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Клинический случай / Clinical case
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Резюме
Множественные пороки развития являются актуальной проблемой в педиатрии. При ассоциации аномалий трахеобронхи-
ального дерева и врожденного порока сердца дыхательные нарушения могут утяжелять состояние пациента как в предопе-
рационном периоде, так и после кардиохирургического вмешательства. Представлен клинический случай пациента с множе-
ственными пороками развития с длительно протекавшим и плохо поддававшимся коррекции бронхообструктивным синдро-
мом, сочетавшимся с  пневмониями и  длительной гиповентиляцией. После операции по  поводу тетрады Фалло в  3  мес. 
мальчик длительно нуждался в ИВЛ в связи с двусторонней пневмонией, осложнившейся двусторонним пневмотораксом. 
В 7 мес. респираторная инфекция с бронхообструктивным синдромом и пневмонией потребовала госпитализации ребенка 
в отделение реанимации, а после разрешения затяжного процесса мальчик был выписан домой при продолжаю щейся кис-
лородной поддержке с помощью концентратора кислорода. Причиной дыхательной недостаточности пациента могла быть 
длительно сохраняющаяся гиповентиляция за  счет сужения левого главного бронха и  поствоспалительных изменений 
в результате последовательно перенесенных врожденной пневмонии, послеоперационной ИВЛ ассоциированной пневмо-
нии, осложненной двусторонним пневмотораксом, и повторных аспираций, возникавших на фоне порока развития мягкого 
неба. В возрасте 1 года 3 мес. ребенку установлен биодеградируемый стент в левый главный бронх. Просвет бронха восста-
новлен. После установки стента улучшились показатели физического и моторного развития мальчика, респираторные забо-
левания переносил редко, был единичный эпизод бронхообструктивного синдрома, в кислородной поддержке не нуждался. 
Таким образом, у пациентов с тетрадой Фалло целесообразна тщательная оценка состояния трахеобронхиального дерева 
с целью выработки соответствующего плана лечения при выявлении нарушений. Совместная работа врачей – специалистов 
в различных областях оказания помощи педиатрическим пациентам является основой для благоприятного прогноза в плане 
полноценного роста и развития пациентов с множественными пороками развития. 
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Abstract
Concomitant congenital malformations are an actual problem in pediatrics. Association of tracheobronchial tree anomalies and 
congenital heart disease (CHD) could be the cause of the patient’s condition deterioration before and after cardiac surgery. We 
present a  clinical case of  a patient with multiple malformations with a  long-term and poorly corrected broncho- obstructive 
syndrome, combined with pneumonia and hypoventilation. After surgery for  tetralogy of  Fallot at 3 months, the boy needed 
mechanical ventilation for a long time due to bilateral pneumonia complicated by bilateral pneumothorax. At 7 months, a respi-
ratory infection required hospitalization in the intensive care unit. When pneumonia resolved, the boy was discharged home with 
continued oxygen support using an oxygen concentrator. The  reason for  the patient’s prolonged respiratory failure could be 
explained by prolonged hypoventilation due to narrowing of  the  left main bronchus and consecutive congenital pneumonia, 
repeated aspirations, and postoperative mechanical ventilation- associated pneumonia with bilateral pneumothorax. At the age 
of 1 year 3 months in the Department of Thoracic Surgery of St. Vladimir’s biodegradable stent in the left main bronchus was 
installed. The bronchus lumen was restored. The boy did not need oxygen support, and his physical and motor development 
indicators improved. Thus, in patients with tetrad of Fallot, a thorough assessment of the condition of the tracheobronchial tree 
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ВВЕДЕНИЕ

Врожденные пороки развития являются актуальной 
проблемой педиатрии, оставаясь второй по частоте при-
чиной младенческой смертности  [1]. Порядка 30% всех 
пороков приходится на долю патологии сердца, которая 
встречается с частотой 8 случаев на 1 тыс. живорожден-
ных. Совершенствование диагностических алгоритмов, 
доступность и  своевременность хирургической помощи 
привели к улучшению прогноза у пациентов, однако ряд 
вопросов требует дальнейших исследований  [2]. Одной 
из  сложных диагностических и  терапевтических задач 
является проблема сочетания пороков различных орга-
нов и  систем. Ассоциация аномалий строения бронхов 
с  другими врожденными структурными нарушениями 
не  является редкостью. Ряд исследователей указывают 
на  сочетание сердечно- сосудистых аномалий с  различ-
ными вариантами стенозов трахеобронхиального дерева 
у  2,5–3% пациентов  [3]. В  случае сочетания аномалии 
трахеобронхиального дерева и  врожденного порока 
сердца  (ВПС) дыхательные нарушения могут утяжелять 
состояние пациента как в  предоперационном периоде, 
так и  после кардиохирургического вмешательства  [4]. 
Существует риск гиподиагностики бронхолегочной пато-
логии у  детей с  сердечной недостаточностью. В  то  же 
время аномалии развития бронхов могут быть симптома-
тическими, приводить к  рецидивирующей пневмонии, 
кровохарканью, одышке  [5]. Важно учитывать возмож-
ность нарушения трахеобронхиальной анатомии у паци-
ентов с пороками сердца при необходимости хирургиче-
ского вмешательства [6]. 

Мы представляем клинический случай пациента 
с множественными пороками развития с длительно про-
текавшим и плохо поддававшимся коррекции бронхооб-
структивным синдромом, сочетавшимся с пневмониями. 

КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

Первая госпитализация пациента в  Детскую город-
скую клиническую больницу святого Владимира  (ДГКБ  
св. Владимира)  (Москва) состоялась в  возрасте 7  мес. 
в отделение реанимации в связи с тяжелой дыхательной 
недостаточностью.

Из  анамнеза известно, что ребенок от  второй бере-
менности, протекавшей на фоне токсикоза легкой степе-
ни в первом триместре, острой респираторной вирусной 
инфекции без повышения температуры и  отеками 

в третьем триместре, от здоровой матери 24 лет. При пла-
новом обследовании в  34  нед. беременности у  плода 
выявлена тетрада Фалло, диагностирована плацентарная 
недостаточность, задержка внутриутробного развития 
плода  (ЗВРП) 3-й степени, хроническая внутриутробная 
гипоксия. Роды вторые, самостоятельные на  сроке 
39–40  недель. Околоплодные воды густомеконеальные. 
Оценка по  шкале Апгар 7/7  баллов. Вес при рождении 
2080 г (ниже 1 p – 3,24 z), длина 45 см (ниже 1 p – 3 z). 

Состояние при рождении расценивалось как тяжелое 
за  счет дыхательной недостаточности, угнетения цен-
тральной нервной системы, ВПС, морфофункциональной 
незрелости, внутриутробной гипотрофии. Первые 5 суток 
после рождения проводилась неинвазивная вентиляция 
легких с постоянным положительным давлением в дыха-
тельных путях (CPAP) в условиях отделения реанимации, 
затем получал кислород диффузно и  быстро перестал 
нуждаться в  кислородной поддержке, был переведен 
в отделение патологии новорожденных. Домой выписан 
в 1 мес. с диагнозом «врожденная пневмония, дыхатель-
ная недостаточность 1-й степени; ВПС  (тетрада Фалло), 
недостаточность кровообращения 2А стадии; легочная 
гипертензия; внутриутробная гипоксия, церебральная 
депрессия; расщелина мягкого неба; неонатальная желту-
ха на  фоне морфофункциональной незрелости; малый 
размер плода для гестационного возраста (ЗВРП по гипо-
трофическому типу)».

В  3  мес. на  фоне постепенного нарастания недоста-
точности кровообращения с признаками 2Б стадии, кри-
тического состояния по  ВПС в  Национальном медицин-
ском исследовательском центре сердечно- сосудистой 
хирургии имени А.Н. Бакулева  (НМИЦ ССХ имени 
А.Н. Бакулева) ребенку была проведена радикальная кор-
рекция тетрады Фалло с  агенезией клапана легочной 
артерии и  умеренным инфундибулярным стенозом, 
сопутствующим аневризматическим расширением ствола 
и  ветвей легочной артерии. После пластики выводного 
отдела и  ствола легочной артерии ксеноперикардиаль-
ной заплатой с моностворкой в условиях искусственного 
кровообращения и  гипотермии в  послеоперационном 
периоде ребенок длительно нуждался в  респираторной 
поддержке: искусственная вентиляция легких (ИВЛ) про-
водилась в течение полутора месяцев. Была диагностиро-
вана двусторонняя пневмония, осложнившаяся двусто-
ронним пневмотораксом. В этот период мальчик получил 
несколько курсов поликомпонентной антибактериальной 
терапии. По данным компьютерной томографии (КТ) лег-

is advisable in order to develop an appropriate treatment plan if needed. The collaboration of specialists in various fields of care 
for pediatric patients is the basis for a favorable prognosis in terms of the full growth and development of patients with multiple 
malformations.
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ких в послеоперационном периоде в 3 мес. 23 дня были 
выявлены участки повышенной и пониженной воздушно-
сти в  паренхиме легких, что соответствовало симптому 
мозаичной перфузии, сегментарные участки консолида-
ции легочной ткани, расцениваемые как поствоспали-
тельные изменения. Визуализировано сужение левого 
главного бронха между левой легочной артерией  (ЛЛА) 
и  нисходящей аортой. Неоднократно консультирован 
очно и заочно торакальными хирургами.

На  фоне проводимой терапии состояние мальчика 
постепенно улучшилось. При выписке в  возрасте 5  мес. 
8 дней явления сердечной недостаточности были выра-
жены меньше, признаки дыхательной недостаточности 
в покое отсутствовали, однако при нагрузке сохранялось 
умеренное втяжение уступчивых мест грудной клетки 
с  нарастанием частоты дыхания. Вес составлял 4030  г 
(< 1 p; –5,23 z).

Следующие 2 мес. мальчик находился дома, чувствовал 
себя хорошо, сосал сам, не срыгивал, в весе прибавил 2 кг. 

В  7  мес. 5  дней после заболевания старшей сестры 
и матери у ребенка появились респираторные симптомы, 
потребовавшие госпитализации в отделение реанимации 
и интенсивной терапии. Тяжесть состояния была обуслов-
лена дыхательной недостаточностью 2-й степени на фоне 
бронхообструктивного синдрома. Подтвержденная рент-
генологически правосторонняя верхнедолевая пневмо-
ния трактовалась как внебольничная с невозможностью 
исключить аспирацию у  ребенка с  расщелиной мягкого 
неба. Аускультативно определялись сухие и  влажные 
хрипы в  легких, выраженная тахикардия. В  анализах 
крови обращали на себя внимание нейтрофильный сдвиг 
при отсутствии выраженного лейкоцитоза (L 13,4 · 109/л, 
нейтр. 67%, эоз. 2%, баз. 1%, лимф. 22%, мон. 8%, СОЭ 
12  мм/ч), минимальное повышение СРБ  (6,9  мг/л); уро-
вень прокальцитонина в  динамике не  был изменен. 
В мазке со  слизистой оболочки ротоглотки обнаружены 
чувствительный к  оцениваемому спектру антибиотиков 
Streptococcus pneumoniae и  полирезистентная Klebsiella 
pneumoniae.

Назначенная антибактериальная терапия и  стандарт-
ное лечение бронхообструктивного синдрома проводи-
лись без существенного эффекта. На 7-е сутки пребывания 
в отделении состояние ухудшилось: появилась фебрильная 
лихорадка, несмотря на разрешение пневмонии рентгено-
логически, усилилось беспокойство, наросла дыхательная 
недостаточность, что потребовало респираторной под-
держки. Проведена смена антибактериальной терапии. 
Лихорадка отмечалась в течение 10 суток. 

Следует отметить, что кардиологическое обследова-
ние не  выявило признаков прогрессирования недоста-
точности кровообращения, функциональное состояние 
сердца соответствовало обычным параметрам после 
перенесенной оперативной коррекции порока сердца.

В связи с сохранявшейся бронхообструкцией прове-
дено дополнительное обследование для исключения 
атипичной инфекции: в  мазках из  носа и  ротоглотки 
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydophila pneumoniae мето-
дом полимеразной цепной реакции  (ПЦР) не выявлены. 

Маркеры спектра герпес- вирусных возбудителей  (цито-
мегаловирус, вирусы Эпштейна – Барр, простого герпеса 
I, II типа, герпеса VI типа) не обнаружены методом ПЦР 
при исследовании сыворотки крови. Исключено течение 
туберкулеза: диаскинтест отрицательный. 

Отрицательные результаты скрининга новорожденно-
го с  высокой вероятностью исключали у  ребенка 
муковисцидоз. 

Данные анамнеза свидетельствовали против течения 
бронхолегочной дисплазии: у  доношенного ребенка, 
нуждавшегося в  респираторной поддержке щадящими 
методами лишь в течение 5 суток после рождения, с отсут-
ствием кислородозависимости, этот диагноз не  под-
тверждался. Отсутствие выраженных респираторных 
нарушений в  неонатальном периоде позволило также 
опровергнуть гипотезы о врожденных дефектах сурфак-
танта и различных вариантах альвеолярной дисплазии.

Генетическое исследование, направленное на диагно-
стику синдрома Ди Джорджи у  мальчика с  сочетанием 
ВПС, расщелины мягкого неба, отсутствием тимуса, 
не выявило делеции участка длинного плеча 22-й хромо-
сомы. Позже были получены анамнестические данные 
о нормальном размере тимуса после рождения ребенка. 

Длительное течение бактериального процесса требова-
ло оценки иммунологического статуса. Было проведено 
исследование с  количественным анализом кольцевых 
участков ДНК T- и  В-лимфоцитов  – TREC  (T-cell receptor 
excision circles) и  KREC  (kappa- deleting recombination 
excision circle) и  выявлено снижение в  100  раз уровня 
TREC (1,05 х 103 при норме 1,2–1,6 х 105) при нормальных 
значениях KREC (1,89 х 104, норма 1 х 103–105), что могло 
быть объяснено последствием тимэктомии, состоявшейся 
в  рамках радикальной оперативной коррекции тетрады 
Фалло. Выявленная иммунологическая особенность могла 
влиять на течение воспалительных процессов, но не объяс-
няла исчерпываю ще клиническую симптоматику ребенка.

При впервые выполненной на фоне некупирующейся 
бронхообструкции трахеобронхоскопии (ТБС) было выяв-
лено сужение левого главного бронха в  щелевидную 
форму в передне- заднем направлении на 2/3 просвета. 
Данные КТ органов грудной клетки, выполненной 
в  7,5  мес., подтвердили стеноз левого главного бронха, 
а также выявили изменения, описанные как фиброз 7, 9, 
10-го сегмента левого легкого и фиброз 1, 2, 6, 9, 10-го 
сегмента справа. Остальные отделы паренхимы были 
неравномерно пневматизированы, определялись участки 
гиповентиляции в задних отделах легких.

ОБСУЖДЕНИЕ

Длительно сохранявшаяся дыхательная недостаточ-
ность определяла тяжесть состояния нашего пациента 
и требовала расшифровки причины. С одной стороны, его 
состояние могло быть объяснено распространенным 
фиброзом легких. Известно, что постинфекционные 
необратимые изменения легочной ткани – самая частая 
причина интерстициального поражения легких у детей [7]. 
Среди возможных причин необратимого изменения 
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легочной ткани в описываемом нами случае исключался 
облитерирующий бронхиолит из-за длительного выздо-
ровления от  респираторной инфекции с  последующим 
развитием хрипов и одышки  [8]. Однако проанализиро-
ванные вместе данные анамнеза и обследования позво-
лили сделать вывод, что выявленные изменения могут 
быть связаны с  длительной гиповентиляцией за  счет 
сужения левого главного бронха у ребенка и последова-
тельно перенесенными врожденной пневмонией, повтор-
ными аспирациями и послеоперационной ИВЛ ассоции-
рованной пневмонией, осложненной двусторонним пнев-
мотораксом с полным коллабированием левого легкого. 

В литературе есть данные о повышенной частоте ано-
малий трахеобронхиального дерева у пациентов с тетра-
дой Фалло [9, 10]. При варианте порока с агенезией кла-
пана легочной артерии происходит выраженная дилата-
ция центрального легочного русла, что приводит к сдавле-
нию легочными сосудами рядом расположенных струк-
тур, таких как трахея, главный и долевые бронхи1. В таком 
случае с  рождения преобладают легочные симптомы, 
заболевание протекает тяжело [11]. Согласно исследова-
нию G. Chassagnon et al. корреляция трахеобронхиальных 
стенозов с аномалиями по диаметру  (гипоплазия легоч-
ной артерии) или количеству  (основные аортопульмо-
нальные коллатеральные артерии) легочных сосудов при 
тетраде Фалло отсутствует, следовательно, механическое 
сдавление – не единственная причина нарушений со сто-
роны трахеобронхиального дерева при этом пороке [12]. 
Описано сочетание трахео- и бронхомаляции и тетрады 
Фалло у детей [13].

В нашем случае у ребенка был как раз вариант тетра-
ды Фалло с агенезией клапана легочной артерии, и суже-
ние левого главного бронха могло быть объяснено ано-
мальным развитием ветвей ЛА, документированным при 
проведении в предоперационном периоде ангиографии 
в НМИЦ ССХ имени А.Н. Бакулева, показавшей аневриз-
матическое расширение ствола легочной артерии и  ее 
ветвей со  сдавлением бронхиального дерева. Однако 
прямого подтверждения сужения левого главного бронха 
при бронхоскопии до  проведения 
радикальной коррекции тетрады 
Фалло с  использованием кондуита 
с  моностворкой получено не  было. 
В  ряде случаев стенозирование 
именно левого главного бронха воз-
никает вторично после проведения 
оперативного лечения ВПС.

На  фоне комплексной терапии 
бронхообструктивный синдром 
к  8,5  мес. был купирован, однако 
у  ребенка сохранялась кислородоза-
висимость: при нагрузке появлялись 
признаки дыхательной недостаточно-
сти. Описанный по  данным КТ рас-
пространенный фиброз вышел 
на  первый план в  трактовке причин 

1 Козырев И.А. Результаты ранней радикальной коррекции 
тетрады Фалло: дис. ... канд. мед. наук. СПб.; 2019. 123 с.

кислородозависимости, было рекомендовано признание 
паллиативного статуса пациента. Ребенок был выписан 
домой на  кислородной поддержке с  концентратором 
кислорода.

Дома мальчик постепенно прибавлял в весе, необхо-
димость в дотации кислорода уменьшалась. Тем не менее 
при осмотре в  9,5  мес. была отмечена одышка, а  при 
форсированном дыхании втяжение уступчивых мест 
грудной клетки. 

Так как стеноз левого главного бронха закономерно 
усугублял вентиляционные проблемы у ребенка с доку-
ментированным фиброзом легких по данным КТ, в 11 мес. 
мальчик был планово госпитализирован в  отделение 
торакальной хирургии с целью подготовки к стентирова-
нию левого главного бронха. Особо хотелось бы обратить 
внимание, что при вновь выполненной КТ фибротические 
изменения, зафиксированные ранее, не  были описаны. 
Фотографии сужения левого главного бронха на основе 
видеозаписи ТБС приведены на рис. 1, 2. 

В 1 год 1 мес. респираторная инфекция вновь потре-
бовала госпитализации ребенка в  отделение реанима-
ции в связи с выраженностью дыхательной недостаточ-
ности, однако этот тяжелый эпизод разрешился значи-
тельно быстрее. 

В  возрасте 1  года 3 мес. 24 дней в отделении тора-
кальной хирургии ребенку установлен биодеградируе-
мый стент в левый главный бронх. Просвет бронха вос-
становлен. Фотографии на  основе контрольной ТБС, 
выполненной через неделю после стентирования, пред-
ставлены на рис. 3, 4а, 4б.

В последнее время в медицине все шире используются 
биодеградируемые материалы для восстановления прохо-
димости сосудов, желчевыводящих путей, трахеи и брон-
хов  [14]. Эффективность и безопасность малоинвазивных 
методик с использованием биосовместимых и биодегра-
дирующих материалов позволили начать их использова-
ние в  педиатрии  [15]. В  пульмонологии накапливается 
успешный опыт использования биодеградируемых стентов 
при различных заболеваниях, сопровождаю щихся выра-

 Рисунок 1. Трахеобронхоскопия: суже-
ние левого главного бронха в сравне-
нии с правым

 Figure 1. Tracheobronchoscopy: steno-
sis in the left main bronchus as com-
pared to the right one

 Рисунок 2. Трахеобронхоскопия: суже-
ние левого главного бронха на протяже-
нии 12 мм в передне-заднем направлении

 Figure 2. Tracheobronchoscopy: steno-
sis in the left main bronchus (12 mm) in 
the anterior-posterior direction



240 МЕДИЦИНСКИЙ СОВЕТ 2022;16(1):236–242

Кл
ин

ич
ес

ки
й 

сл
уч

ай
 /

 п
ра

кт
ик

а

женной потенциально необратимой обструкцией респира-
торного тракта [16, 17]. Сотрудниками отделения торакаль-
ной хирургии ДГКБ св. Владимира проведено полтора 
десятка уникальных операций по стентированию пациен-
тов, переведенных из  НМИЦ ССХ имени А.Н. Бакулева, 
с оперативно скорригированными ВПС, у которых наблю-
дались выраженные вентиляционные нарушения в после-
операционном периоде, связанные с  компрессионными 
стенозами бронхиального дерева, и которых удалось снять 
с ИВЛ после установки биодеградируемых стентов. 

Ряд авторов указывают на необходимость тщательного 
наблюдения за  пациентами, подвергшимися процедуре 
установки таких стентов в связи с риском повторных стено-
зов [18]. Действительно, сочетание ВПС с пороками в виде 
трахеобронхиальной маляции может создавать у  пациен-
тов риски рестенозирования после полной биодеградации 
установленных стентов, в т. ч. с развитием клапанных меха-
низмов, поэтому в сроки через 5–6 мес. после стентирова-
ния пациентам проводят контрольные обследования.

Особенность описываемого нами случая заключается 
в отсроченности процедуры установки биодеградируемо-
го стента в левый главный бронх, проведенной через год 
после радикальной операции по поводу тетрады Фалло.

После успешной установки стента ребенок скачко-
образно улучшил показатели физического разви-
тия (показатель массы за 4 мес. после операции сместил-
ся от  уровня –2SD до  медианного значения согласно 
возрасту и  полу ребенка), начал ходить в  полтора года. 
В  течение года после операции редкие респираторные 
инфекции не  требовали госпитализации, не  нуждался 
в кислородной поддержке. 

В возрасте 2 лет 3 мес. мальчик был госпитализирован 
в  инфекционное отделение ДГКБ св. Владимира с  диа-
гнозом острой инфекции верхних дыхательных путей 
и  фебрильной лихорадкой в  течение 5  дней, рвотой 
на  высоте кашля. При обследовании маркеры бактери-
ального воспаления положительны  (лейкоцитоз за  счет 
относительного и  абсолютного нейтрофилеза, уровень 
СРБ 55 мг/л, ускорение СОЭ до 36 мм/ч). Диагноз пневмо-
нии был исключен на основании данных рентгенологиче-
ского исследования и  КТ органов грудной клетки. 
По  результатам КТ выявлены признаки сужения левого 
главного бронха до  2  мм на  протяжении 3  мм, а  также 
участки вздутия легочной ткани 1–3-го сегментов верх-
ней доли левого легкого, 4-го и 8-го сегментов правого 
легкого, гиповентиляции 9-го, 10-го сегментов левого 

 Рисунок 3. Контрольная трахеоброн-
хоскопия через 7 дней после стентиро-
вания: просвет левого главного бронха 
восстановлен

 Figure 3. Control tracheobronchoscopy 
7 days after stenting: the lumen of the 
left main bronchus was restored

 Рисунок 4. Контрольная трахеобронхоскопия через 7 дней после стентирования: 
просвет левого главного бронха на границе со стентом (а) и на протяжении 
стента (б)

 Figure 4. Control tracheobronchoscopy 7 days after stenting: lumen of the left main 
bronchus at the border with the stent (a) and along the stent (b)

а б

 Рисунок 5. Контрольная трахеобронхоскопия через 2 года 1 месяц после стентирования
 Figure 5. Control tracheobronchoscopy 2 years 1 month after stenting

Асимметрия устьев главных бронхов за счет сужения просвета левого главного бронха в месте компрессии сосудистым кондуитом на 1/2 диаметра (а); прохождение места сужения левого 
главного бронха при ТБС (б), далее проходимость бронха не нарушена (в)
Asymmetry of the main bronchial ostia due to 1/2 diameter (a) stenosis in the lumen of the left main bronchus at the site of compression by the vascular conduit; passage of the stenosis in the 
left main bronchus in TBS (b), further bronchus patency is not impaired (c)

а б в
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легкого. КТ не  является динамическим исследованием, 
поэтому просвет бронха может быть зафиксирован 
на  любой фазе акта дыхания, в  т. ч. в  момент спадения 
до  минимального своего размера. Это не  позволяет 
использовать КТ в качестве эталонного метода для оцен-
ки бронхиальной проходимости. Неравномерность пнев-
матизации сегментов легкого по  данным КТ на  фоне 
этого эпизода респираторной инфекции, протекавшей 
без бронхиальной обструкции, не проявляла себя клини-
чески, что являлось основанием для контрольного иссле-
дования в плановом порядке. Ребенок был консультиро-
ван торакальным хирургом, в  хирургическом лечении 
не  нуждался. Контрольная ТБС в  этот период активной 
респираторной инфекции не проводилась. Ребенок полу-
чал антибактериальную терапию парентерально и  был 
выписан домой для продолжения лечения в амбулатор-
ном порядке на третьи сутки госпитализации. 

На  момент написания статьи мальчику 3  года 5  мес. 
За прошедший год респираторной инфекцией с температу-
рой болел 1 раз, эпизоды обструктивного синдрома отсут-
ствовали. Ребенок при осмотре активен, одышки нет. 
27.09.2021, в  3  года 4  мес. 25  дней, мальчику проведена 
контрольная ТБС: выявлен короткий участок сужения про-
света левого главного бронха в месте компрессии сосуди-
стым кондуитом на 1/2 диаметра (рис. 5а). Сужение функци-
онально незначимо, проходимость бронха далее не нару-
шена  (рис.  5б, 5в). Ребенку рекомендованы консультация 
торакального хирурга и контрольная ТБС в динамике перед 
поступлением в  школу. Мальчик продолжает наблюдаться 
кардиологом, иммунологом, готовится к оперативному лече-
нию в связи с пороком развития средней зоны челюстно- 
лицевой области – расщелиной мягкого неба слева.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Длительное течение осложненных пневмоний 
у ребенка после хирургической коррекции ВПС привело 
к формированию поствоспалительных изменений парен-
химы легких. Одним из  ключевых факторов, поддержи-
вавших гиповентиляцию легких, было сужение левого 
главного бронха вследствие аномального развития вет-
вей легочной артерии, аневризматического расширения 
ее ствола и ветвей со сдавлением бронхиального дерева 

при тетраде Фалло. Потребовалась тщательная диагно-
стика с  учетом как врожденных, так и  приобретенных 
факторов риска для установления причины тяжелого 
и  длительного течения респираторных нарушений 
на  фоне инфекционного процесса. После проведенной 
коррекции стеноза левого главного бронха ребенок 
перенес несколько эпизодов респираторных инфекций 
нетяжелого течения без дыхательной недостаточности. 

Лучевые методы диагностики требуют правильной 
трактовки полученных результатов с учетом их возмож-
ностей. Если рентгенография не позволяет визуализиро-
вать поствоспалительные изменения, то  для КТ свой-
ственна гипердиагностика фибротических изменений 
при оценке на ранних сроках после перенесенных тяже-
лых эпизодов воспаления паренхимы легких с сопутству-
ющей бронхообструкцией и гиповентиляцией отдельных 
сегментов. Это требует выработки четкого протокола для 
вынесения КТ заключения о наличии фиброза с  учетом 
критерия времени. Во  всех случаях результаты инстру-
ментальных исследований должны трактоваться с учетом 
анамнеза и клинической картины заболевания, нередко 
с необходимостью динамической оценки.

Детям перед оперативной коррекцией ВПС с анома-
лиями присердечных сосудов рекомендована оценка 
состояния респираторного тракта. Ведущим методом 
диагностики пороков развития и компрессионных изме-
нений трахеобронхиального дерева является фиброла-
ринготрахеобронхоскопия. Этот метод позволяет объек-
тивно оценить локализацию, протяженность, степень 
выраженности стенозов, провести необходимые измере-
ния при наличии показаний к  стентированию и  осуще-
ствить адекватный послеоперационной контроль 
за  состоянием вентиляционной и  дренажной функции 
трахеи и бронхов в ближайшие и отдаленные сроки.

Совместная работа врачей – специалистов в различ-
ных областях оказания помощи педиатрическим пациен-
там является основой для благоприятного прогноза 
в  плане полноценного роста, развития и  обеспечения 
качества жизни пациентов с множественными пороками 
развития. 
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