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Бронхоектатична хвороба (БЕХ) у дітей є хронічною поліетіологічною патологією, до патогенезу якої залучена складна взаємодія між 
організмом, респіраторними патогенами й факторами навколишнього середовища. Потенційний внесок дефіциту вітаміну D у процес 
розвитку бронхоектазів у дітей має особливе клінічне значення, зважаючи на зростаючий рівень поширеності дефіциту вітаміну D у світі 
та значну захворюваність БЕХ, особливо серед дітей.
Клінічний випадок. Наведено клінічний випадок, який ілюструє розвиток БЕХ у дитини з порушенням вітамін D-контрольованих 
патоморфологічних процесів, що, імовірно, є причиною дизморфічних порушень не тільки в кістково-м’язовій системі, але й у бронхах. 
Проведений молекулярно-генетичний аналіз дав змогц підтвердити первинність дефіциту вітаміну D у розвитку БЕХ у дівчинки. При-
значене лікування терапевтичними дозами вітаміну D дало позитивний ефект. Проте, на жаль, у цьому випадку вже виникли частково 
непоправні морфологічні зміни.
Висновки. Діти з повторними або хронічними бронхолегеневими захворюваннями на тлі порушення метаболізму вітаміну D мають 
вищий ризик формування бронхоектазів. Визначення рівня білка, що зв’язує вітамін D (VDBP), і генетичний аналіз поліморфізму гена 
VDBP можуть бути корисними як для верифікації діагнозу, так і для персоніфікації лікування таких хворих.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень отримано інформовану згоду бать-
ків дитини.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: бронхоектатична хвороба, дефіцит вітаміну D, діти.
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Bronchiectasis in children is a chronic polyetiological pathology, the pathogenesis of which involves a complex interaction between the host, 
respiratory pathogens and environmental factors. The potential contribution of vitamin D deficiency to the development of bronchiectasis 
in children is of particular clinical importance, given the growing prevalence of vitamin D deficiency worldwide and the significant incidence 
of bronchiectasis, especially among children.
Clinical case. The article presents a clinical case that illustrates the development of bronchiectasis in a child with a disorder of 
vitamin–D–controlled pathomorphological processes, which is probably the cause of dysmorphic disorders not only in the musculoskeletal 
system but also in the bronchi. Genetic analysis helped to confirm the primacy of vitamin D deficiency in the development of bronchiectasis 
in girls. Prescribed treatment with therapeutic doses of vitamin D had a positive effect. However, unfortunately, in this case there were already 
partially irreversible morphological changes.
Conclusions. Children with recurrent or chronic bronchopulmonary disease with impaired vitamin D metabolism have a higher risk of develop-
ing bronchiectasis. Determining the level of vitamin D-binding protein (VDBP) and genetic analysis of VDBP gene polymorphisms can be useful 
both for verifying the diagnosis and for personalizing the treatment of such patients.
The study was conducted in accordance with the principles of the Declaration of Helsinki. Informed consent of the child’s parents was obtained 
for the research.
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Вступ

Бронхоектатична хвороба (БЕХ) 
у дітей — це хронічне захворювання 
легень, що визначається як клініч-

ний синдром постійного або рецидивного 
(понад 3 епізоди) вологого або продуктивного 
кашлю, інфекції та/або запалення нижніх ди-
хальних шляхів й аномального розширення 
бронхів за даними комп’ютерної томографії 
високого дозволу (КТВД) [2]. Винахідник 
стетоскопа Рене Лаеннек уперше описав брон-

хоектази в 1819 р., спостерігаючи за хворими 
на туберкульоз і наслідками пневмонії в доан-
тибіотичну еру. У 1922 р. Jean Athanase Sicard 
відкрив контрастну бронхографію, що дала 
змогу візуалізувати характерні для бронхо-
ектазів деструктивні зміни. Ще 30 років тому 
БЕХ у дітей вважали орфанним захворюван-
ням. Після того, як КТВД прийшла на зміну 
бронхографії та стала «золотим стандартом» 
діагностики, частота БЕХ значно зросла [10].

Поширеність БЕХ серед дітей коливається 
в різних країнах, що може залежати від різ-
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них причин, зокрема доступності медичного 
обладнання з візуалізацією високої якості. 
Так, захворюваність у дітей віком від 0 до 
14 років, які мешкають у розвинених країнах, 
вважається низькою та коливається від 0,5 
на 100 тис. дітей у Фінляндії до 3,7 на 10 тис. 
дітей у Новій Зеландії. Проте серед дітей 
із Центральної Австралії показники захво-
рюваності сягають 200 на 100 тис. дітей [5]. 
В Індії у зв’язку з незадовільним рівнем на-
дання медичної допомоги в дітей віком до 
4 років після перенесеної пневмонії бронхоек-
тази діагностуються у 2500 випадках на 1 млн 
дітей на рік [6]. В Україні поширеність БЕХ 
у дітей не вивчена.

Вважається, що БЕХ є поліетіологічною 
патологією, до патогенезу якої залучена 
складна взаємодія між організмом, респіра-
торними патогенами та факторами навколиш-
нього середовища. Така взаємодія призводить 
до «порочного кола» повторюваних інфекцій 
запалення дихальних шляхів, і ремоделю-
вання тканин спричиняє порушення муко-
циліарного кліренсу, руйнування структур-
них елементів бронхіальної стінки, формує 
дилатацію та обструкцію дрібних бронхів [5].

До факторів ризику розвитку БЕХ у дітей 
належать: природжені структурні аномалії 
розвитку бронхолегеневої системи, токсичне 
пошкодження дихальних шляхів, фактори, 
що знижують ефективність кашлю (напри-
клад, обструкція дихальних шляхів, слабкість 
дихальних м’язів), порушення мукоциліар-
ного кліренсу, первинні імунодефіцитні ста-
ни та вторинна імуносупресія, вірусні та 
бактеріальні інфекції (кашлюк, кір, пнев-
монія, туберкульоз), системні захворювання 
(ревматоїдний артрит, системна склеродер-
мія), генетична схильність, недоношеність, 
аспірація [2].

Нещодавні дослідження визначають роль 
дефіциту вітаміну D у розвитку БЕХ. Віта-
мін D — один із найважливіших вітамінів, що 
беруть участь у багатьох біохімічних процесах 
організму. Значення вітаміну D для організ-
му людини полягає не тільки в його впливі на 
процеси формування кісткової системи, але 
й у багатьох позакісткових ефектах холекаль-
циферолу [9]. Вітамін D чинить потужний 
вплив на вроджений імунітет in vitro, оскільки 
рецептор вітаміну D експресується на біль-
шості імунних клітин (моноцити, Т-клітини, 
В-клітини та дендритні клітини). Показано, 

що вітамін D зменшує продукцію прозапаль-
них цитокінів і регулює секрецію антимікроб-
них пептидів, таких як кателіцидин (LL-37), 
який має потужну протимікробну дію, осо-
бливо проти Ps. aeruginosa [1]. Антимікробні 
ефекти вітаміну D вивчені в ряді досліджень. 
Так, у дітей з дефіцитом вітаміну D встанов-
лена бактеріальна колонізація верхніх ди-
хальних шляхів бактеріальними патогенами 
[7]. Систематичний огляд і метааналіз 12 до-
сліджень показав, що діти з інфекцією нижніх 
дихальних шляхів мали значно нижчі середні 
рівні вітаміну D порівняно зі здоровими діть-
ми. А рівень вітаміну D в крові прямо корелю-
вав із частотою рецидивів і тяжкістю перебі-
гу інфекцій нижніх дихальних шляхів [8]. 
На особливу увагу заслуговують результати 
досліджень про високу кореляцію гіповітамі-
нозу D у дітей з туберкульозною інфекцією [4].

Загалом, дефіцит вітаміну D визнаний гло-
бальною проблемою охорони здоров’я, оскільки 
на нього страждає більшість населення світу 
[12]. За підсумками епідеміологічних дослід-
жень в Україні, нормальний вміст вітаміну D 
зареєстрований лише в 1,4% обстежених ді-
тей віком 10–17 років, у 92,2% відмічена його 
недостатність або дефіцит. У ряді країн пи-
тання недостатності вітаміну D розглядають 
як один із напрямів національної політики 
у сфері захисту здоров’я громадян [9].

Дефіцит вітаміну D, спричинений зни-
женим впливом сонячних променів або не-
правильним харчуванням, є добре відомим. 
Однак відомо, що зміни в білку, що зв’язує 
вітамін D (VDBP), можуть впливати на його 
рівень у крові. VDBP — це сироватковий 
білок, який є основним носієм 25-гідрок-
сивітаміну D (25(OH)D) — основної циркулю-
ючої форми вітаміну D, та 1,25-дигідроксивіта-
міну D — найбільш активного метаболіту 
вітаміну D. Рівень VDBP пов’язаний з цир-
кулюючим вітаміном D через зміни біодоступ-
ності вітаміну D, а також через поліморфізм 
одного нуклеотиду в гені VDBP, що призво-
дить як до підвищення VDBP, так і до знижен-
ня рівня 25(OH)D у сироватці крові [1]. Крім 
того, відомо, що VDBP експресується нейтро-
філами, сприяє активації макрофагів, поси-
лює хемотаксис моноцитів і нейтрофілів, має 
протизапальну та імуномодулюючу функції. 
Генетичні поліморфізми VDBP, представлені 
в дихальних шляхах, чинять опосередковані 
ефекти на активацію альвеолярних макрофа-
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гів, тим самим спричиняючи розвиток брон-
холегеневих захворювань [3].

Отже, потенційний внесок дефіциту 
вітаміну D у процес розвитку бронхоектазів 
у дітей має особливе клінічне значення, зва-
жаючи на зростаючий рівень поширеності 
дефіциту вітаміну D у всьому світі та значну 
захворюваність на БЕХ особливо серед дітей.

Клінічний випадок
Дослідження виконано відповідно до прин-

ципів Гельсінської декларації. На проведен-
ня досліджень отримано інформовану згоду 
батьків дитини. Дівчинка Д., віком 11 років, 
госпіталізована до пульмонологічного від-
ділення дитячої клінічної лікарні м. Дніпро 
зі скаргами на хронічний непродуктивний 
кашель, швидку стомлюваність, прогресуюче 
порушення постави та ходи. З анамнезу жит-
тя відомо, що дівчинка народилася від першої 
доношеної вагітності, що перебігала фізіо-
логічно, з ознаками затримки внутрішньо-
утробного розвитку (маса тіла при народжен-
ні — 2690 г, зріст — 48 см). Період новонаро-
дженості — без особливостей. Дитина перебу-
вала на грудному вигодовування до 1 року та 
6 місяців. На першому році життя відмічено 
ознаки лівобічної м’язової кривошиї, психо-
моторний та фізичний розвиток відповідав 
віку. Зі слів мами, ознак рахіту не було. Звер-
тає на себе увагу, що у 8 років дитині діагно-
стовано воронкоподібну деформацію грудної 
клітки, а в 9 років — вже виражений сколіоз 
грудопоперекового відділу хребта, пору-
шення ходи (за даними клінічного огляду та 
рентгенологічного дослідження). При цьому 
моніторинг рівня вітаміну D та мінеральної 
щільності кісток не проведено, а сам вітамін D 
призначено спорадично в профілактичних до-
зах. Спадковість за бронхолегеневою та кіст-
ково-м’язовою патологією не обтяжено.

З анамнезу захворювання відомо, що з 
3-річного віку дитина часто хворіє на гострі 
бронхіти, що періодично супроводжуються 
бронхообструктивним синдромом, з 4-річного 
віку — щорічно на пневмонії різної локаліза-
ції. У 7 років дівчинка перенесла позалікарня-
ну правобічну вогнищеву пневмонію, 
ускладнену правобічним перисцисуритом, у 8 ро-
ків — позалікарняну верхньодольову стафіло-
кокову пневмонію, ускладнену множинними 
ненапруженими булами, у 9 років — гостру 
лівобічну деструктивну пневмонію серед-

нього ступеня тяжкості, ускладнену ексуда-
тивним лівобічним плевритом. Після діагно-
стичної фібробронхоскопії та КТВД органів 
грудної клітки діагностовано локальну тра-
хеомаляцію та дифузні бронхоектази, по-
товщення міждольової плеври зліва. За да-
ними ехокардіографії виявлено аневризму 
міжпередсердної перегородки, функціонуюче 
овальне вікно. Тубконтакт дитини мати запе-
речує. Реакція Манту — негативна.

Об’єктивний статус: загальний стан дів-
чинки — середнього ступеня тяжкості. 
Кашель рідкий, непродуктивний. Задишки 
у стані спокою немає. SaO2=98%. Фізич-
ний розвиток — нижчий за середній (зріст — 
137 см, маса тіла — 34,0 кг, індекс маси тіла — 
18,0 кг/м2 ). Привертають увагу зміни з боку 
кістково-м’язової системи: асиметрія грудної 
клітки з вираженим сколіозом грудопопереко-
вого відділу хребта, асиметрія рівня гребенів 
клубових кісток, порушення ходи, відносне 
укорочення всіх кінцівок, гіпермобільність 
дрібних суглобів, м’язова гіпотонія (рис. 1). 
Дихання ритмічне з частотою 20 дихальних 
рухів на хвилину. Над легенями — перкутор-
но-укорочення перкуторного звуку в нижніх 
відділах зліва, справа — чіткий легеневий 
звук. При аускультації — послаблення везику-
лярного дихання зліва, там же як на вдиху, так 
і на видиху вислуховується маса сухих хрипів 
і крепітація. Больовий синдром відсутній. 
Межі серця відповідають віковій нормі. Тони 
серця при аускультації гучні, ритмічні, додат-
кові шуми не вислуховуються. Частота серце-
вих скорочень — 80 ударів на хвилину. Живіт 
м’який, безболісний при пальпації. Печінка 

Рис. 1. Асиметрія грудної клітини з вираженим сколіозом грудопопе-
рекового відділу хребта, асиметрія рівня гребенів клубових кісток, від-
носне укорочення всіх кінцівок
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не виступає з-під краю реберної дуги. Селезін-
ка не пальпується. Фізіологічні відправлення 
не порушені.

За даними лабораторних досліджень ви-
явлено загальнозапальні зміни: у загальному 
аналізі крові — нейтрофільний лейкоцитоз, 
прискорена швидкість осідання еритроцитів 
(ШОЕ), підвищений рівень С-реактивно-
го білка. Рівень -1-антитрипсину — 1,32 г/л 
(норма=0,9–2,0 г/л).

Вітамін D-статус: 25(OH)D — 12,43 нг/мл 
(дефіцит), остеокальцин — 9,1 нг/мл (нор-
ма — <22,0 нг/мл), кальцій загальний — 
2,36 ммоль/л (норма=2,2–2,7 ммоль/л), 
фосфор — 1,82 (норма=1,0–1,8 ммоль/л). 
Тиреотропний гормон — 2,45 мкМО/мл 
(норма=0,28–4,3 мкМО/мл), паратгормон — 
79,11 пг/л (норма=14,9–56,9 пг/мл).

Хлориди поту, визначені на апараті «Нано-
дакт», — негативні, за результатами молеку-

лярно-генетичного дослідження на муковіс-
цидоз не виявлено найпоширеніших мутацій у 
гені CFTR. Відсутність мутацій у генах DNAI1, 
DNAH5 виключила первинну циліарну дискі-
незію. За даними імунологічного дослідження 
в дівчинки заперечено наявність первинного 
імунодефіциту.

За результатами молекулярно-генетично-
го дослідження (табл.) виявлено алелі ризику 
в гомозиготному стані однонуклеотидних 
поліморфізмів rs 4588 (57915 C>T) та rs 7041 
(57904 T>G) гена VDBP. Доведено, що гено-
тип AA rs4588 (57915 C>T) і генотип TT rs7041 
(57904 T>G) значною мірою асоційовані 
з низьким рівнем VDBP і відповідно нижчи-
ми рівнями 25(OH)D, що підтверджує пер-
винність дефіциту вітаміну D в розвитку БЕХ 
у дівчинки [11].

За результатами спірометричного дослі-
дження встановлено змішані тяжкі вентиля-
ційні порушення з переважанням рестриктив-
ного компонента ( об’єм форсованого видиху 
за першу секунду (ОФВ1) — 51,0%, форсова-
на життєва ємність легень (ФЖЄЛ) — 49,0%, 
пікова експіраторна швидкість (ПЕШ) — 81%) 
із негативним бронходилатаційним тестом 
(ОФВ1 — 49,0%, ФЖЄЛ — 47,0%, ПЕШ — 84% 
після інгаляції бронходилататора).

На оглядовій рентгенограмі органів грудної 
клітки визначено: грудопоперековий сколіоз 
II–III ступеня; зміщення органів середостіння 
ліворуч; деформацію коренів легенів та поси-
лення легеневого малюнка праворуч (рис. 2).

За результатами комп’ютерної томографії 
органів грудної клітки виявлено двобічні 
бронхоектази, потовщення міждолькових пе-
ретинок; прогресування сколіозу в грудопопе-
рековому відділі; помірний фіброз на верхів-
ках обох легень (рис. 3).

Під час фібробронхоскопії відмічено ло-
кальну трахеомаляцію в нижній третині 
трахеї та двобічний катарально-гнійний 
ендобронхіт. Цитологічне дослідження брон-

Таблиця
Поліморфізм генів VDR та VDBR

№ Ген Нуклеотидна заміна rs Результати аналізу (генотип)

1 VDR TaqI T/C, g. 65058 T>C rs 731236 TT Алель ризику не виявлено

2 VDR Bsml G/A, g. 63980 G>A rs 1544410 GG Алель ризику не виявлено

3 VDR Apal A/C, g. 47845054 C>A rs 7975232 AC Алель ризику в гетерозиготному стані

4 VDBP C1307A, g. 57915 C>T rs 4588 AA Алель ризику в гомозиготному стані

5 VDBP T1296 G, g. 57904 T>G rs 7041 TT Алель ризику в гомозиготному стані

Рис. 2. Рентгенограма органів грудної клітки в прямій проєкції

Рис. 3. Комп’ютерна томографія високого дозволу органів грудної кліт-
ки дитини
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хоальвеолярної рідини: макрофаги — 90%; 
лімфоцити — 10%. Мікробіологічне дослі-
дження бронхоальвеолярної рідини: Str. pneu-
moniae — 105 КУО.

При ультразвуковій денситометрії встановле-
но ознаки значного зниження мінеральної щіль-
ності кісткової тканини, що перевищувало кри-
терій 2,5 сигмального відхилення (Z-індекс=-2,6) 
і досягало значень остеопорозу (рис. 4).

Враховуючи дані анамнезу захворюван-
ня (початок захворювання в ранньому віці, 
наявність тяжких рекурентних захворювань 
нижніх дихальних шляхів), дані об’єктивно-
го обстеження (хронічний непродуктивний 
кашель; послаблення везикулярного дихання 
зліва, наявність як на вдиху, так і на видиху 
сухих хрипів та крепітації; асиметрія грудної 
клітки з вираженим сколіозом грудопопереко-
вого відділу хребта, асиметрія рівня гребенів 
клубових кісток, порушення ходи, відносне 
укорочення всіх кінцівок, гіпермобільність 
дрібних суглобів, м’язова гіпотонія), дані ла-
бораторних показників (лейкоцитоз, приско-
рення ШОЕ, збільшення рівня С-реактивного 
білка, дефіцит вітаміну D, підвищення рівня 
паратгормону), дані інструментальних ме-
тодів дослідження (грудопоперековий сколіоз 
II–III ступеня; зміщення органів середостіння 
ліворуч; деформація коренів легенів і поси-
лення легеневого малюнка праворуч; двобіч-
ні бронхоектази; змішані тяжкі непоправні 
вентиляційні порушення з переважанням 
рестриктивного компонента; значне знижен-
ня мінеральної щільності кісткової ткани-
ни), встановлено клінічний діагноз «Бронхо-
ектатична хвороба: двобічні бронхоектази, 
пневмофіброз. Дефіцит вітаміну D. Воронко-
подібна деформація грудної клітки. Грудопо-
перековий сколіоз II–III ступеня. Остеопо-
роз».

Проведено диференційну діагностику з 
гіперпаратиреозом, спадковим псевдогіпопара-
тиреозом і рахітоподібними захворюваннями. 
Призначено лікування: внутрішньовенну ан-
тибіотикотерапію, муколітичну терапію, інтен-
сивну фізіотерапію, вітамін D per os 4000 МО до 
нормалізації рівня 25(OH)D. За 1 місяць на тлі 
терапії відмічено позитивну динаміку перебігу 
захворювання у вигляді зменшення бронхітич-
них симптомів, нормалізації рівня запальних 
маркерів і підвищення вмісту вітаміну D з 
12,4 нг/мл до 22,6 нг/мл. За даними повторної 

ультразвукової денситометрії, показники міне-
ральної щільності кісткової тканини вірогідно 
не змінилися. Прийнято рішення продовжити 
базисну терапію з моніторингом показників 
вітамін-D-статусу 1 раз на місяць. Рекомендо-
вано консультацію ортопеда.

Отже, наведений клінічний випадок ілю-
струє розвиток БЕХ у дитини з наявним пору-
шенням вітамін D-контрольованих патомор-
фологічних процесів, що, вірогідно, є причиною 
дизморфічних порушень не тільки в кістко-
во-м’язовій системі, але й у бронхах. Генетич-
ний аналіз дав змогу підтвердити первинність 
дефіциту вітаміну D в розвитку БЕХ у дів-
чинки. На жаль, у цьому випадку вже виник-
ли частково непоправні морфологічні зміни, 
але досягнення цільового значення вітаміну є 
вкрай необхідним як для попередження їх про-
гресування, так і для посилення ефективності 
протизапальної терапії та реабілітації.

Висновки
Бронхоектатична хвороба в дітей є поліетіо-

логічною патологією, до патогенезу якої за-
лучена складна взаємодія між організмом, 
респіраторними патогенами та факторами 
навколишнього середовища. Діти з повтор-
ними або хронічними бронхолегеневими за-
хворюваннями на тлі порушення метаболізму 
вітаміну D мають вищий ризик формування 
бронхоектазів. Визначення рівня білка, що 
зв’язує вітамін D (VDBP), і генетичний аналіз 
поліморфізму гена VDBP можуть бути кори-
сними як для верифікації діагнозу, так і для 
персоніфікації лікування таких хворих.
Автори заявляють про відсутність кон-

флікту інтересів.

Рис. 4. Результати ультразвукової денситометрії
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