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Под бронхоэктазами (БЭ) принято понимать осо-

бое состояние бронхиального дерева, которое про-

является дилатацией бронхов или же их эктазией. 

Эти два термина близки, однако в них вкладывается 

разный смысл. Феномен расширения просвета ды-

хательных путей можно наблюдать у спортсменов 

в период активных физических нагрузок, у больных 

БА, которые при обострении заболевания интен-

сивно и часто используют ингаляционные β
2
-

агонисты, и при некоторых других состояниях. 

Так, описано нарушение соотношения диаметра 

бронха и сопутствующей бронхиальной артерии 

у курящих лиц. Считается, что эти изменения 

возникают за счет вазоконстрикторного эффек-

та табачного дыма. В таких случаях дилатация 

бронхов носит преходящий адаптивный характер.

Термин «эктазия» (от др.-греч. ektasis – растя-

гивание, растяжение) подразумевает органическое 

расширение просвета бронха. БЭ могут приоб-

ретать форму цилиндра (цилиндрические БЭ), 

мешочка (мешотчатые БЭ), возможно веретено-

образное расширение бронхов (варикозные БЭ) и, 

наконец, БЭ могут быть представлены в виде кист 

(кистозная дегенерация бронхиального дерева).

БЭ определяются рядом признаков:

• Характеризуются патологической дилатацией 

дыхательных путей и утолщением стенки бронха.

• Клиническими симптомами являются кашель 

и повышенная продукция слизисто-гнойного 

и вязкого гнойного секрета.

• БЭ развиваются при большой группе заболева-

ний, однако все они объединены инфекционным 

поражением и нарушением дренажной функции 

дыхательных путей, а также дисрегуляцией муко-

зального иммунитета.

Классификация
В современной клинической практике использу-

ется целый ряд терминов, которые отражают много-

образие проявлений БЭ и механизмов их образо-

вания; ниже приводится краткая характеристика 

каждого из них.

Ателектатические БЭ развиваются в зоне обшир-

ных ателектазов легочной ткани; паренхима легких 

приобретает вид пчелиных сот. Атрофические БЭ 

возникают в зоне атрофически измененной и истон-

ченной стенки бронха. Врожденные БЭ образуются 

в период развития плода; они локализуются в ниж-

них отделах легких и часто сочетаются с аномалиями 

развития респираторной системы. Гипертрофические 

БЭ характеризуются гипертрофией гладких мышц 

бронхов и увеличением толщины их стенок. Деструк-
тивные, или мешотчатые, БЭ возникают при гной-

ном воспалительном процессе в дыхательных путях. 

Острые БЭ развиваются в период гнойно-деструктив-

ных легочных заболеваний (некротическая пневмо-

ния, абсцесс и другие гнойные заболевания легких). 

Диспластические БЭ проявляются в первый год жиз-

ни ребенка и возникают вследствие неполноценного 

развития хрящевой ткани. Подобный тип БЭ часто 

развивается при бронхолегочной дисплазии у детей, 

родившихся с низкой массой тела. Постбронхитиче-
ские БЭ развиваются у больных в период обострения 

хронического бронхита. Патогенетический механизм 

развития данного типа БЭ связывают с дистрофиче-

скими изменениями стенки бронха. Постстенотиче-
ские БЭ возникают при стенозе бронха, в дистальном 

отделе которого скапливается воспалительный секрет. 

Высокая протеолитическая активность воспалитель-

ного экссудата является причиной деструкции стенки 

бронха. Типичным представителем ретенционных БЭ 

является бронхоэктазия при муковисцидозе (МВ); 

тонус бронха снижен, в его просвете скапливается 

густой вязкий секрет. Сухие БЭ характеризуются тем, 

что в их просвете отсутствует воспалительный секрет, 

но при этой форме бронхоэктазии часто возникает 

кровохарканье, а в более тяжелых случаях – жизнеу-

грожающее легочное кровотечение, что является при-

чиной выделения их в отдельную форму. Тракционные 

БЭ возникают на фоне фиброзного процесса в ле-

гочной ткани и характеризуются утолщением стенки 

бронха, расширением их просвета и смещением брон-

хо-сосудистого пучка. Варикозные БЭ характеризуются 

чередованием участков расширенного и суженного 

просвета бронхов. Цилиндрические БЭ имеют фор-

му цилиндра; они наиболее часто диагностируются 

в клинической практике [1].

Приведенная выше характеристика БЭ не явля-

ется классификацией в строгом смысле слова. Чаще 

всего описывается их форма: цилиндрические БЭ, 
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мешотчатые, веретенообразные (варикозные) и ки-

стозная дегенерация бронхиальной стенки. Реже 

можно встретить указание на характер ремодули-

рования бронхов: гипертрофические БЭ, атрофи-

ческие, диспластические, а также тракционные, 

ретенционные. Таким образом, при описании БЭ 

прибегают к разным характеристикам измененной 

анатомической структуры бронхов.

В отечественной медицинской школе длитель-

ное время применяли термин «бронхоэктатическая 

болезнь». В лечебных стационарах СССР, особенно 

в послевоенный период, концентрировалось значи-

тельное количество больных, у которых в клиниче-

ской картине доминировали рецидивирующие ин-

фекционные заболевания дыхательных путей. А.Я. 
Цигельник обобщил опыт военного и послевоенного 

времени в монографии «Бронхоэктатическая бо-

лезнь», вышедшей в свет в 1948 г. [2]. В последующие 

годы, когда наступила эра антибиотиков и их стали 

широко назначать при инфекционных заболевани-

ях дыхательных путей, бронхоэктатическая болезнь 

существенно изменила свое течение, и медицинское 

сообщество постепенно отказалось от этого термина. 

В настоящее время в клинической практике понятие 

«бронхоэктатическая болезнь» практически не ис-

пользуется, и, более того, стали все чаще описывать 

неинфекционную природу развития БЭ, так что 

значительно сократилась доля идиопатических БЭ. 

Большую роль в современной клинической практике 

играют имидж-диагностика органов дыхания, ис-

следования иммунологического статуса. Кроме того, 

проводится генотипирование больных БЭ, а также 

исследуется микробиота респираторной системы.

Эпидемиология
Эпидемиология БЭ изучена недостаточно; в раз-

ных регионах мира она имеет разную степень распро-

страненности. В странах, в которых часто встречают-

ся больные туберкулезом, отмечается более высокая 

распространенность БЭ. Большую роль в выявлении 

БЭ играет компьютерная томография (КТ). В ле-

чебных учреждениях, в которых этот метод имидж-

диагностики широко внедрен, БЭ встречаются от-

носительно часто.

В США Национальным институтом здоровья про-

ведено исследование по эпидемиологии БЭ и уста-

новлено, что > 500 000 человек в стране страдают БЭ. 

С возрастом количество людей с БЭ возрастает до 272 

на 100 000 населения, в то время как среди молодой 

популяции БЭ не превышают 4 больных на 100 000; 

женщины болеют несколько чаще, чем мужчины [3]. 

В последние годы обсуждается роль нетуберкулезного 

микобактериоза, особенно это касается пациентов, 

у которых БЭ локализованы в средней доле или же 

в язычковом сегменте левого легкого. В современ-

ных клинических рекомендациях обращают внимание 

на необходимость прибегать к молекулярно-генети-

ческим методам исследования для подтверждения 

микобактериальной природы БЭ.

Патогенез
В основе патогенеза БЭ лежат несколько меха-

низмов (рис. 1), которые в конечном счете приво-

дят к развитию тракционных, дилатационных БЭ. 

Другим механизмом развития БЭ является осла-

бление эластической тяги стенки бронха. Легкие 

находятся в расправленном состоянии за счет от-

рицательного внутриплеврального давления и на-

личия хрящевых колец трахеи, крупных и средних 

бронхов. Фиброзные изменения легочной ткани, 

которые можно наблюдать при таких заболевани-

ях, как саркоидоз, интерстициальные пневмонии 

и др., приводят к фиксированной тракции брон-

хов. Пульсационная дилатация бронхов больше 

связана с инфекционными рецидивирующими 

процессами дыхательных путей. Типичным при-

мером может служить развитие этого типа БЭ 

при аспергиллезе. Ингаляционный путь про-

никновения аспергилл приводит к образованию 

в просвете дыхательных путей вязкого секрета, 

оказывающего компрессионный эффект на про-

свет бронха. Большая роль, конечно, отводится 

воспалительному процессу стенки бронха. Третий 

патогенетический механизм связывают с ослабле-

нием эластической тяги просвета дыхательных 

путей. Чаще всего этот тип БЭ встречается при 

перенесенном инфекционном заболевании брон-

холегочной системы. Снижение эластической тяги 

дыхательных путей отмечают также при некоторых 

наследственных формах заболеваний, для которых 

одним из характерных признаков является разви-

тие БЭ. Так, БЭ можно наблюдать при синдромах 

Марфана, Вильямса–Кэмпбелла, Мунье–Куна. 

При БЭ во время проведения бронхоскопии мож-

но наблюдать коллапс бронхов, что отражает на-

рушение эластической тяги стенки бронха.

Ниже рассматривается т. н. порочный круг вос-

палительного процесса, которому в патогенезе БЭ 

придается центральная роль [4]. Дыхательные пути 

непосредственно соприкасаются с окружающей 

средой; эволюционно развилась система защиты 

дыхательных путей от проникновения в организм 

человека вирусов, бактерий, грибов и их ассоци-

аций. Механизмы защиты включают макрофаги, 

дендритные клетки (ДК), нейтрофилы, функция 

которых состоит в том, чтобы поддерживать им-

мунную защиту легких. Другими механизмами 

защиты являются кашлевой рефлекс, мукоцили-

арный эскалаторный механизм, а также антими-

кробные пептиды, такие как лизоцим, дефензины, 

лейкоцитарный ингибитор протеиназ, секретор-

ный иммуноглобулин (Ig) A и Т-эффекторные 

лимфоциты. Определенное патогенетическое вли-

яние на развитие БЭ играют формирование в про-

свете дыхательных путей вязкого секрета и нару-

шение механизмов его клиренса. Этот механизм 

может играть центральную роль при колонизации 

на поверхности слизистой оболочки бронхов таких 

патогенов, как Aspergillus и Pseudomonas aeruginosa. 
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ализуемого посредством рецепторов фосфатидилсе-

рина на поверхности макрофагов. Однако у больных 

БЭ эти механизмы ингибируются нейтрофильной 

эластазой, разрушающей фосфатидилсерин. Таким 

образом, осуществляется более глубокий процесс 

воспалительного повреждения стенки бронха.

Нейтрофилы при БЭ имеют высокую активность 

эластазы, тогда как апоптотическая и фагоцитарная 

активность снижена (в т. ч. фагоцитарная активность 

по отношению к P. aeruginosa). В высокой концен-

трации высвобождается белок PZP (pregnancy zone 
protein). Увеличена активность миелопероксидазы 

и экспрессии муцина MUC5B, что обуславливает 

гипервязкость.

Нейтрофильная эластаза среди прочего отвечает 

за образование нейтрофильных внеклеточных ло-

вушек, частоту биения ресничек, продукцию слизи 

и клиренс апоптированных ловушек. Ее оценка, ве-

роятно, может служить биомаркером тяжести и ри-

ска обострения бронхоэктатической болезни. Так, 

в исследованиях при данной патологии не определя-

лись нормальные значения активной нейтрофильной 

эластазы. Кроме того, проводились испытания ее 

ингибиторов в пероральной и ингаляционной форме.

Микробиология
Наиболее частыми микроорганизмами при БЭ 

являются Haemophilus influenzea, Aspergillus, P. ae-
ruginosa, Streptococcus pneumonia. В последние годы 

пристальное внимание уделяется исследованию 

микробиоты дыхательных путей. При БЭ наи-

более часто выявляются такие возбудители, как 

Veillonella spp., Prevotella spp., а также Acinetobacter 

В просвете бронха депонируются клетки воспале-

ния: нейтрофилы, лимфоциты, мононуклеары. 

Колонизация микроорганизмами коррелирует 

с такими биологическими маркерами, какими 

являются интерлейкин (IL)-8 и IL-1β, фактор не-

кроза опухоли; на системный характер воспали-

тельной реакции указывает повышение секреции 

Е-селектина, адгезивных молекул-1. В конечном 

счете трансмуральный воспалительный процесс 

приводит к нарушению анатомической архитек-

туры стенки бронха.

При МВ и первичной цилиарной дискинезии 

(ПЦД) основными патогенетическими механизма-

ми развития БЭ являются скопление вязкого вос-

палительного секрета в просвете дыхательных путей 

и нарушение механизмов его эскалации. Разрушение 

стенки бронха происходит под воздействием высо-

кой протеолитической активности нейтрофильной 

эластазы и металлопротеиназ. В стенке бронха могут 

образовываться микроабсцессы, в которых колони-

зируются патогенные микроорганизмы. В воспали-

тельных очагах создаются благоприятные условия 

для дальнейшего роста микроорганизмов, так как 

нарушаются их опсонизация и клиренс продуктов 

фагоцитоза из воспалительных участков стенки 

бронха. Некротические нейтрофилы высвобожда-

ют в большом количестве ДНК, которая как поли-

мер оказывает влияние на вязкость бронхиального 

секрета. Данный механизм играет ключевую роль 

в развитии БЭ при МВ.

Эффероцитоз – процесс фагоцитоза нейтрофи-

лами апоптированных клеток. Он осуществляется 

через фосфатидилсерин клеток в цикле апоптоза, ре-

Рис. 1. Основные патогенетические процессы при бронхоэктазах

Структурные изменения:
• бронхоэктазия;
• деструкция легочной ткани

Патология дыхательных путей:
• дисфункция эпителия  

мукоцилиарного клиренса;
• гиперсекреция слизи

Воспалительные реакции:
• нейтрофильное воспаление;
• Т-клеточная инфильтрация;
• локальный или системный 

иммунодефицит

Инфекция:
• хроническая инфекция;
• бактериальные факторы
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2) нарушение дренажной функции бронха с его об-

струкцией и снижением функциональной актив-

ности механизмов защиты. На рис. 2 представлены 

основные механизмы патогенеза БЭ.

Этиология
Бронхоэктазия не является болезнью sui generis, 

но как синдромокомплекс встречается при боль-

шой группе заболеваний, перечень которых приведен 

в табл. 1 [4].

Ниже рассматриваются отдельные формы БЭ. 

В настоящее время все формы БЭ делятся на те, 

которые наблюдаются у больных МВ, и на те, у ко-

торых отсутствуют генетические признаки МВ. 

На серии компьютерных томограмм (рис. 3–6), 

полученных при исследовании органов грудной 

клетки больных МВ, можно наблюдать разные 

формы БЭ: цилиндрические, варикозные, мешот-

чатые, а также кистозную дегенерацию бронхов, 

в просвете которых скопился воспалительный 

экссудат.

Муковисцидоз
В настоящее время медиана выживаемости 

больных МВ превышает 40 лет [8]. В России до-

стигнут значительный прогресс в лечении и веде-

нии больных с этой формой легочного генетиче-

ского заболевания: сформирован национальный 

регистр, проведено генотипирование и выделены 

больные с «жесткими» и «мягкими» генетически-

ми формами заболевания. В плановом порядке 

проводится трансплантация легких. Одним из ве-

spp. и Stenotrophomonas spp. Следует подчеркнуть 

возрастающее значение нетуберкулезного мико-

бактериоза (НМТ).

Социальное бремя этого типа инфекционно-

го заболевания человека связано с трудностями 

диагностики, которая может быть осуществлена 

в экспертных лабораториях, а также в необходимо-

сти проводить антимикробную терапию длитель-

ное время. При локализации БЭ в средней доле 

и язычковом сегменте всегда стоит заподозрить 

НМТ. В клинических рекомендациях обращают 

внимание на диагностический поиск НМТ, если 

локализация БЭ приходится на среднюю долю 

правого и язычковый сегмент левого легкого.

В 1984 г. J. Costertone выдвинул гипотезу о роли 

биопленки в развитии персистирующей инфекции 

у человека [5]. В настоящее время с биопленками 

связывают формирование резистентности микро-

организмов к антимикробным лекарственным 

средствам и рецидивирующему течению инфек-

ционного процесса. Данная гипотеза получи-

ла свое подтверждение при изучении характера 

воспалительного процесса при МВ. Так, было 

установлено, что необходимо в 1 000 раз повы-

сить концентрацию антибиотиков, с тем чтобы 

элиминировать P. aeruginosa из дыхательных путей 

больного МВ [6]. Биопленка при МВ играет ве-

дущую роль в формировании колонизации дыха-

тельных путей полирезистентной к лекарственным 

средствам микробной флоры. Таким образом, для 

развития БЭ необходимы два условия: 1) воспали-

тельная реакция с локализацией в стенке бронха; 

Рис. 2. Основные механизмы патогенеза бронхоэктатической болезни (по Chalmers J.D., Chotirmall S.H., 2018 [7])
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дущих клинических синдромов при МВ являются 

БЭ. Они формируются в раннем детстве и с воз-

растом их количество заметно возрастает, проис-

ходит трансформация патогенов, колонизирую-

щих дыхательные пути. Так, если в детские годы 

основным возбудителем дыхательных путей был 

S. aureus, то с возрастом у больных МВ превали-

руют мукоидные штаммы P. aeruginosa. У некото-

рых индивидуумов стали выделять штаммы НМТ. 

Бронхиальный секрет при МВ характеризуется 

высокой вязкостью; каждый раз больным во время 

приступа мучительного кашля удается с трудом 

удалить вязкий, тягучий бронхиальный секрет. 

Образование БЭ носит прогрессирующий харак-

тер; их форма самая многообразная: от цилин-

дрических до мешотчатых и кистозноподобных 

Таблица 1. Заболевания, связанные с развитием бронхоэктазии

Постинфекционная природа бронхоэктазии
Инфекционные заболевания нижнего отдела дыхательных путей 
у детей раннего возраста.
Гранулематозы инфекционной природы.
Некротизирующая пневмония у взрослых.
Другие инфекционные заболевания дыхательных путей

Первичные иммунодефицитные состояния
Дефекты гуморального иммунитета. Дисфункция нейтрофилов.
Нарушение клеточного иммунитета.
Смешанная природа дисрегуляции иммунного ответа

Система α1-антитрипсина
Дефицит ингибитора.
Аномалии

Наследственные заболевания
Первичная цилиарная дискинезия.
Синдром Марфана.
Синдром Вильямса–Кэмпбелла. Синдром Мунье–Куна.
Аномалии развития, карликовость.
Синдром Картагенера

Неинфекционные воспалительные заболевания
Саркоидоз.
Ревматоидный полиартрит.
Анкилозирующий спондилит (болезнь Бехтерева).
Системная красная волчанка.
Синдром Шегрена.
Воспалительные заболевания кишечника (болезнь Крона).
Рецидивирующий полихондрит

Ингаляционные агенты и обструкция
Аспирация и гастроэзофагеальная болезнь.
Пневмония.
Термические ожоги дыхательных путей.
Постобструктивнные состояния дыхательных путей.
Инородные тела в дыхательных путях.
Опухоли доброкачественные и злокачественные.
Компрессия бронха извне.
Аллергический бронхопульмональный аспергиллез / микозы

Смешанные причины
ВИЧ-инфекция.
Синдром желтых ногтей.
Радиационное воздействие.
Легочный фиброз

Рис. 3. Цилиндрические бронхоэктазы при муковисцидозе

Рис. 4. Варикозные бронхоэктазы при муковисцидозе

БЭ. Большинство БЭ содержат гнойный секрет, 

создавая все предпосылки для рецидивирующего 

течения воспалительного процесса в дыхательных 

путях.
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трация иммуноглобулинов находится на предельно 

низком уровне. Особенно важно мониторировать 

иммунологический ответ при проведении вакцина-

ции; как правило, после введения вакцин концен-

трация IgG и его подклассов (IgG2, IgG4) возрастает 

в несколько раз.

При гипогаммаглобулинемии больные получают 

заместительную терапию, которая также служит ме-

тодом профилактики развития БЭ. Описаны случаи 

склонности к рецидивирующей инфекции дыхатель-

ных путей; возбудители инфекционного процесса 

характеризовались множественной лекарственной 

устойчивостью. Данная клиническая картина встре-

чалась при синдромах повышенной концентрации 

IgM и IgE (синдром Джоба). Описаны две формы 

синдрома с повышением концентрации иммуногло-

булина IgE: аутосомно-доминантная и аутосомно-

рецессивная [9]. Генотипирование первой формы 

связывают с мутацией гена STAT3 – он кодирует 

процесс активации транскрипции. Вторая форма 

данного синдрома изучена недостаточно, и точные 

патогенетические механизмы не описаны. Больные 

с синдромом гиперпродукции IgE особенно склон-

ны к инфицированию микобактериями. Предпо-

лагается, что при данном синдроме нарушен синтез 

IFN (интерферона)-γ. Генетическая аномалия может 

коснуться как клеточного, так и гуморального имму-

нитета и клинически проявиться рецидивирующими 

инфекционными заболеваниями дыхательных путей 

с образованием БЭ. К такого рода аномалиям отно-

сятся синдром Вискотта–Олдрича, синдром атаксии-

телеангиоэктазии, а также синдром Ди Джорджи 

(гипоплазия вилочковой железы).

Таким образом, в современных клинических про-

токолах по ведению больных БЭ рекомендуется ис-

следовать иммунный статус, чтобы исключить опре-

деленные дефициты иммунитета человека, которые 

могут играть патогенетическую роль в развитии БЭ 

[4]. Это положение особенно верно для больных, ко-

торые наблюдаются по поводу идиопатических форм 

Синдром Янга
Близким к МВ считается синдром Янга, для ко-

торого также характерно развитие БЭ и синуситов. 

Отличием от МВ служит нормальная функциональ-

ная активность гена CFTR, т. е. функциональная ак-

тивность хлорного канала эпителиальных клеток 

не нарушена. Ожидается описание новых генетиче-

ских форм, подобных МВ и БЭ. В России введен не-

онатальный скрининг для ранней диагностики МВ, 

и уже сейчас можно говорить о возможных новых 

фенотипах МВ.

Иммунодефициты
Дисрегуляция иммунного ответа – одна из при-

чин развития БЭ. Первичные иммунные дефицит-

ные состояния могут сопровождаться нарушением 

функциональной активности как гуморального, так 

и клеточного иммунитета; у ряда больных нарушен 

как В-клеточный, так и Т-клеточный иммунитет. 

Реже аномалии иммунной системы затрагивают 

функцию натуральных киллеров (NK), нейтро-

филов и продукцию протеинов комплементарной 

системы.

Вариабельное иммунодефицитное состояние, или 

приобретенная гипогаммаглобулинемия, относится 

к числу наиболее распространенных форм дисре-

гуляции иммунного ответа. Мужчины и женщины 

одинаково часто болеют агаммаглобулинемией Бру-

тона. Число циркулирующих В-лимфоцитов остается 

в пределах физиологических показателей, однако 

нарушены их дифференцировка и способность син-

тезировать АТ. Эти изменения в иммунологическом 

статусе являются предпосылкой к тому, что в орга-

низме человека, преимущественно в дыхательных 

путях, начинают колонизироваться такие микро-

организмы, как S. pneumonia, S. aureus, P. Aeruginosa, 

H. influenzae и другие возбудители, включая грибы 

и нетуберкулезные микобактерии. В практических 

целях у больных БЭ рекомендуется исследовать 

уровень IgG и IgA; у некоторых пациентов концен-

Рис. 5. Мешотчатые бронхоэктазы при муковисцидозе Рис. 6. Кистозные бронхоэктазы при муковисцидозе
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инфекционном процессе в той или иной степени 

всегда возникает проблема дефицита ААТ, что 

и лежит в основе дисбаланса энзимов с протео-

литической активностью и их ингибиторов. Не-

обходимо отметить, что синтез ААТ происходит 

в эпителиальных клетках респираторного трак-

та и в гепатоцитах. Если генетическая аномалия 

ААТ при поражении печени проявится развити-

ем фиброзного процесса, что можно наблюдать 

в детской популяции, то при вовлечении в процесс 

эпителиальных клеток респираторного тракта это 

проявится рецидивирующими инфекционными 

заболеваниями.

L. Shapiro et al. [13] продемонстрировали инги-

бирующее действие ААТ при репликации вируса 

иммунодефицита. Таким образом, возможно, бу-

дет развиваться еще одна область клинического 

применения ААТ. E. Chan et al. [14] исследовали 

процесс повышения фагоцитарной активности 

макрофагов при инвазии Mycobacterium abcsessus, 

которая значительно возрастала при добавлении 

в культуральную среду ААТ. Необходимо отме-

тить, что НТМ является одним из серьезных ос-

ложнений у ВИЧ-инфицированных пациентов [4]. 

Однако следует подчеркнуть, что патогенетиче-

ская роль ААТ при развитии БЭ остается предме-

том научной дискуссии и необходима более стро-

гая доказательная база генетической аномалии 

ААТ в развитии бронхоэктатического процесса 

дыхательных путей.

В 1994 г. А.Г. Чучалин, Е.И. Самильчук и др. 
описали клиническое наблюдение над молодым 

человеком 19 лет, у которого было диагностиро-

вано сочетанное генетическое заболевание: МВ 

и дефицит ААТ. Генотипированию МВ предше-

ствовало исследование хлора в потовой жидкости, 

анализ оказался положительным (58 ммоль/л); 

последующее генетическое исследование выявило 

мутацию в положении дельта-F508. Диагноз был 

подтвержден в референс-центре НИИ медицин-

ской генетики РАМН. Генетическое исследование 

было продолжено, и у того же молодого человека, 

который с ранних детских лет страдал частыми 

инфекционными заболеваниями респираторной 

системы и неоднократно переносил пневмонии, 

было выявлено гетерозиготное носительство 

дефицитного аллеля Z-гена ААТ. Таким обра-

зом, оказалось возможным увидеть новые грани 

мультигенетических заболеваний. Наблюдение 

за пациентом продолжалось на протяжении бо-

лее чем 20 лет. Он отверг возможность легочной 

трансплантации, это был его самостоятельный 

выбор. Непосредственной причиной смерти яви-

лось повторное профузное легочное кровотечение. 

На данный момент представляется сложным опре-

делить патогенетические грани МВ и дефицита 

ААТ в развитии БЭ.

Перечень генетических заболеваний, при кото-

рых развивается БЭ, представлен в табл. 2.

БЭ и рецидивирующих инфекционных заболеваний, 

резистентных к антимикробной терапии.

Дефицит α1-антитрипсина
Одной из причин развития БЭ может служить 

дефицит α
1
-антитрипсина (ААТ), который на на-

чальном этапе изучения его патогенетической 

роли связывали только с развитием эссенциаль-

ной эмфиземы легких. Национальный инсти-

тут здоровья (США) инициировал проведение 

широкого исследования по установлению роли 

ААТ в патогенезе ряда легочных и нелегочных за-

болеваний человека. В ходе работы выяснилось, 

что дефицит ААТ играет важную роль в разви-

тии БЭ. У большинства пациентов с БЭ не об-

наруживается дефицит ААТ, однако преимуще-

ственно доминирует гетерозиготный фенотип MS 

и реже – MZ, при этом общая концентрация ААТ 

остается в пределах нормальных величин [10]. 

Обращало на себя внимание, что при гетерози-

готных формах ААТ наиболее частыми возбуди-

телями были НТМ. Одной из форм БЭ является 

его локализация в средней доле правого легкого – 

синдром средней доли. Как же часто встречается 

гетерозиготный фенотип ААТ в американской 

популяции? Ответ на поставленный вопрос дало 

исследование Национального института здоро-

вья, показавшее, что дефицит ААТ наблюдался 

у 9% обследуемого населения [11]. Однако роль 

гетерозиготных аномалий ААТ остается пред-

метом дискуссий. У большинства больных этой 

серии не отмечались клинические признаки 

обструктивной болезни легких, а при проведе-

нии КТ органов грудной клетки отсутствовали 

признаки эмфиземы легких. Авторы исследова-

ния приходят к заключению, что генетические 

аномалии ААТ служат фактором риска частых 

и рецидивирующих инфекционных заболеваний 

дыхательных путей. Данный вывод подтвержда-

ется наблюдением за больными с эссенциальной 

эмфиземой легких, которые получали замести-

тельную терапию ААТ (препарат Prolastin). Так, 

из 74 больных, получавших заместительную те-

рапию, у 56 человек инфекционные заболевания 

дыхательных путей практически прекратились 

[12], хотя до начала терапии препаратом Prolastin 

у пациентов отмечалась повышенная склонность 

к инфекционным заболеваниям дыхательных пу-

тей. В экспериментальных исследованиях, в ко-

торых в дыхательные пути животного ингалиро-

вался ингибитор, отмечалось значительное сни-

жение числа колоний P. aeruginosa и их инвазии 

в слизистую оболочку дыхательных путей. Эти 

экспериментальные данные могут лечь в основу 

новых показаний к назначению ААТ в борьбе 

с тяжелыми инфекционными заболеваниями ре-

спираторного тракта.

Патогенетическая основа назначения ААТ ис-

ходит из теории протеолиза-антипротеолиза. При 
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инициатива по хронической обструктивной болезни 

легких 2023 г. (Global Initiative for Chronic Obstructive 
Lung Disease – GOLD) сочетание ХОБЛ с БЭ выде-

лено как фенотип заболевания.

Первичная цилиарная дискинезия
Врожденные аномалии структурных и функ-

циональных изменений РЭ могут стать причиной 

развития БЭ. У этой категории больных часто воз-

никают инфекционные заболевания как верхнего, 

Хроническая обструктивная болезнь легких
В настоящее время БЭ часто выявляют у па-

циентов с хронической обструктивной болезнью 

легких (ХОБЛ), чему в значительной степени 

способствовало широкое внедрение современных 

методов имидж-диагностики (КТ органов груд-

ной клетки, КТ высокого разрешения – КТВР, 

ядерный магнитный резонанс, КТ с применени-

ем гелия, альвеолоскопия и др.). Частота БЭ воз-

растает по мере того, как нарастают признаки, 

свидетельствующие о тяжелом течении ХОБЛ. 

В НИИ пульмонологии доктор Г.Э. Поливанов 

провел исследование по ремодулированию ды-

хательных путей и эмфиземы легких у больных 

с ХОБЛ, полученные автором данные о частоте 

распространенности БЭ в зависимости от степени 

тяжести ХОБЛ приведены в табл. 3 [15].

На рис. 7 изображены реконструкция бронхи-

ального дерева и наиболее типичные места располо-

жения БЭ у больных ХОБЛ. На рис. 8 представлена 

компьютерная томограмма больного с ХОБЛ тяжело-

го течения; обращает на себя внимание диффузный 

характер БЭ.

Следует подчеркнуть, что БЭ способствуют но-

вым обострениям болезни, часто превращая воспа-

лительный процесс в непрерывно рецидивирующий. 

При ХОБЛ, осложненной развитием БЭ, отмеча-

ются более низкие показатели функции внешнего 

дыхания (ФВД). M. Martínez-García et al. продемон-

стрировали, что БЭ следует рассматривать как при-

знак тяжелого течения ХОБЛ [16]. При сочетании 

БЭ и ХОБЛ отмечалась более высокая летальность. 

В современных документах, таких как Глобальная 

Таблица 2. Генетические заболевания, связанные с развитием брон-
хоэктазии

Заболевание, связанное с возникновением бронхоэктазов

Гетерозиготный вариант трансмембранного регулятора (CFTR)

Дефицит витамина D

Синдром Вильямса–Кэмпбелла – трахеобронхомегалия 
(дефицит хрящевой ткани в бронхах 4-го и 6-го порядка)

Синдром Мунье–Куна (диаметр трахеи в области бифуркации  
> 3 см, диаметр главного правого бронха > 2,5 см)

Гипогаммаглобулинемия, Х-сцепленная агаммаглобулинемия

Синдром дефицита иммуноглобулина подкласса G2

Синдром Янга

Синдром Картагенера

Дефицит α1-антитрипсина

Таблица 3. Распространенность бронхоэктазов в зависимости от степени тяжести хронической обструктивной болезни легких (по По-
ливанову Г.Э. [15], 2008)

Степень тяжести ХОБЛ

I (n = 6) II (n = 19) III (n = 15) IV (n = 16)

Бронхоэктазы, % 0 21,0 26,6 47,4

Рис. 7. Реконструкция бронхиального дерева

Рис. 8. Компьютерная томография больного с ХОБЛ тяжелого течения
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которая наблюдалась в клинике по поводу частых 

инфекционных заболеваний дыхательных путей.

Синдром Картагенера связывают с нарушением 

органной ориентации в период эмбриогенеза, кото-

рый сопровождается также нарушением мобильно-

сти ресничек мерцательного эпителия. Нарушение 

функциональной активности ресничек мерцатель-

ного эпителия приводит к стагнации и аккумуляции 

бронхиального секрета, что создает благоприятные 

условия для колонизации микроорганизмов. В ин-

фекционный патологический процесс включают-

ся верхний отдел респираторного тракта – отиты, 

мастоидиты, синуситы, а также нижний отдел – 

пневмонии, бронхиты, БЭ, которые являются ре-

зультатом повторных инфекционных заболеваний. 

У большинства больных БЭ локализуются в верхних 

и средних долях легочных зон. При левосторонней 

локализации речь идет о поражении язычковых сег-

ментов. У больных ПЦД, синуситами и БЭ наибо-

лее вероятным возбудителем является H. influenza. 

Точный механизм подобного рода закономерности 

не установлен, предполагается дисфункция адап-

тивного иммунитета. При дефекте функции ресни-

чек необходимо обращать внимание на нарушение 

подвижности сперматозоидов. Так, у мужчин часто 

развивается бесплодие из-за нарушенной подвижно-

сти сперматозоидов. Необходимо собирать анамнез, 

включая неонатальный период. У детей с нарушен-

ной функцией РЭ часто развивается респираторный 

дистресс-синдром новорожденных.

Диагностика ПЦД нередко является проблема-

тичной. Если дети в раннем возрасте склонны к ре-

спираторным рецидивирующим инфекционным 

заболеваниям, то всегда возникает необходимость 

исключить нарушение функции реснитчатого эпите-

лия. Нарушение фертильности в мужской популяции 

побуждает к тому, чтобы исключить синдром Янга. 

Большим подспорьем являются данные КТ органов 

грудной клетки. При ПЦД наиболее характерным 

так и нижнего отделов дыхательных путей. Так, па-

циенты с ПЦД часто болеют бронхитом, переносят 

повторную пневмонию, протекающую на фоне ре-

цидивов синуситов, отитов. ПЦД относится к числу 

аутосомно-рецессивных заболеваний и встречается 

с частотой 1 : 12 000 человек. Для сравнения: МВ 

встречается в 5–6 раз чаще. В последние годы улуч-

шилась диагностика ПЦД, что позволило более под-

робно изучить клинические проявления заболева-

ния. Согласно современным представлениям, ПЦД 

трактуется как гетерогенная группа заболеваний, 

которые можно различать по морфологическим из-

менениям ресничек, генотипированию и различной 

степени нарушения эскалаторной мукоцилиарный 

функции [4].

Аксонема является центральной морфологиче-

ской структурой реснички. В норме она устроена 

так, что включает 9 пар микротрубочек. В центре 

находятся 2 микротрубочки, которые определяют 

направление биения ресничек мерцательного эпите-

лия. В структуре аксонемы выделяют также внешний 

и внутренний динеин (белок с АТФ-азной актив-

ностью, входящий в состав тубулин-динеинового 

хемомеханического преобразователя) и образует т. 

н. ручки, связанные с микротрубочками. Все 9 пар 

микротрубочек соединены между собой нексином, 

а периферические микротрубочки – центральными 

радиальными лучами. Направление биения ворси-

нок определяется ориентацией центральных микро-

трубочек. Описано несколько аномалий в структуре 

реснитчатого мерцательного эпителия. Среди гетеро-

генной группы структурных изменений реснитчатого 

эпителия выделяется отсутствие внешних и внутрен-

них динеинов, что приводит к обездвиженности рес-

ничек и последующему стазу бронхиального секрета. 

В клинической практике более изучена полная или 

же частичная картина situs inversus, известная как 

синдром Картагенера. На рис. 9 и 10 представлены 

компьютерные томограммы больной с situs inversus, 

Рис. 9. Компьютерная томография грудной клетки при синдроме 
Картагенера
Примечание: пациентка 1991 г. р.; сердце расположено справа.

Рис. 10. Компьютерная томография брюшной полости при синдроме 
Картагенера
Примечание: печень и желчный пузырь расположены слева.
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лательно проводить в специализированных центрах. 

В последнее время в связи с БЭ обращают внимание 

на такой феномен, как поликистоз почек, который 

может выявляться при аутосомно-доминантной дис-

кинезии ресничек. Дефект в функциональной актив-

ности ресничек эпителия связывают с нарушением 

экспрессии цилиарного протеина (полицистина-1 

и полистина-2). Отсутствие белка полицистина мо-

жет стать причиной образования БЭ.

Дефекты соединительной ткани
Причинами развития БЭ могут стать дефекты 

хрящевой ткани трахеи и крупных бронхов, а также 

нарушения структуры эластической ткани легких. 

Хрящевая ткань трахеи и крупных бронхов играет 

важную физиологическую роль в респираторном 

цикле, фиксируя легочную структуру в период экс-

пирации и кашля.

Синдром Мунье–Куна относится к числу врож-

денных аномалий развития трахеи и крупных бронхов 

и характеризуется мегалией последних. Дилатация 

дыхательных путей развивается вследствие дефек-

та развития эластической ткани и атрофии гладких 

мышц трахеи. Анатомическая структура дистально-

го отдела дыхательных путей, как правило, имеет 

нормальное строение. Однако следует подчеркнуть, 

что для клинической картины данного аномального 

синдрома характерна рецидивирующая инфекция 

нижнего отдела дыхательных путей. При проведе-

нии КТ у этой категории больных могут выявляться 

дивертикулы трахеи и крупных бронхов. Последние 

могут встречаться и как самостоятельные проявления 

аномального развития бронхов. Болезнь может быть 

диагностирована в ранние периоды развития ребенка 

или же в более поздние сроки, когда больные под-

вергаются более углубленному обследованию в связи 

с рецидивирующими инфекционными заболеваниями 

дыхательных путей и прогрессирующим нарушением 

вентиляционной функции, которая протекает по об-

структивному типу. В диагностическом алгоритме 

большая роль отводится имидж-диагностике с трех-

мерной реконструкцией трахеи, диаметр которой 

может превысить 27 мм [18]. В лечебных программах 

прибегают к стентированию трахеи, используя или 

металлические, или силиконовые стенты. У отдель-

ных больных была успешно проведена транспланта-

ция как легких, так и трахеи. На рис. 11–14 представ-

лены компьютерные томограммы больной, которая 

была направлена в клинику с диагнозом «БА тяжелого 

течения». При обследовании выявлены дивертикул 

трахеи и БЭ, выполнена 3D-реконструкция трахеи 

и крупных бронхов [18].

Другой аномалией развития хрящевой ткани ды-

хательных путей является синдром Вильямса–Кэмп-

белла. Описаны семейные случаи данного синдрома. 

Клиническая картина характеризуется инфекцион-

ными заболеваниями дыхательных путей, которые 

проявляются уже в первые дни жизни ребенка. Па-

тогенетическая черта синдрома – отсутствие хряще-

признаком служит появление очагов затемнения 

с центр лобулярной локализацией в нижней доле 

правого легкого. Эти изменения протекают на фоне 

хронического бронхита. «Золотым стандартом» яв-

ляется исследование структуры ресничек с помощью 

электронной микроскопии. В последние годы стали 

прибегать к высокоскоростной видеомикроскопии. 

Однако следует подчеркнуть, что воспалительный 

инфекционный процесс может снизить чувствитель-

ность данных методов, из-за чего их информатив-

ность будет невысокой. Надежным диагностическим 

методом остается трансмиссионная микроскопия, 

которая позволяет изучить анатомические нару-

шения структур ресничек. Так, с помощью данно-

го метода можно установить нарушение структуры 

динеинового белка. Биение ресничек > 11 в cекунду 

рассматривается как признак ПЦД. Другой метод, 

который может быть применен с этой целью, – са-

хариновый тест, позволяющий выделить пациентов 

с нарушенной функцией мукоцилиарного клиренса. 

В последние годы неинвазивным методом диагно-

стики стало определение концентрации оксида азота 

(NO) в выдыхаемом воздухе. В отличие от больных 

бронхиальной астмой (БА), у которых данный по-

казатель повышен, у пациентов с ПЦД он предельно 

низок, вплоть до нулевого [17]. В настоящее время 

NO рассматривается в качестве биологического мар-

кера БА и ПЦД. Следует указать, что низкая концен-

трация NO также определяется при идиопатической 

форме легочной гипертензии.

Генетические исследования, проведенные у боль-

ных ПЦД, выявили несколько мутаций: DNA11, 

DNAH5, DNAH11. С экспрессией данных генов свя-

зано кодирование белка аксоном, функция кото-

рого влияет на их мобильность. В настоящее время 

ведутся исследования по установлению феномена 

«генотип–фенотип».

Итак, диагностический алгоритм при феномене 

ПЦД включает данные анамнеза, физикального об-

следования и специальных методов диагностики, как 

инвазивных, так и неинвазивных. В сборе анамнеза 

уделяется внимание рецидивирующим инфекци-

онным заболеваниям как верхнего, так и нижнего 

отдела дыхательных путей и образованию БЭ с пре-

имущественной локализацией в нижних отделах 

легочных полей. Особое место занимают феномен 

situs inversus и фертильность лиц мужского пола. Так-

же уделяется внимание КТ органов грудной клет-

ки, позволяющей локализовать БЭ, установить их 

форму и в целом оценить процесс ремодулирования 

дыхательных путей. Среди неинвазивных методов 

диагностики отводится большая роль исследованию 

NO в выдыхаемом воздухе: для данной патологии 

характерны предельно низкие концентрации оксида 

азота. Наконец, в современной клинической прак-

тике необходимо стремиться к генотипированию 

ПЦД. «Золотым стандартом» остается исследование 

биоптата слизистой оболочки дыхательных путей 

с помощью электронной микроскопии, которую же-
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Бронхоэктазия нередко сопровождает аномалии 

соединительной ткани. Так, у больных с синдро-

мом Марфана БЭ встречаются часто, что отражает 

склонность таких пациентов к рецидивирующим ин-

фекционным заболеваниям дыхательных путей [4]. 

К другим врожденным аномалиям развития легких, 

связанным с БЭ, относятся дистальная ацинарная 

эмфизема, дегенеративные кисты, спонтанный пнев-

моторакс, буллы, апикальный фиброз и врожденная 

мальформация, известная как гипоплазия средней 

доли. В клинической картине синдрома Марфана 

вой ткани сегментарных бронхов первых генераций, 

в то время как проксимальные бронхи могут иметь 

нормальную анатомическую структуру. В диагности-

ческом алгоритме синдрома Вильямса–Кэмпбелла 

большое значение имеет КТ, с помощью которой 

выявляются баллонная дилатация бронхов в период 

инспирации и коллапс дыхательных путей при экс-

пирации. Дистальные бронхи часто дилатированы 

и имеют вид БЭ. В литературе описаны больные, 

которым была успешно проведена трансплантация 

легких.

Рис. 11. Компьютерная томография при однокамерном правостороннем дивертикуле трахеи (по Марченкову Я.В., 2013 [18])

Однокамерный правосторонний дивертикул трахеи

Рис. 12. Однокамерный правосторонний дивертикул трахеи (стрелка) в 3D-реконструкции (по Марченкову Я.В., 2013 [18])
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вития аорты. Сколиоз и килевидная форма грудной 

клетки встречаются при других врожденных ано-

малиях: синдромах Люиса–Дитца, Шпринтцена–

Гольдберга, Элерса–Данло, cutis laxa (т. н. синдром 

старой кожи). Необходимо подчеркнуть, что абнор-

обращают на себя внимание и другие синдромо-

комплексы: pectus excavatum (впалая форма грудной 

клетки), pectus carinatum (килевидная форма грудной 

клетки), пролапс митрального клапана, сколиоз, не-

достаточность аортального клапана и аномалия раз-

Рис. 13. Компьютерная томография с признаками кистозной перестройки легочной ткани преимущественно в перибронховаскулярных зонах 
(стрелки), уровень бифуркации трахеи (по Марченкову Я.В., 2013 [18])

Рис. 14. Компьютерная томография с признаками кистозной перестройки легочной ткани преимущественно в перибронховаскулярных зонах 
(стрелки), уровень главных бронхов (по Марченкову Я.В., 2013 [18])
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органов грудной клетки обращает на себя внимание 

повышенная прозрачность легочной ткани в изоли-

рованном месте – синдром Суайра–Джеймса, или 

синдром Маклеода, этиология и патогенез которого 

изучены недостаточно. Данное заболевание относят 

к числу редких.

Аспирационные синдромы
БЭ могут развиться вследствие проникновения 

(аспирации) инородных частиц в дыхательные пути. 

Наиболее вероятными являются два сценария. При 

первом микрофлора из орофарингеальной области 

аспирируется в нижний отдел дыхательных путей. 

Агрессивные возбудители слизистой оболочки 

верхнего отдела дыхательных путей могут приво-

дить к развитию некротической пневмонии, исходом 

которой и станет БЭ. При втором сценарии содер-

жимое желудка аспирируется в дыхательные пути, 

что чаще всего происходит при рефлюкс-эзофагите. 

Если в первом случае превалирует флора, которая 

колонизируется в орофарингеальной области, – это 

преимущественно кокки и анаэробы, то при аспира-

ции содержимого желудка преобладают грамотрица-

тельная флора и Helicobacter pylori, а также соляная 

кислота, пищевые комочки и ферменты поджелудоч-

ной железы. Рекомендуется проводить исследование 

рН бронхиального секрета, который будет кислым 

в случае, когда аспирация произошла из желудка. 

Механизм аспирации связан с развитием депрессии 

кашлевого рефлекса, что может происходить с боль-

ными в период нарушения в сфере сознания, при 

злоупотреблении алкоголем, передозировке снот-

ворных препаратов, заболеваниях пищевода с раз-

витием его дисмобильности (ахалазия пищевода, 

радиационный или химический ожог), а также при 

нарушении моторики желудка. Наиболее частой при-

чиной развития аспирационной пневмонии является 

рефлюксная болезнь пищевода и желудка. Также БЭ 

могут формироваться из-за проникновения в дыха-

тельные пути инородных тел, что особенно часто 

происходит у детей. История медицины накопила 

большой опыт извлечения из дыхательных путей 

таких инородных тел, как пуговицы, монеты, зубы, 

украшения и многое другое. При остро возникшей 

клинической картине удушливого кашля и ателекта-

за легкого, который выявляется при рентгенографии 

органов грудной клетки, рекомендуется проводить 

диагностическую и лечебную бронхоскопию. Опи-

саны случаи длительного нахождения инородных 

тел в дыхательных путях, становившегося причиной 

рецидивирующих пневмоний и БЭ. В практической 

медицине учитывается факт локального располо-

жения БЭ и повторяющихся эпизодов пневмонии. 

У этой категории больных весьма высока вероят-

ность хронического носительства инородного тела 

в дыхательных путях. Современные методы диагно-

стики, включая виртуальную бронхоскопию, позво-

ляют диагностировать инородное тело; «золотым 

стандартом» является бронхоскопия.

мальное состояние соединительной ткани является 

предрасполагающим фактором в колонизации ми-

кобактерий. У этой категории больных БЭ часто раз-

виваются на фоне других аномалий соединительной 

ткани, стигмами которых могут быть такие клини-

ческие проявления, как килевидная форма грудной 

клетки, пролапс митрального клапана, сколиоз и др. 

БЭ описаны у больных с болезнью Бехтерева. В жен-

ской популяции эти изменения встречаются значи-

тельно чаще, чем это можно наблюдать в мужской. 

Подчеркиваются определенные антропометрические 

характеристики БЭ, развившихся на фоне аномалии 

соединительной ткани: эти пациенты имеют высо-

кий рост, у них снижена масса тела, узкая грудная 

клетка, при рентгенографии органов грудной клет-

ки выявляются БЭ. Часто проводится дифферен-

циальная диагностика с синдромом Марфана. На-

циональный институт здоровья (США) провел мо-

лекулярно-биологические исследования с участием 

данной категории больных, у которых была отмечена 

предельно низкая концентрация IFN-γ [19]. При 

синдроме Марфана установлена мутация гена FBN1, 

с экспрессией которого связан синтез фибрилли-

на. В настоящее время описано более 600 мутаций 

FBN1, и высказывается предположение о возможных 

генетических предрасполагающих факторах БЭ при 

аномалиях соединительной ткани [20]. На основании 

этой гипотезы сделано предположение о нарушен-

ном развитии хрящевой ткани бронха, что может 

быть предпосылкой к развитию БЭ. Большую роль, 

несомненно, играет инфекционный процесс с лока-

лизацией в дыхательных путях. Возбудителями могут 

выступать не только НТМ, но, возможно, и грамо-

трицательная флора.

Возрастной фактор играет определенную роль 

в развитии БЭ. Так, клинический анализ показал, 

что БЭ чаще регистрируются у женщин в менопа-

узальный период. Исследована роль эстрогенов, 

и было показано, что дефицит последних может 

играть патогенетическую роль в развитии БЭ, так как 

может затронуть функцию соединительной ткани. 

В связи с этим выделяют синдром леди Уиндермир 

[21]. Он назван по имени героини из пьесы Оскара 
Уайльда – элегантной дамы, которая в силу воспита-

ния заставляла себя подавлять кашель, не избавляясь 

от секрета, скапливающего в дыхательных путях [13].

Пороки развития легких
БЭ часто встречаются при гипоплазии легочной 

ткани, агенезе, атрезии, секвестрации. При этих 

аномалиях развития легочной ткани можно наблю-

дать повышенную восприимчивость к инфекци-

онным заболеваниям дыхательных путей. Секве-

страция относится к числу эмбриопатий, она может 

затрагивать бронхиальное дерево, и часто кровоо-

бращение происходит непосредственно от аорты. 

Клиническая картина перечисленных аномалий 

характеризуется рецидивирующим течением ин-

фекционного заболевания. При рентгенографии 
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том имеют БЭ [22]. В большинстве таких случаев 

бронхоэктазия протекает бессимптомно. Однако 

определенная часть больных артритом страдают 

рецидивирующей инфекцией дыхательных путей, 

причиной которой является развитие БЭ. Инфици-

рование БЭ при ревматоидном артрите усугубляется 

назначением терапии стероидными препаратами 

и цитостатиками. В последние годы инфекционные 

осложнения часто встречаются при использовании 

биологических препаратов. С последними связано 

также развитие нетуберкулезного микобактериоза, 

при котором наиболее часто отмечается БЭ, что уже 

обсуждалось выше.

В литературе описаны наблюдения сочетания 

ревматоидного артрита и синдрома Шегрена [22]. 

У этих больных обращали на себя внимание диф-

фузные БЭ. Данное сочетание предположительно 

рассматривается как неблагоприятный признак те-

чения ревматоидного артрита [23]. Поражение сли-

зистых желез, характерное для синдрома Шегрена, 

оказывает значительное влияние на присоединение 

инфекции дыхательных путей.

Анкилозирующий спондилит (болезнь Бехтере-

ва) в классической форме сочетается с развитием 

кистозной и фибротической дегенерации верхней 

зоны правого и левого легкого. Механизм развития 

БЭ связывают с нарушенной вентиляцией верхней 

зоны легких, что возникает из-за спондилита и ре-

стрикции верхних ребер.

СКВ также является болезнью, при которой диа-

гностируется БЭ. С внедрением современных диа-

гностических методов, в первую очередь КТВР, БЭ 

при СКВ стали выявляться чаще, чем в обычной 

практике. Однако остаются неясными механизмы 

развития БЭ при этой форме системного заболе-

вания. Возможно, не последнюю роль играет ятро-

генная причина, связанная с иммуносупрессивной 

терапией.

При болезни Крона отмечается относительно ча-

стое поражение легких БЭ [4]. Высказано предполо-

жение о роли сенсибилизации слизистой оболочки 

кишки и слизистой оболочки бронхов при этой со-

четанной патологии. В последние годы, когда при 

болезни Крона стала назначаться терапия биологи-

ческими препаратами, участились и случаи развития 

БЭ при воспалительном процессе толстой кишки.

Наконец, следует указать на рецидивирующий 

полихондрит как причину развития БЭ [4]. В кли-

нической картине этой группы больных превали-

руют признаки поражения хрящевой ткани носа, 

ушной раковины, трахеи и крупных бронхов. Одним 

из осложнений данной патологии является рециди-

вирующая инфекция дыхательных путей, которая 

в сочетании с полихондритом трахеи и бронхов и яв-

ляется причиной развития БЭ. Механизмами раз-

вития воспалительного процесса являются коллапс 

дыхательных путей, их обструкция и воспалительная 

реакция, приводящая в конечном счете к эктазии 

бронха.

Бронхолегочный аспергиллез
Аллергический бронхолегочный аспергиллез – 

относительно частая причина развития БЭ. Колони-

зация аспергилл приводит к образованию слизистой 

пробки, нарушающей бронхиальную проходимость, 

как правило, бронхов среднего калибра. Тонко-

стенные БЭ имеют центральную локализацию, т. е. 

расположены в прикорневой зоне. В клинической 

картине данной формы аспергиллеза доминируют 

признаки стероидозависимой БА. С одной стороны, 

глюкокортикостероиды (ГКС) позволяют контро-

лировать течение БА, с другой – служат фактором 

риска дальнейшего распространения аспергиллеза, т. 

е. формируется порочный круг. Аллергический брон-

хопульмональный аспергиллез часто является причи-

ной тяжелого течения БА. В последнее время прове-

дена апробация моноклональных антител против IgЕ 

и получены положительные результаты по контролю 

над течением тяжелой формы БА. Помимо типичных 

симптомов обострения заболевания, в этот период 

у пациентов появляются такие признаки, как повы-

шенная температура тела, повторные эпизоды озно-

ба, боль плеврального характера, меняется характер 

мокроты. При лабораторной диагностике обращают 

на себя внимание гиперэозинофилия и высокая кон-

центрация IgE, также можно обнаружить специфиче-

ские антитела против аспергиллезного антигена. При 

прогрессировании заболевания к грибковой флоре 

могут присоединиться такие возбудители, как P. aeru-
ginosa, что свидетельствует о серьезных расстройствах 

иммунного статуса у пациента.

Системные заболевания
БЭ могут встречаться при большой и многооб-

разной по своим клиническим и патогенетическим 

механизмам когорте системных заболеваний, таких 

как саркоидоз, ревматоидный артрит, системная 

красная волчанка (СКВ), синдром Шегрена, забо-

левания кишечника.

При саркоидозе БЭ диагностируются относитель-

но часто. Они возникают по механизму тракцион-

ных БЭ, что происходит вследствие склеротических 

и фиброзных изменений паренхимы легочной ткани. 

Другим механизмом является образование саркоид-

ной гранулемы, которая выдается в просвет бронха, 

и при развитии фиброзного процесса формируются 

БЭ. Компрессия бронхов и постстенотическое су-

жение являются благоприятной средой для развития 

инфекционного процесса, который способствует 

развитию эктазии бронха.

Ревматоидный артрит относится к болезням, 

при которых могут наблюдаться разные формы 

легочной патологии: плеврит, интерстициальная 

пневмония, пневмонит, БЭ. С внедрением в кли-

ническую практику современных методов имидж-

диагностики повысился процент больных, у кото-

рых выявляется эктазия бронхов. Так, по данным 

Национального института здоровья (США), при-

близительно 1/
3
 пациентов с ревматоидным артри-
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слушатель Военно-медицинской академии Александр 
Ризенкампф, который описал болезнь писателя после 

его смерти. Они вместе снимали квартиру, по свиде-

тельству А. Ризенкамфа, по ночам ночью Ф.М. До-

стоевский сильно кашлял. Доктор прописал ему сми-

лакс – экстракт перуанской лианы, существенно об-

легчивший кашель. Первая жена Ф.М. Достоевского, 

Мария Дмитриевна, скончалась от прогрессирующей 

легочной чахотки в Новокузнецке, где супруги по-

селилась после писателя. С большой долей вероят-

ности можно утверждать, что его легочное здоровье 

было осложненно тесным контактом с близкими ему 

людьми, умершими от тяжелой формы легочного 

туберкулеза. Дмитрий Иванович Кошлаков, наблю-

давший Ф.М. Достоевского на излете жизни, убедил 

писателя отправиться на курортное лечение в Эмс 

(Германия) и оказывал ему помощь в последние дни. 

Непосредственной причиной смерти Ф.М. Достоев-

ского явилось легочное кровотечение, источником 

которого, по всей видимости, были посттуберку-

лезные БЭ. В день кончины он попросил свою вто-

рую жену, Анну Григорьевну, принести Евангелие, 

подаренное ему в тобольской пересыльной тюрьме 

женами декабристов, отметил стих и попросил его 

прочесть: «Иоанн же удерживал Его и говорит: мне 

надобно креститься от Тебя, и Ты ли приходишь ко 

мне? Но Иисус сказал ему в ответ: не удерживай, 

ибо так надлежит нам исполнить великую правду» 

БЭ часто обнаруживаются у больных, инфици-

рованных ВИЧ, и при синдроме желтых ногтей [4]. 

Клиническая картина последнего характеризуется 

желтым цветом дистрофически измененных ногте-

вых пластинок, лимфатическим отеком лица, рук 

и конечностей. Характерными признаками являются 

депонирование жидкости в плевральной полости 

и БЭ. У женщин синдром желтых ногтей встречается 

чаще, чем это в мужской популяции.

Идиопатические бронхоэктазы
Современные достижения в диагностике бронхо-

эктатической болезни, однако, не исключают кон-

цепции «идиопатических БЭ», о которых говорят 

в случае, когда не удается установить причину их 

возникновения. Предполагается, что на долю иди-

опатических БЭ приходится от 25 до 50%. Каждый 

2–4-й случай БЭ рассматривается как идиопати-

ческая форма болезни. Следует подчеркнуть, что 

диагностический процесс в данном случае построен 

на исключении известных причин развития эктазии 

бронхов. Фенотипически идиопатические БЭ харак-

теризуются локализацией в нижних долях легких 

и двусторонними риносинуситами. Генетическими 

предрасполагающими факторами являются HLA-B5, 

HLA-B52; также отмечена повышенная активность 

NK-клеток [24].

К возможным причинам, ведущим к развитию 

БЭ, относится радиационное воздействие на ле-

гочную ткань, в частности радиационная терапия 

при раке молочной железы, опухолях средостения, 

лимфомах, включая и лимфогранулематоз. Присо-

единяющиеся инфекционные заболевания дыхатель-

ных путей приводят к развитию инфицированных 

эктазов бронхов.

В медицинской литературе прошлых лет было 

обращено внимание на развитие артропатий виде 

«барабанных палочек» и «часовых стекол». Эти сим-

птомы схематически изображены на рис. 15. В совре-

менной клинической практике, когда стали широко 

применять антибиотики для лечения этой катего-

рии больных особенно в период обострения БЭ, эти 

фенотипические признаки стали регистрироваться 

у больных значительно реже.

Период обострения БЭ характеризуется развити-

ем симптомов, свидетельствующих о развитии ре-

спираторной инфекции: кашля (в 98% случаев), по-

вышенной продукции и гнойности мокроты с ее еже-

дневным отхождением (78%), одышки (62%), крово-

харканья (27%), боли в груди (20%), снижения толе-

рантности к физическим нагрузкам, общей усталости 

и недомогания. Будет уместным привести историю 

болезни Федора Михайловича Достоевского. С под-

росткового периода он страдал кашлем; его мать 

умерла от прогрессирующей чахотки, когда маль-

чику было всего 14 лет. В юношеские годы он об-

учался в инженерном училище в Санкт-Петербурге, 

часто простужался и длительно кашлял особенно 

по ночам. Первым врачом Ф.М. Достоевского был 

Рис. 15. Артропатии в виде «барабанных палочек» и «часовых стекол»
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го. У больных БЭ необходимо всегда проводить КТ 

назальных синусов, так как гаймориты и фронтиты 

часто сопутствуют бронхоэктазии.

Диагностический алгоритм БЭ также включает 

в себя исследование ФВД, благодаря которому воз-

можно оценить вентиляционную и диффузионную 

функцию легких. У большинства больных выявля-

ется нарушение вентиляционной функции по об-

структивному типу, что побуждает определить ее 

обратимость. С этой целью проводят исследование 

параметров вентиляционной функции до назначения 

бронхорасширяющих лекарственных средств и после 

их назначения. Бронходилатационный тест часто 

положителен при сочетании БА и БЭ. Программа 

функционального обследования предполагает: спи-

рометрию (измерение функциональной жизненной 

емкости легких (ФЖЕЛ), объема форсированного 

выдоха за 1-ю секунду (ОФВ
1
), ОФВ

1
/ФЖЕЛ); 6-ми-

нутный шаговый тест; оценку легочного клиренса; 

импульсную осциллометрию; измерение парциаль-

ного давления кислорода и углекислого газа.

Анемия, выявленная при общем анализе крови, 

свидетельствует о возможном кровохарканье и пост-

геморрагической природе. Микрокровохарканье 

может стать причиной повышенной концентрации 

угарного газа (СО) в выдыхаемом воздухе. Патоге-

нетический механизм увеличения концентрации СО 

обусловлен распадом гема, из-за чего повышается 

уровень билирубина. При грибковом поражении 

дыхательных путей и БЭ может выявляться гипе-

рэозинофилия как в периферической крови, так 

и при исследовании жидкости бронхоальвеолярно-

го лаважа. Большое значение придается микробио-

логическому исследованию мокроты. Необходимо 

установить спектр микроорганизмов, которые могут 

стать причиной обострения БЭ. Следует всегда ис-

ключать роль туберкулеза и НТМ, а также наличие 

грибковой колонизации БЭ.

Лабораторные исследования включают в себя 

анализ следующих показателей: лейкоцитоз, тром-

боцитоз (> 400 × 10 / л), эозинофилия; иммуно-

глобулины (IgG, IgM, IgA, IgE); хлориды потовой 

жидкости; генетический анализ; антитела к аспер-

гиллезному антигену; антитела к серотипам пневмо-

коккового антигена; α
1
-антитрипсин; клиническая 

микробиология. Тест на содержание хлоридов в от-

носится к числу скрининговых методов, позволя-

ющих исключить МВ. Это особенно важно у детей 

с диагностированными БЭ. Одним из современных 

критериев в постановке диагноза БЭ является его 

связь с МВ. Опыт клиники свидетельствует о том, 

что относительно часто диагноз МВ ставится боль-

ным уже во взрослом состоянии. В диагностический 

алгоритм включены определение и генотипирование 

ААТ, который может играть патогенетическую роль 

в развитии не только эссенциальной эмфиземы, но и 

БЭ. Определение иммуноглобулинов и их подклас-

сов проводится с целью исключить роль иммуноде-

фицитного состояния в патогенезе БЭ.

(Матф. 3:14–15, перевод 1820-х гг.). С этими словами 

Ф.М. Достоевский обратился к жене: «Ты слышишь: 

“не удерживай”». И.Н. Крамской оставил портрет 

Ф.М. Достоевского на смертном одре (рис. 16).

Диагностика бронхоэктазов
В диагностическом процессе БЭ существенная 

роль отводится сбору анамнеза инфекционных за-

болеваний дыхательных путей, при этом большое 

значение имеют детские инфекционные заболева-

ния: корь, коклюш, круп и др. В истории заболева-

ния больных БЭ часто упоминаются эпизоды частых 

обострений бронхита или же повторно переносимой 

пневмонии. Некоторые из пациентов с БЭ наблюда-

ются у врачей по поводу БА. Настораживающим при-

знаком возможной БЭ является кровохарканье, ко-

торое всегда тревожит больного, и он, как правило, 

безотлагательно обращается за врачебной помощью.

Диагностический алгоритм включает в себя лабо-

раторную-диагностику, имидж-диагностику и функ-

циональные методы исследования. В современной 

клинической практике о БЭ заходит речь при про-

ведении КТ органов грудной клетки, которая может 

быть проведена по разным причинам. В верифика-

ции БЭ большое значение придается имидж-диа-

гностике, позволяющей определить локализацию, 

распространенность, связь с артериальным руслом 

и состоянием лимфатических узлов. Одним из вари-

антов БЭ является развитие синдрома средней доли 

или же ателектаза язычкового сегмента левого легко-

Рис. 16. Крамской И.Н. Федор Михайлович Достоевский на смертном 
одре 29 января 1881 года
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Лечение
На рис. 17 представлены основные терапевти-

ческие подходы к лечению БЭ. Лечебный алгоритм 

включает 5 разделов. К 1-му разделу относятся меро-
приятия, направленные на гигиену дыхательных путей 
и удаление воспалительного секрета из эктатически 

расширенных бронхов. В настоящее время при-

бегают к инструментальным методам, позволяю-

щим усилить кашлевой рефлекс и фрагментировать 

бронхиальный секрет, что повышает его клиренс 

из дыхательных путей. Широкое распространение 

получает метод альвеолярной перкуссии, в основу 

которого положен феномен осцилляции воздушного 

потока. Наш опыт его применения касается большой 

группы больных, включая тех, кому была проведена 

трансплантация легких. Другим немедикаментозным 

методом является применение вибрационных дыха-

тельных тренажеров, способствующих отхождению 

мокроты. В целях повышения мукоцилиарного кли-

ренса также проводят ингаляции гипертоническим 

раствором хлористого натрия (5%) несколько раз 

Скрининговым тестом, позволяющим исключить 

влияние ПЦД в развитии БЭ, служит определение 

NO в выдыхаемом воздухе. В настоящее время ме-

тодически возможно раздельно оценивать концен-

трацию NO в порции воздуха, который проходит 

верхний отдел и нижний отдел дыхательных путей.

В диагностический алгоритм входит пищеводная 

манометрия, с помощью которой можно определить 

роль рефлюкс-эзофагита в развитии аспирационных 

пневмоний и в последующем – БЭ.

Наконец, может возникнуть необходимость ис-

ключить ревматическую патологию – ревматоидный 

полиартрит, СКВ, синдром Шегрена и др. В этом 

случае диагностическая программа включает опре-

деление ревматоидного фактора, антител к цикличе-

скому цитруллинированному пептиду, SSA/Ro, SSB/

Lb, HLA-B27, тест Ширмера и др. Необходимо также 

учитывать, что при синдроме приобретенного имму-

нодефицита, паразитарных заболеваниях и лучевом 

воздействии на легочную ткань набор диагностиче-

ских методов может быть расширен.

Рис. 17. Основные терапевтические подходы при лечении бронхоэктазов (по Chalmers J.D., Chotirmall S.H., 2018 [7])
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соких доз препарата, так как при нейтрофильном 

характере воспалительной реакции низкие и средние 

дозы иГКС не обладают достаточно выраженным 

противовоспалительным действием. При обострении 

БЭ рекомендуется сочетание с антимикробной тера-

пией. Так, получены положительные данные о при-

менении азитромицина совместно с иГКС. Частое 

назначение азитромицина сопряжено с развитием 

феномена резистентности орофарингеальной флоры 

к макролидам [27]. В настоящее время большое вни-

мание уделяется исследованию микробиоты верхнего 

и нижнего отделов дыхательных путей и влияния 

на нее антимикробной и стероидной терапии.

Хирургические методы предусмотрены 4-м разде-

лом лечебного алгоритма. Они не имеют строгой до-

казательной базы, хотя исторически использовались 

широко. В настоящее время хирургическое лечение 

БА имеет ограниченное применение, что связано 

в первую очередь с эффективностью методов, вхо-

дящих в 1–3-й разделы. Следует подчеркнуть, что 

к хирургическим вмешательствам прибегают при 

жизнеугрожающих легочных кровотечениях. Порой 

приходится сочетать методы эмболизации бронхи-

альных артерий с хирургической резекцией части 

легкого, которое является местом кровотечения.

Что касается 5-го раздела, то в лечебные програм-

мы больных БЭ включают занятия по отказу от таба-
кокурения; в целях профилактики гриппа прибегают 

к противогриппозной вакцинации. В настоящее вре-

мя календарь вакцин значительно расширен. Разра-

ботаны вакцины против P. aeruginosa и H. influenzae; 

в России разработана вакцина Иммуновак-ВП-4®, 

которая предназначена для повышения врожден-

ного иммунитета. Кроме того, рекомендуется заме-
стительная терапия витамином D, дефицит которого 

наблюдается у пациентов с БЭ. Он обладает и анти-

микробными свойствами: проведены исследования 

по снижению P. aureginosa при его назначении [28].

Заключение
БЭ достаточно часто встречаются в современной 

клинической практике, чему существенно способ-

ствовало внедрение в современный диагностический 

алгоритм методов имидж-диагностики. Принято 

подразделять БЭ на формирующиеся у пациентов 

с МВ и образующиеся при других заболеваниях. 

Эти разнообразны, однако следует подчеркнуть, 

что инфекционная природа является ведущим фак-

тором риска в развитии БЭ. Для клинициста слу-

чаи бронхоэктазии всегда связаны с напряженной 

диагностической и лечебной работой. Успехи до-

стигнуты не только в области имидж-диагностики, 

но также и в области генотипирования отдельных 

форм БЭ, иммунологии и микробиологии. Однако 

при значительном прогрессе в понимании природы 

возникновения БЭ сохраняются и идиопатические 

формы, определение которых предполагает исклю-

чение другой, самой разнообразной и зачастую ред-

кой, патологии легочной ткани. Лечебный алгоритм 

в течение дня. В последние годы с этой же целью 

стали применять ингаляции маннитола. Больным 

МВ назначают ферменты, разрушающие ДНК. У та-

ких пациентов образуется вязкий секрет вследствие 

воспалительной реакции дыхательных путей, в про-

свете которых депонируется большое количество 

нейтрофилов. С их распадом связано высвобождение 

ДНК, приводящее к повышенной вязкости секре-

та. Одним из средств для решения этой проблемы, 

входящих в базисную терапию МВ, является ДН-за 

(Пульмозим®).

Антимикробная терапия относится ко 2-му раз-

делу лечебного алгоритма при БЭ. Антибиотики 

традиционно назначают при БЭ, особенно в период 

обострения. Однако следует подчеркнуть, что не все 

рекомендации имеют строгую доказательную базу. 

Так, некоторые авторы рекомендуют назначать анти-

биотики с профилактической целью, чтобы предот-

вратить обострение БЭ. Выбор антибактериального 

препарата должен быть основан на данных микро-

биологического исследования мокроты больного. 

В некоторых случаях возможно использование аэро-

зольных форм. Так, при обострении МВ, при ко-

тором часто происходит колонизация P. aeruginosa, 

назначают тобрамицин или колистиметат натрия ин-

галяционно. Последний может быть назначен и при 

наличии других грамотрицательных возбудителей. 

При БЭ необходимо исключать этиологическую роль 

МБТ и атипичных возбудителей микобактериоза. 

Состояние больного может ухудшиться вследствие 

антибактериальной терапии, если этиологическим 

фактором БЭ является аспергиллез или влияние дру-

гих грибковых возбудителей. Описано длительное – 

в течение года – назначение ингаляций гентамицина 

в целях профилактики обострений БЭ [25].

Назначение лекарственных средств с противо-
воспалительным эффектом представляет собой 3-й 

раздел лечебного алгоритма. Предпосылкой к их 

применению служит влияние противовоспалитель-

ных средств на профиль цитокинов – как воспа-

лительных, так и провоспалительных. К этой груп-

пе относят нестероидные противовоспалительные 

препараты (НПВП), макролиды (назначаются в ин-

термиттирующих схемах) и ингаляционные глюко-

кортикостероиды (иГКС). Наиболее изученными 

являются НПВП. В библиотеке Cochrane имеются 

систематический обзор и метаанализ эффективности 

и безопасности ибупрофена при БЭ у детей. В обзоре 

приводятся доказательства регрессии воспалитель-

ного процесса при БЭ [26]. Патогенетическое обо-

снование применения НПВП основано на участии 

арахидонового каскада в воспалительной реакции 

при БЭ и ингибирующем влиянии таких лекарствен-

ных средств на синтез простагландинов.

Положительный эффект при БЭ оказывают 

иГКС, особенно у пациентов с такими фоновыми 

заболеваниями, как БА и ХОБЛ. Поскольку в про-

свете дыхательных путей аккумулируются преиму-

щественно нейтрофилы, требуется назначение вы-
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предполагает определенную последовательность как 

медикаментозных, так и немедикаментозных мето-

дов. У ряда больных БЭ возникает необходимость 

в проведении неотложных мероприятий, включая 

эмболизацию бронхиальных артерий или экстрен-

ное хирургическое удаление части легочной ткани, 

являющейся источником кровотечения. В настоящее 

проводятся клинические исследования различных 

препаратов, которые могут быть использованы в те-

рапии БЭ (рис. 18).

Значительный успех достигнут в понимании фе-

нотипов и эндотипов БЭ. В настоящее время выделя-

ют фенотипы БЭ, в основе развития которых лежит 

нейтрофильный характер воспалительного процесса. 

В противоположность ему выделяют эозинофильный 

фенотип, наблюдаемый при аллергическом бронхо-

пульмонарном аспергилезе. Особую группу БЭ свя-

зывают с установлением факта иммунодефицитного 

состояния, которому в последнее время придается 

все большое значение. В классической форме дис-

кинезию реснитчатого эпителия дыхательных путей 

можно наблюдать при синдроме Картагенера, однако 

она была установлена и при поликистозе почек как 

аутосомно-доминантном генетическом заболева-

нии. Новыми направлениями в изучении природы 

БЭ являются исследование роли хлорных каналов 

и поиск новых биологических маркеров с тем, чтобы 

установить тот или иной эндотип БЭ. В этом на-

учном направлении придается большое значение 

мультиомиксным подходам.
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