, что результаты оперативного лечения пациентов на стадии 

субкомпенсации заболевания превышают результаты оперативного 

лечения пациентов с признаками декомпенсации патологического 

процесса. Дальнейшее динамическое наблюдение за пациентами 

предполагает динамический контроль стандартных показателей 

спирометрии, а также относительного времени пикового потока на выдохе 

методом флоуметрии и АКРД в высокочастотном диапазоне методом 

бронхофонографии (для детей раннего возраста). 

Вывод. Представленные данные о частоте, структуре и 

перинатальных исходах ВПРЛ необходимы для организации помощи 

больным, разработки тактики ведения беременности, а также детей в 

постнатальном периоде при выявлении у плода данной патологии. 

Разработанная бальная шкала прогнозирования риска формирования 

и тяжести клинического течения ВПРЛ способствует повышению качества, 

своевременности диагностики и формированию адекватной тактики 

ведения детей с данной патологией. 

Обоснована необходимость ранней диагностики и своевременной 

хирургической коррекции ВПРЛ для снижения риска смертности, 

инвалидизации и повышения качества жизни ребенка. Разработанный 

алгоритм ведения детей с ВПРЛ будет способствовать улучшению 

показателей перинатальной заболеваемости и смертности. 
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