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БА	 –	бронхиальная астма
БОС	 –	бронхообструктивный синдром
ЖЕЛ	 –	жизненная емкость легких 
НДСТ	–	недифференцированная дисплазия соединительной 	

	 	 ткани
ОФВ1	–	объем форсированного выдоха за 1-ю секунду 

ОФВ1/ЖЕЛ	–	индекс Тиффно 
ПСВ	 –	пиковая объемная скорость при выдохе 
СОС 25-75	 –	средняя мгновенная объемная скорость в интер-	

	 	 вале от 25 % до 75 % ФЖЕЛ 
ФВД	 –	функция внешнего дыхания
ФЖЕЛ	 –	форсированная жизненная емкость легких
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Обследовано 117 детей в возрасте от 5 до 15 лет с заболеваниями, сопровождающимися рецидивирующим 
бронхообструктивным синдромом (БОС). Клинико-функциональные особенности БОС оценивались среди пациен-
тов, у которых имелось не менее 8 внешних стигм дисэмбриогенеза как маркеров недифференцированной диспла-
зии соединительной ткани – НДСТ (I группа), и у 60 детей без внешних маркеров соединительнотканной дисплазии 
(II группа).

У больных с БОС на фоне НДСТ отмечался преимущественно проксимальный характер нарушения проходимости 
бронхиального дерева. Множественные фенотипические признаки НДСТ, обусловливающие морфофункциональ-
ные изменения бронхолегочной системы, коррелировали с наиболее ранней по возрасту манифестацией, более 
тяжелым и длительным проявлением синдрома бронхиальной обструкции. Знание этих параметров имеет значение 
для оценки прогноза и коррекции терапевтических мероприятий. 

Ключевые слова: дети, недифференцированный синдром дисплазии соединительной ткани, бронхообструктив-
ный синдром

117 children aged from 5 to 15 years with diseases accompanied by recurrent broncho-obstructive syndrome (BOS) were 
examined. Clinical and functional features of BOS were assessed among patients who had at least 8 external stigmas of dis-
embriogenesis as markers of Undifferented Connectivc Tissue Dysplasia  (UCTD) (I group) and 60 children without external 
markers of connective tissue dysplasia (II group).

In patients with the BOS on the background of UCTD, the proximal nature of the violation of the patency of the bron-
chial tree was observed. Multiple phenotypic signs of UCTD, causing morphofunctional changes in the bronchopulmonary 
system, correlated with the earliest manifestation of age, more severe and prolonged manifestation of the BOS in children. 
Knowledge of these parameters is useful for the timely prevention of adverse prognosis and the appropriate correction of 
therapeutic measures.
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Формирование рецидивирующего течения 
бронхообструктивного синдрома и его кли-
нические особенности обусловлены многи-

ми факторами, среди которых присутствуют со-
единительнотканные дисплазии. В клинической 
практике недифференцированная дисплазия 

соединительной ткани (НДСТ) проявляется ря-
дом диспластикозависимых синдромов, одним 
из которых является бронхолегочный. Морфо-
логические изменения бронхолегочной системы 
при НДСТ приводят к функциональным измене-
ниям мышечно-хрящевого каркаса трахеоброн-



89

МЕДИЦИНСКИЙ ВЕСТНИК СЕВЕРНОГО КАВКАЗА 
2019. Т. 14. № 1.1

Medical news of north caucasus
2019. Vоl. 14. Iss. 1.1

89

хиального дерева и альвеолярной ткани, делая 
их повышенно-эластичными, что отрицательно 
сказывается на дренажной функции бронхов и 
стромальной устойчивости альвеол [1, 2].

Бронхообструктивный синдром (БОС) связан с 
нарушением бронхиальной проходимости функцио-
нального или органического происхождения. Клини-
ческие проявления его складываются из удлинения 
выдоха, появления экспираторного шума (свистя-
щее, шумное дыхание), приступов удушья, участия 
вспомогательной мускулатуры в акте дыхания, часто 
развивается малопродуктивный кашель. Бронхоле-
гочные нарушения при НДСТ описываются как гене-
тически обусловленные изменения архитектоники 
легочной ткани в виде деструкции межальвеолярных 
перегородок, недоразвития эластических и мышеч-
ных волокон в мелких бронхах и бронхиолах, ведущие 
к повышенной растяжимости и сниженнию эластич-
ности легочной ткани [3, 4]. 

Работы по изучению особенностей течения 
бронхообструкции у детей на фоне недифферен-
цированной дисплазии соединительной ткани не-
многочисленны, научные данные неоднозначны, а не-
редко – противоречивы.

Цель  – выявить особенности клинического тече-
ния и отдельных показателей функции внешнего ды-
хания (ФВД) при обструктивном синдроме у детей с 
фенотипическими признаками недифференцирован-
ной дисплазии соединительной ткани.

Материал и методы. Обследовано 117 детей 
в возрасте от 5 до 15 лет с заболеваниями, сопро-
вождающимися рецидивирующим БОС. Клинико-
функциональные особенности БОС оценивались у 
пациентов с не менее 8 внешними стигмами дисэм-
бриогенеза как маркерами НДСТ (I группа) и у 60 де-
тей без внешних признаков соединительнотканной 
дисплазии (II группа).

Осуществлялся стандартный набор общеклини-
ческих методов исследования: сбор жалоб, анамнеза 
заболевания и жизни, составление и анализ родослов-
ной, общий осмотр, пальпация, перкуссия, аускуль-
тация. Регистрировалось время появления первых 
жалоб, респираторного обструктивного синдрома и 
других признаков заболевания, их динамика.

Нозологическая структура в основной (I) груп-
пе обследованных была представлена атопиче-
ской бронхиальной астмой (БА)  – у 77 (65,8  %) 
детей; рецидивирующим обструктивным бронхи-
том инфекционного генеза (РОБ) – у 32 (27,3 %); 
хроническим деформирующим бронхитом как 
проявлением аномалии развития бронхиального 
дерева – у 8 (6,8 %).

Группу сравнения (II) составили 38 (63,3  %) 
пациентов с атопической бронхиальной астмой, 
15  (25  %)  – с рецидивирующим обструктивным 
бронхитом инфекционного генеза, 7 (11,7  %) 
больных с хроническим деформирующим брон-
хитом. У 38 (49,4 %) детей основной группы ато-
пическая бронхиальная астма имела тяжелое 
течение, у 32 (41,6 %) – среднетяжелое, у 7 (9 %) 
пациентов  – легкое. В группе сравнения тяже-
лое течение бронхиальной астмы отмечено у 
9 (23,4 %), среднетяжелое – у 19 (50 %), легкое – у 
10 (26,3 %). Длительность течения заболевания в 
I и во II группах в среднем составила 3,7±0,9 лет. 
Рецидивирующий обструктивный бронхит у часто 
болеющих детей отмечался не реже 4 раз на про-
тяжении одного года.

У 22 (18,8  %) детей I группы и у 8 (13,3  %) 
пациентов II группы по показаниям было про-

ведено бронхоскопическое обследование, которое 
выявило аномальное расположение устьев бронхов, 
чаще встречающееся (р˂0,05) у пациентов с НДСТ 
(11,3  %  – в I группе, 3,3  %  – во II). В I группе детей 
(6,9 %) по сравнению со II группой (2,5 %) по частоте 
встречаемости преобладали добавочные и деформи-
рующие устья бронхов (р˂0,05). 

Результаты и обсуждение. Отмечена высокая 
частота встречаемости (75 %) более ранней по возра-
сту (преимущественно в дошкольный период) клини-
ческой манифестации хронического деформирующе-
го бронхита у детей I группы в сравнении со II группой 
(28,6  %). У пациентов I группы чаще, чем у больных 
II  группы (38,7 и 6,3  % соответственно, р≥0,001), 
встречались жалобы характерные для астеновегета-
тивного синдрома – головокружение, головная боль, 
боль в области сердца и живота, ощущение тяжести 
в груди, частая смена настроения. У 114 детей I груп-
пы и у 57 пациентов II группы анализировали показа-
тели ФВД (по данным спирографа SpiroPro (Jaeger) 
c автоматической регистрацией и анализом кривой 
«поток-объем»). У детей как I, так и II групп выявлено 
наличие нарушений вентиляции различной степени 
выраженности преимущественно по обструктивному 
типу с вовлечением различных отделов бронхиально-
го дерева.

У пациентов I группы достоверно чаще в сравне-
нии со II (79,8 и 52,7 %; р<0,05) отмечен проксималь-
ный вариант обструктивных нарушений, а у детей 
II  группы чаще встречались тотальный и дистальный 
варианты бронхообструкции (84,2 и 44,7 % соответ-
ственно, р˂0,05).

Проанализированы показатели проходимости ды-
хательных путей у детей обеих групп (табл.). Сред-
ние значения объема форсированного выдоха за 
первую секунду ОФВ1 составили для детей I группы 
94,95±14,28 % (ДИ 95 %: 90,382–99,52) с вариабель-
ностью 3,43±6,35 % (ДИ 95 %: 1,40–5,46), для II груп-
пы – 82,3±16,4 % (ДИ 95 %: 74,61–89,99) с вариабель-
ностью 13,9±15,46 % (ДИ 95 %: 6,66–21,14). Различия 
между группами по показателям ОВФ1 и вариабель-
ности после ингаляции сальбутамола были значимы-
ми (p = 0,007 и 0,002 соответственно). 

Таблица 
Средние значения спирографических показателей  

в I и II группах детей

Пока-
затель 
спиро-
граммы

Груп-
па

Сред-
нее 
значе-
ние, M

SD, стан-
дартное 
отклоне-
ние

95 % дове-	
рительный 	
интервал 

Р

ОФВ1
1 82,3 16,43 74,61–89,99

p=0,007
2 94,95 14,28 90,38–99,52

Δ ОФВ1
1 13,9 15,46 6,66–21,14

 p=0,002
2 3,43 6,35 1,4–5,46

ПСВ
1 72,85 15,23 65,72–79,98

p=0,012
2 82,95 16,60 77,78–88,13

Δ ПСВ
1 13,5 18,08 5,04–21,96

p=0,007
2 3,55 6,79 1,43–5,67

СОС50
1 55,35 20,18 45,9–68,8

p=0,01
2 76,42 22,37 69,27–83,58

СОС 
25–75

1 56,15 20,35 46,62–65,68
p=0,01

2 77,50 23,46 70,0–85,0
Индекс 
Тиф-	
фно

1 73,95 10,3 69,13–78,77
p=0,002

2 82,7 8,96 79,83–85,57

Примечание: Δ ОФВ1 – вариабельность объема форсирован-
ного выдоха за 1-ю секунду; Δ ПСВ  – вариабельность пиковой 
объёмной скорости при выдохе.
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Показатели СОС50 для этих групп больных также 
достоверно различались и составили соответственно 
76,42±22,37 % (ДИ 95 %: 69,27–83,58) и 55,35±20,18 % 
(45,9–68,80) (p=0,01). Между показателями СОС25–75 
в I группе – 77,50±23,46 (ДИ 95 %: 70,00–85,00) и во 
II – 56,15±20,35 (ДИ 95 %: 46,62–65,68) установлены 
аналогичные различия (p=0,01). По критерию СОС50 
частота выявления патологии в I и II группах досто-
верно не различалась (p=0,24).

Индекс Тиффно (ОФВ1/ЖЕЛ) у детей I группы 
был равен 82,7±8,96 % (ДИ 95 %: 79,83–85,57), у де-
тей II группы – 73,95±10,3 % (ДИ 95 %: 69,13–78,77) 
(р<0,05). 

В результате проведенного лечения, направлен-
ного на купирование обструктивных нарушений, у 
пациентов с БА I группы положительная динамика от-
мечалась в среднем на трое суток позже, чем в группе 
сравнения, и практически у всех пациентов в первые 
двое суток требовалось использование кортикосте-
роидной терапии. 

Пациенты основной группы (с НДСТ) характери-
зовались более продолжительным синдромом брон-
хиальной обструкции. Так, кашель купировался на 
6±0,6  дней, а хрипы в легких исчезали на 3±0,3 дня 
позже, чем у детей группы сравнения (р˂0,001). При-

знаки обструктивных нарушений, по данным спиро-
графии, купировались у больных I (основной) группы 
на 3,7±0,8 суток позже, чем у больных II группы (срав-
нения).

Заключение. Множественные фенотипические 
признаки НДСТ, обусловливающие морфофункцио-
нальные изменения бронхолегочной системы, могут 
служить маркерами наиболее раннего по возрасту, 
более тяжелого и длительного проявления синдро-
ма бронхиальной обструкции у детей, что требует 
соответствующей коррекции терапевтических ме-
роприятий. У детей с синдромом бронхообструк-
ции на фоне НДСТ отмечается преимущественно 
проксимальный характер нарушения проходимости 
дыхательных путей. Такие пациенты обычно рези-
стентны к бронхолитической терапии. Фенотипи-
ческие маркеры НДСТ у детей с рецидивирующим 
бронхообструктивным синдромом целесообразно, 
таким образом, рассматривать не только как фо-
новую патологию, но и как дополнительный про-
гностический фактор, требующий особых подходов 
к диагностике, лечению и реабилитации затяжных 
и хронических заболеваний бронхолегочной сис- 
темы.

Конфликт интересов отсутствует.
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