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Бронхоэктатическая болезнь – приобретенное 
хроническое заболевание бронхолегочной си-

стемы, характеризующееся гнойно-воспалительным 
процессом в расширенных деформированных брон-
хах с инфильтративными и склеротическими измене-
ниями в перибронхиальном пространстве [1]. Можно 
предположить, что хроническое воспаление дыха-
тельных путей является основной причиной бронхо-
эктаза, наблюдаемого при рецидивирующих легоч-
ных инфекциях. Но в настоящее время считается, 
что бронхоэктатическая болезнь является мульти-
этиологической патологией, в патогенез которой во-
влечено сложное взаимодействие между организмом, 
респираторными патогенами и факторами окружаю-
щей среды. Такое взаимодействие приводит к пороч-
ному циклу повторяющихся инфекций, воспалению 
дыхательных путей и ремоделированию тканей, спо-
собствует нарушению клиренса, разрушению струк-

турных элементов бронхиальной стенки, формирует 
дилатацию и обструкцию мелких бронхов.

Эпидемиология

Истинное время развития бронхоэктазов у детей 
трудно установить в связи с задержкой верификации 
диагноза. Достоверных сведений о распространенно-
сти бронхоэктатической болезни в настоящее время 
также нет. Но исследования указывают на разброс 
данных о заболеваемости в зависимости от географи-
ческих регионов. Заболеваемость у детей в возрасте 
0–14 лет, проживающих в развитых странах, считается 
низкой и колеблется, например, от 0,5 на 100 000 
детей в Финляндии до 3,7 на 100 000 детей в Новой 
Зеландии. Однако среди детей-аборигенов из Цен-
тральной Австралии показатели заболеваемости до-
стигают 200 на 100 000 детей [2]. В Индии в связи 
с неудовлетворительным уровнем оказания медицин-
ской помощи у детей до 4 лет после перенесенной 
пневмонии бронхоэктазы диагностируются в 212–
2646 случаях на 1 млн детей в год [3].

В РФ исследований по изучению распространен-
ности бронхоэктазов у детей не проводилось. Име-
ются статистические сведения о распространенности 
нозологических форм, соответствующих по МКБ-10 
кодам J44 (другая хроническая обструктивная легоч-
ная болезнь) и J47 (бронхоэктатическая болезнь), 
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Бронхоэктаз  характеризуется  хроническим  и  аномальным  расширением  дыхательных  путей  и  вызван  нарушениями  кли-
ренса  различных  микроорганизмов  и  рецидивирующей  инфекцией.  В  26–53%  случаев  бронхоэктазы  имеют  неизвестную 
причину, а значит, вопросы этиологии и патогенеза бронхоэктазов являются весьма актуальными для изучения. В настоя-
щем обзоре обобщены современные представления об эпидемиологии, патофизиологии, клинических особенностях и ве-
дении детей с бронхоэктатической болезнью. В последнее время появляются новые данные, позволяющие улучшить наше 
понимание этого гетерогенного заболевания, например роль взаимодействия иммунной системы и микробиоты в патогенезе 
бронхоэктатической болезни.
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Bronchiectasis is characterized by a chronic and abnormal expansion of the respiratory tract; it is caused by impaired clearance of 
various microorganisms and recurrent infection. The cause of 26%–53% cases of bronchiectasis is unknown, which means that their 
etiology and pathogenesis are to be studied. This review summarizes current knowledge of epidemiology, pathophysiology, clinical fea-
tures and management of children with bronchoectatic disease. Recent data allow us to improve our understanding of this heterogeneous 
disease, for example, the role of the interaction of the immune system and microbiota in the pathogenesis of bronchoectatic disease.
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у детей от 0 до 14 лет: 98,3 на 100 000 в 2010 г. и 89,3 
на 100 000 детского населения в 2011 г. [4].

Таким образом, бронхоэктатическая болезнь 
остается важной проблемой, касающейся соци-
ально необеспеченных групп населения, особенно 
детей, проживающих в развивающихся странах, 
где имеют место перенаселенность, плохая гигиена 
и ограниченная доступность медицинского обслу-
живания [5].

Этиология 

Бронхоэктатическая болезнь – полиэтиологичное 
заболевание, ассоциированное с другими наруше-
ниями. Согласно данным литературы, чаще встреча-
ются следующие причины развития бронхоэктазов: 
предшествующая пневмония (19%), первичный им-
мунодефицит (17%), рецидивирующая аспирация, 
в том числе ингаляция инородного тела (10%) и пер-
вичная цилиарная дискинезия (7%). При этом более 
30% случаев остаются идиопатическими [3, 6]. 

Врожденные причины бронхоэктазов

Пороки развития:
• аномалии дыхательных путей;
• ларинготрахеобронхомаляция;
• трахеоэзофагеальная фистула;
• гортанная расщелина;
• врожденные аномалии хряща;
• легочная секвестрация.
Нарушения бронхолегочного клиренса:
• первичная цилиарная дискинезия;
• муковисцидоз;
• дефицит альфа-1-антитрипсина.
Первичный иммунодефицит:
• гипо- и агаммаглобулинемия;
• общая вариабельная иммунная недостаточность;
• дефекты фагоцитов: хроническая гранулематоз-
ная болезнь;
• синдром гипериммуноглобулинемии Е;
• атаксия-телеангиоэктазия (синдром Луи–Бар).

Приобретенные причины бронхоэктазов

Постинфекционные осложнения:
• тяжелая пневмония;
• корь;
• коклюш;
• туберкулез.
Экологические причины:
• ингаляция токсинов. 
Обструкция дыхательных путей:
• аспирация инородного тела;
• интра- и экстракомпрессия бронха лимфатиче-
ским узлом, опухолевыми массами, кистой, сосуди-
стым кольцом. 
Аллергия и воспаление:
• аллергический бронхолегочный аспергиллез;
• ревматические и аутоиммунные нарушения.

В РФ было проведено небольшое исследование, ко-
торое показало, что только у 18,0% больных детей 7–14 
лет бронхоэктазы имели врожденный характер [7]. 
Формирование легкой формы бронхолегочной дис-
плазии отмечено у 62,7% недоношенных детей, при-
мерно у 30% детей сохранялись признаки респира-
торной патологии после года жизни. По мнению ряда 
авторов, после трехлетнего возраста диагноз бронхоле-
гочной дисплазии считается неправомочным и можно 
говорить лишь об исходах данного заболевания, одним 
из которых являются бронхоэктазы [8, 9].

Кроме того, A. Horani и соавт. установили наличие 
связи бронхоэктазов с определенными генными ва-
риантами, а также повышенную распространенность 
данного заболевания у некоторых этнических групп, 
что указывает на влияние генетических факторов. 
Однако на данный момент не имеется крупных ис-
следований, посвященных изучению связи вариаций 
генома и бронхоэктазов [10, 11].

Особой группой являются пациенты с первичным 
иммунодефицитом. Они имеют значительно повы-
шенный риск развития бронхоэктазов. Как показано 
в исследовании [12], у 37,5% больных с бронхоэкта-
тической болезнью диагностированы дефекты в ан-
тителоопосредованном иммунном ответе.

По данным R. Yazdani и соавт., в 26%–53% случа-
ев бронхоэктазы имеют неизвестную причину [12]. 
Выявление этиологии бронхоэктазии значительно 
влияет на ведение пациентов и прогноз заболевания. 
Например, проведение заместительной терапии им-
муноглобулинами у пациентов с первичным иммуно-
дефицитом может предотвратить прогрессирование 
необратимого повреждения легких. 

Патогенез

На данный момент наши знания о механизмах, 
ответственных за инициирование процесса, приво-
дящего к бронхоэктазам, все еще остаются незначи-
тельными. Известно, что инфекция обусловливает 
инфильтрацию слизистой оболочки нейтрофилами 
и Т-лимфоцитами, что в свою очередь приводит 
к увеличению концентрации воспалительных эле-
ментов, таких как нейтрофильная эластаза, интер-
лейкин-8 и фактор некроза опухоли-α. Сложное 
взаимодействие между этими медиаторами ведет 
к постоянной дилатации и утолщению стенок ды-
хательных путей, т.е. к бронхоэктазам [3]. Сужение 
просвета бронха способствует увеличению бакте-
риальной колонизации и инфицированию, созда-
вая «порочный круг» инфекции и дизрегуляции 
процессов воспаления респираторного тракта. Это 
приводит к прогрессирующему разрушению брон-
хиальной стенки в результате легочной дилатации 
и обструкции [2, 13] (см. рисунок). 

Более того, высокая бактериальная нагрузка 
в дыхательных путях вызывает снижение концен-
трации секреторного ингибитора лейкопротеазы, 
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что может обусловить неконтролируемое эластаза- 
зависимое повреждение дыхательных путей [14]. 
Повышение концентрации эластазы приводит к ги-
персекреции слизи, ослаблению цилиарной функ-
ции, разрушению иммуноглобулинов, снижению 
фагоцитарной активности, а также способствует 
повреждению эпителия. Важно отметить, что, со-
гласно данным литературы, снижение мукоцили-
арного клиренса происходит в результате местного 
повреждения, характерного лишь для пораженной 
области и не ассоциированного с изначально не-
достаточной защитой респираторного тракта [2]. 
При этом исследования бронхиального секрета 
у детей и взрослых с бронхоэктазами выявили нали-
чие патогенов вирусной и бактериальной природы 
и увеличение уровня воспалительных медиаторов 
в нижних дыхательных путях, что свидетельствует 
о неэффективности механизмов клиренса в патоге-
незе бронхоэктазов [15–19].

Исследование биоптатов слизистой бронха по-
казало инфильтрацию нейтрофилами и монону-
клеарными клетками с увеличением экспрессии 
IL-8, гипертрофию слизистых желез и повышение 
сократимости гладкомышечной мускулатуры [20]. 

Несмотря на то что исторически сложилась модель 
нейтрофильного воспаления дыхательных путей, 
была также описана роль эозинофилов в патогенезе 
бронхоэктазии. V. Goyal и соавт. выявили увеличе-
ние числа активированных эозинофилов в биоптатах 
бронхов и мокроте взрослых пациентов с бронхоэк-
тазами [2]. Аналогично повышенный уровень эози-
нофилов был зарегистрирован в бронхоальвеолярном 
лаваже у 34% детей с диагнозом «бронхоэктатическая 
болезнь» [21]. Поскольку эозинофилы способству-
ют привлечению нейтрофилов, гиперплазии бока-
ловидных клеток и повреждению клеток эпителия, 
то повышение их количества в дыхательных путях 
при бронхоэктазах может способствовать более тяже-
лому течению заболевания [22, 23]. 

Маннозосвязывающий лектин (MBL) и феко-
лин – комплемент-активирующие протеины, ко-
торые также могут играть патогенетическую роль 
в развитии бронхоэктазов. Они являются факторами 
хемотаксиса, привлекая нейтрофилы в очаг инфек-
ции, способствуют высвобождению потенциально 
разрушающих ткани азурофильных гранул нейтро-
филов – миелопероксидазы, дефензинов, нейтро-
фильной эластазы, протеиназы-3 и катепсина G [24].

Рисунок. Патогенез бронхоэктатической болезни. (Составлено авторами)
Figure. Pathogenesis of bronhoectatic disease. (Compiled by the authors)
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Примечательно, что регуляция иммунного отве-
та может приводит к формированию бронхоэктазов. 
Протеолиз медиаторов, провоспалительных молекул 
и повышенная секреция слизи повреждают структу-
ры легочной ткани и способствуют задержке элими-
нации патогена [25].

Роль бактерий в патогенезе бронхоэктазов

В последние годы активно изучается роль микро-
биоты в патогенезе бронхоэктатической болезни. 
Известно, что нейтрофильное воспаление дыхатель-
ных путей, даже при стабильном состоянии пациен-
та с бронхоэктазами, усиливается при воздействии 
патогенов [16]. По данным G.B. Rogers и соавт., 
увеличение бактериальной нагрузки положитель-
но коррелирует с объемом форсированного выдоха 
за 1 с (FEV1), количеством нейтрофилов и усилением 
кашля [26]. Напротив, в другом исследовании не со-
общалось о корреляции между клиническими при-
знаками и изменениями микробиоты [27].

Согласно последним исследованиям, H.  influenza 
оказалась самым распространенным бактериальным 
патогеном, определенным в бронхоальвеолярном 
лаваже как у взрослых пациентов с бронхоэктаза-
ми (32%), так и у детей (47%) [15, 17, 28]. Стоит от-
метить, что H.  influenza не только является наиболее 
распространенным бактериальным патогеном, выде-
ленным у детей с бронхоэктазами, но также, подав-
ляет выработку интерферона IFN-ɣ в респираторном 
тракте этих пациентов. Показано, что при стимуля-
ции мононуклеарные клетки периферической крови 
детей с бронхоэктазами продуцировали значительно 
меньшее количество IFN-ɣ в ответ на H. influenza от-
носительно контрольной группы [29, 30]. Кроме того, 
нарушение продукции IFN-ɣ коррелировало с повы-
шением уровня маркеров воспаления дыхательных 
путей [31]. Тем не менее роль недостаточности си-
стемного адаптивного иммунитета в ответ на H. influ-
enza в патогенезе бронхоэктазов неизвестна и нужда-
ется в клинических исследованиях.

Роль вирусов в патогенезе бронхоэктазов
Вирусные заболевания, такие как корь, истори-

чески ассоциированы с патогенезом бронхоэктазов. 
Но в настоящее время активно изучается роль ре-
спираторных вирусов. Ретроспективное обследова-
ние 193 канадских детей с аденовирусной инфекцией 
установило наличие бронхоэктазов у 8 из 10 пациен-
тов, которым проводилась компьютерная томография 
(КТ) грудной клетки по клиническим показаниям. 
Стало известно, что аденовирус из группы HAdV-C 
был основным респираторным вирусом, преобла-
давшим над другими видами аденовирусной инфек-
ции в нижних дыхательных путях детей с затяжными 
бактериальными бронхитами и бронхоэктазами [2]. 
Также было высказано предположение, что дети 
с бронхоэктатической болезнью имеют ослабленную 
противовирусную защиту вследствие высокой рино-

вирусной нагрузки, обнаруженной в бронхоальвео-
лярной жидкости, по сравнению с детьми с астмой 
и контрольной группой [32].

Почему респираторные вирусные инфекции 
приводят к бронхоэктазии, неизвестно. Но мы мо-
жем предположить, что состояние после перенесен-
ной инфекции, вызванной аденовирусом, респира-
торно-синцитиальным вирусом и вирусом гриппа, 
характеризуется ослабленным иммунным ответом, 
в том числе нарушением сигнального пути Толл-по-
добных рецепторов, снижением функции макрофа-
гов и нейтрофилов. Некоторые вирусы могут ини-
циировать повреждение эпителия и присоединение 
бактериальной флоры, что приведет к образованию 
бронхоэктазов. Вероятно, что и другие факторы, 
способствующие обострению, усложнят течение за-
болевания [2].

Классификация

Бронхоэктазы разделяют на цилиндрические, 
мешотчатые и смешанные. Кроме того, описаны ве-
ретенообразные, кистовидные и варикозные брон-
хоэктазы. В связи с тем, что у одного пациента мо-
гут встречаться различные варианты бронхоэктазов, 
наибольшее значение имеют локализация и распро-
страненность изменений в пределах конкретных 
бронхолегочных сегментов.

Цилиндрические бронхоэктазы, как правило, воз-
никают при склерозе бронхиальных стенок. При этом 
равномерно расширяется просвет бронха на доста-
точно большом протяжении. Часто это происходит 
на фоне других заболеваний легких – вторичные 
бронхоэктазы. Цилиндрическая форма бронхоэктазов 
не способствует скоплению большого объема гноя, 
поэтому общее состояние пациента, как правило, 
не слишком тяжелое, и иногда такие бронхоэкта-
зы могут регрессировать при устранении причины, 
их вызвавшей (инфекция, ателектаз, аспирация ино-
родным телом) [4].

Мешотчатые бронхоэктазы – одиночные шарооб-
разные или овальные расширения с одной стороны 
бронха. Довольно часто такая форма бронхоэкта-
зов встречается при врожденных дефектах развития 
бронхолегочной ткани. Мешки представляют собой 
слепые выпячивания стенки, которые могут дости-
гать больших размеров. Характерно скапливание 
большого объема мокроты и гноя. Течение болезни 
обычно тяжелое [33–36].

Клинические проявления и диагностика

Клинические проявления бронхоэктазов много-
образны и непосредственно зависят от объема пора-
жения легочной ткани, распространенности и вы-
раженности воспаления в непораженных участках 
органа. У детей течение болезни имеет особые кли-
нические симптомы, которые определяются формой 
бронхоэктазии. Общие проявления: кашель (96%), 
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одышка (81%), отхаркивание (66%), лихорадка (62%), 
хрипы (52%), повторная пневмония (46%), кровохар-
канье (16%) и задержка развития (70%) [3].

Бронхоэктатическая болезнь должна быть исклю-
чена у детей с любым из следующих клинических 
симптомов [14]: 
• постоянный влажный кашель, который длится бо-
лее 8 нед и сохраняется между эпизодами простуды; 
• астма, не отвечающая на соответствующее лече-
ние; 
• упорное течение или рецидивы симптомов пнев-
монии;
• коклюшеподобный кашель, не разрешающийся 
даже через 6 мес;
• постоянные крепитации в груди без явной причины; 
• повторяющиеся нарушения дыхания, ассоцииро-
ванные с респираторными заболеваниями верхних 
дыхательных путей;
• кровохарканье без видимой причины.

При подозрении на бронхоэктазы главным диа-
гностическим инструментом остаются лучевые ме-
тоды исследования. Рентгенография грудной клетки 
не обладает специфичностью. Изменения на рентге-
нограмме включают известные бронховаскулярные 
маркеры: расширенный бронх, потеря объема легких 
и перибронхиальное утолщение. В большинстве слу-
чаев обзорная рентгенография позволяет лишь запо-
дозрить бронхоэктазию [37].

В настоящее время диагноз подтверждается с по-
мощью КТ высокого разрешения [38]. Находками 
на КТ высокого разрешения при бронхоэктазах явля-
ются расширение просвета дыхательных путей боль-
ше, чем диаметр вблизи лежащего сосуда; отсутствие 
сужения на периферии; утолщение бронхиальной 
стенки; цилиндрические, варикозные и/или мешот-
чатые изменения при локальном или диффузном по-
ражении легких.

Известно, что у пациентов с первичным иммуно-
дефицитом (а именно с дефектами репарации ДНК) 
и у некоторых пациентов с общей вариабельной им-
мунной недостаточностью наблюдается повышенная 
чувствительность к излучению. Безрадиационной аль-
тернативой КТ или рентгенографии грудной клетки 
может быть магнитно-резонансная томография [39].

Помимо обнаружения бронхоэктазов, целесообраз-
но определение этиологического фактора заболевания. 

Бронхоскопия выявляет, что в 3–15% случаев основная 
причина бронхоэктазов – пороки развития дыхатель-
ных путей. Волоконно-оптическая бронхоскопия по-
могает выявить аномалии дыхательных путей и полу-
чить образцы стенки бронха [40].

Лечение

Основными целями терапии при бронхоэктазах 
являются улучшение состояния пациента и предот-
вращение/замедление прогрессирования болезни. 
В настоящее время нет единого мнения о ведении 
пациентов с бронхоэктазами. Исходя из клинических 
рекомендаций целесообразно проводить лечение со-
гласно установленной этиологии заболевания. Кон-
сервативное лечение состоит из антибактериальной 
и муколитической терапии c целью улучшения отхо-
ждения мокроты. Также рекомендовано рассмотреть 
вопрос о назначении ингаляционных бронхоспаз-
молитических препаратов (β

2
-агонистов) при поло-

жительной пробе во время исследования функции 
внешнего дыхания и в случае клинической эффек-
тивности [4].

Когда исчерпаны возможности консервативной 
терапии, методом выбора является хирургическое 
удаление патологического участка легкого. Показа-
ниями для оперативного вмешательства служат ло-
кализованные, неосложненные, цилиндрические, 
мешотчатые и смешанные бронхоэктазии, являю-
щиеся источником частых обострений инфекций 
нижних дыхательных путей и существенно ухуд-
шающие качество жизни пациента. При опасных 
кровотечениях (более 200 мл/сут) или кровохарка-
ньи (неконтролируемом консервативной терапией) 
из локальной зоны поражения также осуществляют 
хирургическое вмешательство. Альтернативой ре-
зекции в последнем случае является эмболизация 
бронхиальной артерии [4, 37].

Заключение

Важно отметить, что остаются существенные 
пробелы в понимании основных механизмов забо-
левания, которые инициируют и поддерживают па-
тофизиологические изменения, приводящие к брон-
хоэктатической болезни. Не до конца изучена роль 
факторов иммунной системы и влияния на нее ми-
кробиоты.
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