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Мета – проаналізувати сучасні літературні дані щодо проблеми бронхоектазів у дитячому віці для підвищення обізнаності лікарів у вияв-
ленні дітей із бронхоектазами; сформувати основні діагностичні критерії захворювання.
Проведено літературний пошук у наукометричних базах «PubMed» і «Cochrane» за останні 10 років (з січня 2014 року) за пошуковими термі-
нами: «bronchiectasis» або «suppurative lung disease»; «diagnosis» або «endotypes» або «phenotypes» або «biomarkers»; «children». Наголошено, 
що рівень поширеності бронхоектазів є набагато вищим, а клінічний спектр захворювань, що є причиною їхнього розвитку, набагато 
ширший, ніж вважалося раніше. Високороздільна комп’ютерна томографія органів грудної порожнини слугує «золотим» стандартом інстру-
ментального діагностування бронхоектазів у дітей, причому сучасний діагностичний критерій бронхо-артеріального співвідношення в дітей 
відрізняється від того, що використовувався раніше.
Пацієнтам із підозрою чи вперше діагностованими бронхоектазами слід провести мінімальну панель діагностичних обстежень, що дасть 
змогу окреслити першопричину бронхоектазів і в подальшому сформувати індивідуальну програму лікування та реабілітації.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Aim – to review and analyze contemporary literature data regarding bronchiectasis in children, to increase physician awareness and to improve 
recognition of bronchiectasis in pediatric patients, and to formulate and establish the main diagnostic criteria for bronchiectasis.
We conducted a literature search in the PubMed and Cochrane scientometric databases over the last 10 years (since January 2014) using the search 
terms «bronchiectasis» or «suppurative lung disease», and «diagnosis» or «endotypes», or «phenotypes», or «biomarkers», and «children». It highlights 
that the prevalence of bronchiectasis is much higher, and the clinical spectrum of diseases causing its development is much broader than previ-
ously thought. High-resolution computed tomography of the chest serves as the gold standard for instrumental diagnosis of bronchiectasis in children, 
with the modern diagnostic criterion of broncho-arterial ratio in children differing from that used previously.
Patients with suspected or newly diagnosed bronchiectasis require a minimum panel of diagnostic examinations to delineate the primary cause of 
bronchiectasis and subsequently form an individual treatment and rehabilitation program.
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УДК 616.233‑002.2‑053.2

Бронхоектази, або бронхоектатична хво-
роба, є комплексом симптомів, який 
клінічно супроводжується тривалим 

вологим або продуктивним кашлем, епізодами 
респіраторних загострень і структуральними змі-
нами стінки бронхів у вигляді їхнього розширен-
ня [13]. Бронхоектази історично вважалися рід-
кісним захворюванням. Але дані останніх років 

свідчать про досить високий рівень поширеності 
цієї патології як серед дорослих, так і серед дітей, 
причому бронхоектази становлять значний від-
соток причин респіраторної захворюваності та 
смертності як у розвинених країнах, так і в краї-
нах, що розвиваються [13,14,21,22]. Враховуючи 
це, безумовною потребою є застосування сучас-
них діагностичних методів як важливої складової 
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виявлення бронхоектазів. Діагностування брон-
хоектазів, своєю чергою, дасть змогу краще ви-
являти подібних пацієнтів серед інших і здійсню-
вати своєчасне терапевтичне втручання з метою 
лікування захворювання і попередження розви-
тку ускладнень.

Бронхоектатична хвороба, або бронхоектази, 
традиційно вважається рідкісним захворюван-
ням. У класифікації МКХ-10 бронхоектатична 
хвороба має окремий шифр J47, що включає 
бронхіолоектази і хронічне гнійне захворювання 
легень, хоча зазвичай на позначення цих окремих 
нозологічних форм вживають термін «бронхоек-
тази». Зважаючи на те, що найчастішою причи-
ною бронхоектазів традиційно вважають муко-
вісцидоз, тому вкрай рідко розглядають інші 
причини виникнення цього захворювання. Але 
на сьогодні бронхоектази, не асоційовані з муко-
вісцидозом (тут і надалі вживатиметься термін 
«бронхоектази») викликають все більший інте
рес, оскільки рівень поширеності захворювання 
набагато вищий, ніж вважалося раніше. Так, за 
даними G.B. McCallum та співавт., рівень поши-
реності бронхоектазів становить 0,2–735 випад-
ків на 100 000 дитячого населення [18], і якщо 
найменший показник поширеності дає змогу від-
нести бронхоектази до класу орфанних захворю-
вань, то найвищий зареєстрований показник, 
навпаки, свідчить про його потенційно ширше 
поширення і клінічну значущість. Цікавість до 
бронхоектазів реалізувалась у створенні двох ве-
ликих наукових консорціумів  – EMBARC 
(European Multicentre Bronchiectasis Audit and 
Research Collaboration) [4] та Child-BEAR Net 
(The Children’s Bronchiectasis Education, 
Advocacy and Research Network) [5], які відпові-
дають за розроблення і координування клінічних 
реєстрів пацієнтів із бронхоектазами серед дорос-
лих і дітей відповідно, та сучасними науковими 
дослідженнями бронхоектазів. Більше того, вже 
протягом останніх 2 років 1 липня офіційно ви-
знано як Міжнародний день бронхоектазів, для 
поширення інформації серед пацієнтів і лікарів 
стосовно важливості цієї патології [17].

Мета огляду – проаналізувати сучасні літера-
турні дані щодо проблеми бронхоектазів у дитя-
чому віці для підвищення обізнаності лікарів 
у виявленні дітей із бронхоектазами; сформувати 
основні діагностичні критерії захворювання.

Основні причини розвитку бронхоектазів. Цен-
тральним чинником у розвитку бронхоектазів 

є тривалий запальний процес слизової оболонки 
бронхів, що призводить до надмірного синтезу 
нейтрофільної еластази та формування «порочно-
го кола» запалення. Але первинним чинником, що 
ініціює запальний процес, може виступати як 
власне ендобронхіальна інфекція, так і порушення 
роботи мукоциліарного кліренсу, що призводить 
до затримки евакуації слизу з наступним розви-
тком хронічного запального процесу (рис. 1).

Безумовним лідером серед захворювань, що 
супроводжуються формуванням бронхоектазів, 
є муковісцидоз [10]. Це захворювання супрово-
джується хронічною ендобронхіальною інфек
цією та порушенням виділення густого слизу 
з дихальних шляхів, що в переважній більшості 
випадків призводить до формування розширення 
бронхів. Але також слід розуміти, що будь-який 
інший хронічний чи тяжкий інтенсивний інфек-
ційний процес або запалення в дихальних шляхах 
чи порушення мукоциліарного кліренсу може 
призводити до розвитку бронхоектазів. Тому пе-
релік захворювань, що гіпотетично можуть бути 
причиною бронхоектазів, є досить строкатим.

По-перше, будь-які імунодефіцитні захворю-
вання та стани (незалежно від причини – вродже-
ні чи набуті) можуть призводити до хронічного 
інфекційного процесу, у тому числі в дихальних 
шляхах, що в результаті може спричиняти форму-
вання бронхоектазів. Повторні пневмонії, хроніч-
ний гнійний ендобронхіт у хворих із вродженими 
дефектами імунітету є підґрунтям для розвитку 
непоправних структурних змін бронхолегеневої 
системи. Пацієнти страждають від хронічних і ре-

Рис. 1. «Порочне коло» формування бронхоектазів
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цидивних бактеріальних синопульмональних ін-
фекцій, спричинених поширеними респіраторни-
ми патогенами, такими як нетипова Haemophilus 
influenzae (NTHi) та Streptococcus pneumoniae. Мо-
жуть виникати інфекції, спричинені атиповими 
бактеріями (Mycoplasma та Ureaplasma), а також 
підвищена частота і тяжкість поширених вірусних 
респіраторних інфекцій. NTHi унікальна тим, що 
продукує протеази імуноглобуліну (Ig) A, які мо-
жуть сприяти інвазії респіраторного епітелію. Ця 
бактерія здатна до внутрішньоклітинного вижи-
вання в макрофагах хазяїна і клітинах респіратор-
ного епітелію. Цікаво, що в пацієнтів із первинни-
ми імунодефіцитами часто виявляється імунна 
дизрегуляція, що супроводжується зниженням 
продукції інтерферону-гамма (IFN-g) до NTHi, 
що свідчить про порушення клітинноопосередко-
ваної імунної відповіді і є незалежним чинником 
ризику формування бронхоектазів [25].

Наступною частою причиною формування 
бронхоектазів є первинна циліарна дискінезія. 
Порушення функції війчастого епітелію призво-
дить до дисфункції мукоциліарного кліренсу та 
формування характерного «порочного кола», що 
лежить в основі виникнення бронхоектазів [2].

Пацієнти з хронічною ендобронхіальною інфек-
цією, як-то затяжний бактеріальний бронхіт чи 
хронічне гнійне захворювання легень, є групою 
ризику для подальшого формування бронхоекта-
зів [8]. Донедавна діагноз «Затяжний бактеріаль-
ний бронхіт» як нозологічна форма не існував вза-
галі, але комбінування хронічного вологого кашлю 
і відсутності специфічних ознак кашлю та ефек-

тивність двотижневої антибактеріальної терапії 
сьогодні застосовуються як діагностичні критерії 
цього стану [8,25,26]. Затяжний бактеріальний 
бронхіт є хронічною ендобронхіальною інфекцію, 
зазвичай спричиненою Haemophilus influenzae. 
Проспективне дослідження D.F. Wurzel та співавт. 
[26] свідчить, що значними чинниками ризику 
формування бронхоектазів у дітей із затяжним 
бактеріальним бронхітом є рецидивні епізоди цьо-
го захворювання (>3 епізодів на рік; ризик шансів 
(РШ) = 4,5; 95% довірчий інтервал (ДI): 2,3–56,5) 
та виділення Haemophilus influenzae з бронхоальве-
олярної рідини (РШ=7,6; 95% ДI: 1,7–34,3, 
P=0,009 порівняно з тими пацієнтами, у кого не 
виділено Haemophilus influenzae).

Безсумнівно, тривалий запальний процес 
у бронхах, у тому числі алергічної природи при 
неконтрольованій астмі чи бронхолегеневому ас-
пергільозі, також може супроводжуватися вто-
ринним ускладненням у вигляді бронхоектазів 
[20]. Різноманітні інфекційні захворювання, такі 
як туберкульоз [3], також нерідко призводять до 
формування розширення бронхів, хоча такий вид 
бронхоектазів характерний переважно для країн 
Африки і країн із низьким достатком. Слід зазна-
чити, що деякі інфекційні захворювання, перене-
сені в ранньому дитинстві, також можуть спри-
чиняти формування бронхоектазів. Особливо це 
стосується перенесеного кашлюку, пневмонії, що 
викликана Streptococcus pneumoniae, Mycoplasma 
pneumoniae чи вірусами [16]. Інші інфекційні 
збудники, асоційовані з можливим розвитком 
бронхоектазів, – вірус кору й аденовірус [1].

Таблиця
Основні патологічні стани, асоційовані з розвитком бронхоектазів у дітей

Патологічний стан Варіанти захворювання
Муковісцидоз Бронхоектази виявляються в пацієнтів із муковісцидозом із раннього віку. Па-

цієнти з однією мутацією CFTR можуть мати тяжчий перебіг
Імунодефіцит Бронхоектази виявляють у дітей і дорослих із вродженими чи набутими імуно-

дефіцитами
Первинна циліарна дискінезія Первинна циліарна дискінезія, синдром Картагенера
Вроджена трахеобронхомегалія Синдром Муньє-Куна, синдром Вільямса-Кемпбелла
Синдроми Синдром Янга, синдром жовтих нігтів, синдром Марфана
Рецидивні інфекції грудної порожнини Пневмонія, затяжний бактеріальний бронхіт, туберкульоз, рецидивні респіра-

торні інфекції, бронхолегеневий аспергільоз
Аспірація Трахеоезофагеальна нориця, гастроезофагеальний рефлюкс (у 10–18% дітей 

із бронхоектазами). Аспірація, вторинна до неврологічних розладів (дитячий 
церебральний параліч, спінальна мʼязова атрофія)

Локальна обструкція Аспірація стороннього тіла, пухлина, стеноз бронха
Запальні стани Ревматоїдний артрит, запальні захворювання кишечника, що супроводжують-

ся системним запальним процесом
Ідіопатичні -
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Попри нижчий рівень поширеності, запальні 
захворювання кишечника та інші автозапальні 
стани становлять важливу етіологічну групу, що 
потребує уваги, оскільки системне запалення при 
них може зумовлювати тривале запалення 
в бронхах із наступним розвитком бронхоектазів. 
Розширення бронхів може не мати очевидної 
причини, у таких випадках необхідно говорити 
про ідіопатичні бронхоектази. За даними літера-
тури, бронхоектази можуть бути виявлені як 
у дитячому, так і в дорослому віці навіть без ви-
димої респіраторної симптоматики, тому бронхо-
ектази завжди слід підозрювати в пацієнтів із за-
хворюваннями, наведеними в таблиці.

Клінічне діагностування бронхоектазів. Клі-
нічний діагностичний пошук бронхоектазів має 
бути обов’язковим у пацієнтів із патологіями, за-
значеними в переліку, наведеному в таблиці. Від-
так кожний пацієнт із клінічною підозрою на брон-
хоектази має пройти додаткові інструментальні 
методи обстеження для підтвердження діагнозу.

Але які ж клінічні симптоми вірогідно пов’язані 
з бронхоектазами? Основним симптомом, що 
свідчить про можливу наявність бронхоектазів, 
є вологий або продуктивний кашель (може бути 
схожий на кашель людини, що курить) триваліс-
тю довше 4 тижнів. Австралійська група під керів-
ництвом V. Goyal та співавт. публікує результати 
спостереження за 108 дітьми з вологим кашлем. 
Після детального дообстеження цих пацієнтів 
у 83,8% дітей виявлено бронхоектази [12]. Дослі-
дження D.F. Wurzel та співавт. свідчить, що по-
вторні епізоди затяжного бактеріального бронхіту 
(понад 3 випадки протягом року) є значним чин-
ником ризику виявлення бронхоектазів 
(РШ=11,5; 95% ДІ: 2,3–56,0) [26]. Спостереження 
V. Goyal та співавт. показують, що за відсутності 
відповіді вологого кашлю на антибіотикотерапію 
протягом 4 тижнів у дітей у 20 разів частіше ви-
являються бронхоектази (РШ=20,9; 95% ДI: 5,4–
81,8) [12]. Також спостереження G.B. McCallum 
та співавт. [19] серед дітей корінного населення 
Австралії свідчить, що в немовлят, які госпіталі-
зовані з приводу бронхіоліту та в подальшому ма-
ють персистуючий кашель протягом 3 тижнів 
після госпіталізації, у наступні 13 місяців втричі 
частіше діагностуються бронхоектази (РШ=3,0; 
95% ДІ: 1,1–7,0). Інші клінічні симптоми та дані 
обстеження в пацієнтів із бронхоектазами можуть 
включати візинг, кровохаркання, відставання 
у фізичному розвитку, зміни пальців у вигляді 

«годинникових скелець», зміни на рентгенографії 
органів грудної клітки та зазвичай відображають 
різноманітні прояви первинного захворювання 
[6,9] що за наявності тривалого вологого кашлю 
збільшують вірогідність виявлення бронхоектазів 
у подальшому [11]. Додаткову інформацію щодо 
збільшення вірогідності виявлення бронхоектазів 
у пацієнтів може також надати бактеріологічний 
пейзаж мокротиння. Так, виділення у мокроті 
Haemophilus influenzae в 7 разів збільшує вірогід-
ність діагнозу бронхоектазів порівняно з пацієн-
тами без цього збудника (ризик розвитку=7,55; 
95% ДІ: 1,66–34,28; p=0,009) при 2-річному спо-
стереженні [25]. Іншими незвичними збудниками 
в мокроті, що повинні спонукати пошук бронхо-
ектазів, є Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomon­
as maltophilia та нетуберкульозні мікобактерії 
(NTM). Також цікаві дані отримані O. Satrer та 
співавт. [23]. У пацієнтів із бронхоектазами мож-
ливі різноманітні хрипи при аускультації або 
може бути анамнез із симптомами, схожими на 
астму, хоча сама астма не є причиною хронічного 
вологого кашлю або бронхоектазів.

Інструментальне діагностування бронхоекта-
зів. У «дотомографічну еру» рентгенографія ор-
ганів грудної клітки та бронхографія протягом 
тривалого часу були єдиними методами діагнос-
тування бронхоектазів. Зміни у вигляді «трам-
вайних рейок» і посилення легеневого малюнка 
на периферії легеневих полів залишалися небага-
точисельними, але водночас не дуже специфічни-
ми, критеріями розширення бронхів. Високороз-
дільна комп’ютерна томографія (ВРКТ, або 
HRCT) наразі є «золотим» стандартом діагнос-
тування бронхоектазів як у дітей, так і в дорослих 
[6]. Як діагностичний критерій бронхоектазів 
застосовують співвідношення між внутрішнім 
діаметром бронха та артерії, що його супрово-
джує, – так зване бронхо-артеріальне співвідно-
шення (БАС) (broncho-arterial ratio, BAR, брон-
хо-артеріальний індекс) (рис. 2).

Донедавна як діагностичний критерій застосо-
вували діапазон БАС>1. Але останні дослідження 
свідчать, що показник BAR у здорових дітей 
є нижчим порівняно зі здоровими дорослими, 
тому використання показника BAR ≥1 як крите-
рію може призводити до недостатнього діагнос-
тування бронхоектазів у дитячому віці. Тому, за 
даними останніх досліджень, проведених N.Kapur 
та співавт. [15] та J. Wu та співавт. [24], для вста-
новлення діагнозу бронхоектазів слід використо-
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вувати значення показника BAR>0,9, що дасть 
змогу ефективніше застосовувати ВРКТ у діа-
гностуванні бронхоектазів.

Мінімальна панель обстеження в пацієнтів із 
бронхоектазами. Робоча група клінічної колабо-
рації Європейського респіраторного товариства 
(ERS), що опікується бронхоектазами в дітей та 
підлітків (Child-BEAR Net), пропонує клінічні ре-
комендації з діагностування і лікування пацієнтів 
із бронхоектазами [7]. Робоча група рекомендує 
в пацієнтів із підозрою чи виявленими бронхоек-
тазами провести мінімальну панель обстежень для 
уточнення первинної причини бронхоектазів для 
встановлення точного діагнозу і наступного персо-
ніфікованого лікування. До цієї панелі належать:

•	 ВРКТ органів грудної порожнини (для вста-
новлення первинного діагнозу бронхоектазів);

•	 потова проба;
•	 спірометрія (у тих пацієнтів, хто може зробити);
•	 загальний аналіз крові;
•	 імунологічне обстеження (загальні рівні 

IgG, IgA, IgM, IgE сироватки крові та специ-
фічні антитіла до вакцинальних антигенів);

•	 бактеріологічний посів мокроти.
(Умовна рекомендація, низька якість доказів 

на основі наративного огляду).
У вибраної когорти пацієнтів на додаток можна 

застосовувати діагностичні тести з огляду на клі-
нічну ситуацію. Ці тести передбачають поглиблене 
імунологічне обстеження (за участю лікаря імуно-
лога), діагностичну бронхоскопію з проведенням 
бронхоальвеолярного лаважу та бактеріологічним 
посівом отриманого вмісту, дослідження на наяв-
ність аспірації та гастроезофагеального рефлюксу, 

а також обстеження на наявність первинної цилі-
арної дискінезії. (Умовна рекомендація, низька 
якість доказів на основі наративного огляду).

Окрім того, у країнах, у яких реєструється 
висока частота туберкульозу та ВІЛ-інфекції, 
слід також проводити діагностичні тести на 
спростування цих захворювань.

Висновки
На сьогодні проблема бронхоектазів в усіх краї-

нах, безумовно, починає виходити з групи орфан-
них захворювань. Система охорони здоров’я та 
клінічна медицина потребують чіткого алгоритму 
в разі підозри на розвиток бронхоектазів у певних 
клінічних ситуаціях. Отже, обізнаність лікарів-спе-
ціалістів (зокрема, імунологів, алергологів, пуль-
монологів, ревматологів і генетиків) щодо спектра 
захворювань, які можуть асоціюватися з форму-
ванням бронхоектазів, є вкрай важливою для сво-
єчасного встановлення діагнозу і належного веден-
ня пацієнтів. Тривалий вологий або продуктивний 
кашель є основним симптомом, що має спонукати 
спеціаліста до пошуку бронхоектазів у дітей. На-
явність інших клінічних симптомів зазвичай відо-
бражає первинне захворювання, на тлі якого роз-
винулися бронхоектази (таке як імунодефіцит, 
муковісцидоз тощо). Виділення з мокроти Hae­
mophilus influenzae або незвичного збудника (Pseu­
domonas aeruginosa, Stenotrophomonas maltophilia чи 
NTM) також має насторожувати щодо наступного 
пошуку бронхоектазів. Застосування ВРКТ орга-
нів грудної клітки дає змогу встановити або під-
твердити діагноз і є «золотим» стандартом діагнос-
тування бронхоектазів. У  дитячому віці слід 
застосовувати показник БАС>0,9 для виявлення 
бронхоектазів за допомогою комп’ютерної томо-
графії. Мінімальна панель обстежень і додаткові 
методи діагностування дають змогу визначити пер-
винне захворювання, що лежить в основі форму-
вання бронхоектазів, і в подальшому сфокусувати-
ся на спеціалізованому лікуванні пацієнтів.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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