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Верификация этиологии рецидивирующего обструктивного синдрома (РОС) у детей раннего возраста – сложная практическая задача. Трудности диагностики обусловлены:

1) ограниченными возможностями при сборе жалоб;

2) невозможностью сбора мокроты для исследования, определения функции внешнего дыхание;
3) инвазивностью и повышенным риском осложнений инструментальных методов диагностики – бронхографии, бронхоскопии;
4) недостаточной информированностью врачей о других (кроме инфекций и бронхиальной астмы) причинах рецидивирующего обструктивного синдрома, что связано с редкостью патологии и малым количеством публикаций в периодической медицинской печати по данной проблеме.

Анализ историй болезни детей раннего возраста, поступивших в грудное, пульмонологическое и аллергологическое отделения КУОЗ ОДКБ №1 г. Харькова по поводу РОС в 2008-2009 годах, показал, что практически всем детям при первичном осмотре устанавливался диагноз бронхиальной астмы (БА), назначалась длительная противовоспалительная терапия ингаляционными стероидами, что нежелательно при ряде нозологических форм и может ухудшить прогноз заболевания. 
Целью настоящей публикации является описание клинического наблюдения ребенка Алексея К., 4 лет, страдающего врожденной патологией трахеобронхиального дерева (трахеомаляция проксимального отдела трахеи, добавочный бронх справа) с целью повышения информированности врачей о редких формах патологии респираторной системы и привлечения внимания к данной проблеме.

Из анамнеза жизни известно, что ребенок родился от 1-ой беременности, протекавшей с анемией и постоянной угрозой срыва с первых недель беременности. Роды – в срок, с массой 3900 г, без асфиксии. Период новорожденности протекал без особенностей. На грудном вскармливании ребенок находился до 4 мес.
Впервые ребенок заболел в 4 месяца, когда появились кашель и шумное дыхание. Мальчик был госпитализирован, после обследования установлен диагноз врожденного стридора. Через несколько дней после выписки состояние ребенка вновь ухудшилось – появились кашель, одышка. В течение месяца было отмечено 5 эпизодов обструкции на фоне нормальной температуры, возникли апноэ. При обследовании были выявлены высокие титры IgМ и IgG к Chlamydia pneumonia и Mikoplasma; снижение уровня кальция в сыворотке крови до 1,8 ммоль/л. Установлен диагноз – Рецидивирующий обструктивный бронхит. Хламидийная и микоплазменная инфекция, персистирующее течение. Врожденный стридор. Транзиторное иммунодефицитное состояние. Спазмофилия, ларингоспазм. Ребенок получил несколько курсов антибактериальной терапии, противовоспалительную (преднизолон, флютиказон) и иммунотропную терапию. Мальчик был выписан в удовлетворительном состоянии и продолжал (по рекомендации педиатра) базисную противовоспалительную терапию флютиказоном дома, но кашель и «стридорозное» дыхание сохранялись. 

В возрасте 11 мес., учитывая рецидивирующий характер обструктивного синдрома, частые обострения на фоне нормальной температуры, без клинических признаков вирусной инфекции, наличие атопического дерматита, аллергических реакций в анамнезе (на иммуноглобулин), эозинофилию крови (12 %), был выставлен диагноз бронхиальной астмы. Учитывая отсутствие эффекта на фоне применения флютиказона, противовоспалительная терапия была усилена преднизолоном перорально и назначен кетотифен для длительного применения.
Впервые под наблюдение в ОДКБ №1 ребенок попал в возрасте 1 год 1 мес. К этому времени он перенес более 10 эпизодов бронхообструкции, негоспитальную двухстороннюю очаговую пневмонию. Ребенку выставлялись различные диагнозы, последним из которых был – бронхиальная астма. Мальчик получал мощную противовоспалительную терапию, включая системные гормоны, но положительной динамики на фоне проводимых мероприятий не отмечено.

В ОДКБ№1 ребенку была проведена санационо-диагностическая  бронхоскопия, которая позволила установить правильный диагноз – трахеобронхомаляция проксимального отдела трахеи и добавочный бронх правого главного бронха справа. В лечении были отменены системные и местные кортикостероиды, назначена антибактериальная терапия согласно чувствительности флоры, муколитики, ферменты, кинезотерапия. Мать была обучена основным правилам кинезотерапии. Установление правильного диагноза и комплексная реабилитация больного позволили впервые добиться длительной стабилизации состояния больного – более 2 лет у ребенка отмечалось только «стридорозное» дыхание и не повторялись обструктивные синдромы. 


В 3 года 10 месяцев мальчик перенес правостороннюю сегментарную пневмонию, негоспитальную, с обструктивным синдромом. После перенесенной пневмонии у ребенка вновь клинически отмечается рецидивирующий обструктивный синдром. В настоящее время ребенку 4 года. Он наблюдается в условиях многопрофильной клиники ОДКБ №1 пульмонологом, торакальным хирургом, иммунологом, физиотерапевтом. Клинические анализы крови, мочи, кала, биохимический анализ крови, иммунологический статус – без особенностей. Из дополнительных исследований проведена спиральная компьютерная томография – трахеальный и добавочного бронха не было выявлено. Для подтверждения диагноза и с целью санации была вновь проведена бронхоскопия: Заключение – трахеомаляция (нижняя треть трахеи), добавочный бронх верхней доли правого легкого. Гнойный эндобронхит.

Таким образом, был подтвержден диагноз врожденной патологии трахеобронхиального дерева.
Согласно литературных данных (Калмин О.В., 2000; Бородулин Б.Е., 2003), трахеомегалия (трахеоцеле, трахеобронхомегалия, трахеобронхомаляция, синдром Мунье-Куна) – редкая врожденная патология трахеобронхиального дерева. Первое описание данного порока принадлежит Мунье-Куну в 1932 г. Характер наследования – рецессивный. Поражаются преимущественно люди мужского пола. Большинство авторов описывают, что в детском возрасте заболевание протекает бессимптомно и распознается только после присоединения инфекции. Клинические проявления, как правило, возникают в возрасте 30-50 лет. Больные жалуются на постоянный мучительный кашель, который отличается своеобразным тембром, напоминающим блеяние козы. Объясняется такой характер кашля патологической податливостью стенок трахеи, их смыканием и вибрацией при кашлевых усилиях. Обычно кашель сопровождается выделением обильной силизисто-гнойной или гнойной мокроты. Иногда возникает незначительное кровохарканье. У многих больных имеют место прогрессирующая одышка при физической нагрузке, боли в груди при глубоком вдохе. При физикальном исследовании выслушиваются хрипы, преимущественно в нижних отделах легких, иногда характерный вибрирующий звук в области трахеи при форсированном выдохе. Прогноз при данной патологии  неблагоприятен – больные  не доживают до 50 лет.


Добавочный бронх правого главного бронха – результат эмбриопатии (нарушение на 8-9 неделе эмбрионального развития). Возможны 3 основных варианта дефекта: добавочный бронх заканчивается слепо и представляет собой дивертикул; при наличии кистозно измененной легочной ткани формируется киста легкого; а при наличии неизмененной легочной ткани имеет место добавочный сегмент легкого. У наблюдаемого больного, по видимому, имеет место добавочный сегмент.
Представленное наблюдение иллюстрирует сложность верификации этиологии РОС у детей раннего возраста. Для повышения эффективности диагностики рекомендуем последовательно исключать наиболее частые причины РОС, изложенные в классификации В.П. Алферова. Приведенная классификация – это алгоритм действий врача при консультации больного с РОС.
Этиологоия РОС в педиатрии (В.П. Алферов):

1. Заболевания органов дыхания:

1.1. Инфекционно – воспалительные заболевания (ОРЗ, бронхит, бронхиолит, пневмония)

1.2. Аллергические заболевания ( бронхиалная астма )

1.3. Бронхолегочная дисплазия

1.4. Пороки развития бронхолегочной системы

1.5. Опухоли трахеи и бронхов

2. Инородные тела трахеи, бронхов, пищевода

3. Заболевания аспирационного генеза   (гастроэзофагеальный рефлюкс, трахеопищеводный свищ, пороки развития желудочно – кишечного тракта, диафрагмальная грыжа)
4. Заболевания сердечно – сосудистой системы врожденного и приобретенного характера (аномалии крупных сосудов, врожденные неревматические кардиты, ВПС с гиперплазией малого круга кровообращения)

5. Заболевания центральной и периферической нервной системы:

5.1. Черепно- спинальная травма

5.2.  Детский церебральный паралич

5.3. Миопатии

5.4. Нейроинфекции (полиомиелит)

5.5. Эпилепсия, истерия

6. Наследственные аномалии обмена:

6.1. Муковисцедоз.
6.2. Синдром мальабсорбции.
6.3. Рахитоподобные заболевания.
6.4. Мукополисахаридозы.
6.5. Дефицит альфа-1-антитрипсина.
7. Врожденные и приобретенные иммунодефицитные состояния.
8. Редкие заболевания: синдром Лоуренса-Муна-Барде-Бидля, синдром Пипера, синдром Картагенера и др.

9. Прочие состояния:

9.1. Травмы и ожоги.
9.2. Отравления.
9.3. Воздействие различных физических и химических факторов внешней среды.
9.4. Сдавление трахеи и бронхов внелегочного происхождения.
Выводы
1. Верификация этиологии обструктивного бронхита у детей раннего возраста – сложная диагностическая задача.

2. При установлении клинического диагноза ребенку рекомендовано проведение дифференциального диагноза между нозологическими формами, представленными в классификации В.П. Алферова.

3. Информирование врачей практического здравоохранения о редких нозологических формах повышает эффективность диагностики.
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Реферат. Описаны сложности диагностики, клинические особенности, трудности терапии при наблюдении ребенка с врожденной патологией – трахеомаляцией проксимального отдела трахеи и добавочного бронха.
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Difficulties  of verification of aethiology of recurrent obstructive 






syndrome in the infants 
Feklin V.A., Davidenko E.V., Klymenko V.A.,  Pasichnik E.V. 

Summary. Difficulties of diagnostics, clinical features, and complexities of therapy are described in the child with a congenital pathology – tracheomalacia of proximal part of a trachea and an additional bronchus.
Key words:   obstructive   bronchitis, congenital pathology, tracheomalacia, additional bronchus.
Труднощі віріфікаціі етіологіі  обструктивного сіндрому у дітей ранього віку
Фьоклін В.О. , Давиденко О.В.,  Кліменко В.А. , Пасічник О.В.  

Резюме. Описані складності діагностики, клінічні особливості, труднощі терапії при спостереженні дитини з уродженою патологією – трахеомаляцією проксимального відділу трахеї та додаткового бронху.
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