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Цель — установление частоты нейроэндокринной гиперплазии младенцев (НЭГМ) в структуре хронических неспецифи-
ческих заболеваний легких (ХНЗЛ) и определение особенностей клинической и инструментальной диагностики данного 
заболевания у пациентов, госпитализированных в пульмонологическое отделение в период с 2012 по 2021 г. 
Материалы и методы. Лонгитудинальное несравнительное одноцентровое исследование 14 пациентов с НЭГМ, выде-
ленных из гетерогенной группы интерстициальных заболеваний лёгких (ИЗЛ) у детей на основании выявления 3 из 4 
признаков ИЗЛ-синдрома и наличия типичных компьютерно-томографических признаков заболевания, среди 2628 детей с 
ХНЗЛ. У всех пациентов с НЭГМ определяли частоту клинических и инструментальных проявлений по шкале, включаю-
щей 10 симптомов: появление симптомов в возрасте до 12 мес, задержка физического развития, отсутствие симптома «ба-
рабанных палочек», отсутствие кашля и свистящих хрипов (вне эпизодов респираторных инфекций), аномалии грудной 
клетки, влажные хрипы, гипоксемия, тахипноэ, втяжение уступчивых мест грудной клетки. 
Результаты. Установлено, что НЭГМ является редкой формой (0,53%) ХНЗЛ у детей. Клиническая шкала диагностики 
НЭГМ имеет практическое значение в ранней диагностике данного заболевания, её использование может сократить время 
до верификации диагноза НЭГМ, что ограничит использование препаратов, которые неэффективны при НЭГМ.
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The aim of the study is to establish the prevalence of neuroendocrine hyperplasia of infancy (NEHI) in the structure of chronic 
lung diseases (CLD) and congenital lung malformations (CLM), clinical and instrumental diagnostics of these diseases in patients 
hospitalized at the National Medical Research Center for Children’s Health, Moscow over the period from 2012 to 2022.
Materials and methods. Longitudinal non comparative single-center study of fourteen NEHI patients, diagnosed on the basis of 
3 out of 4 signs of childhood CHILD-syndrome and the presence of typical CT signs of diseases, CLD and CLM patients. In all 
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NEHI patients, the prevalence of clinical and instrumental signs was determined according to the scale, which includes 10 signs: 
onset of signs before the age of 12 months, delayed physical development, absence of drumstick symptom, absence of cough 
and wheezing (apart from episodes of respiratory infections), chest abnormalities, crackles, hypoxemia, tachypnea, retraction.
Results. NEHI is a rare (0.53%) CLD in infants. The clinical scale for the diagnosis of NEHI is of practical importance in the early 
diagnosis of diseases; its use can reduce the prescription of drugs that are not effective for NEHI.
Keywords: neuroendocrine hyperplasia of infancy; chronic lung diseases; persistent tachypnoe in infants; epidemiology; 
diagnosis; children
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Введение

И нтерстициальные заболевания лёгких 
(ИЗЛ) охватывают гетерогенную группу 
редких форм бронхолёгочной патологии, 

затрагивающих паренхиму лёгких, проводящие ды-
хательные пути, альвеолярные пространства и лёгоч-
ный интерстиций у детей [1–3]. Ведущими симпто-
мами ИЗЛ являются тахипноэ, гипоксемия, втяжение 
уступчивых мест грудной клетки (одышка), крепита-
ция и задержка физического развития [4–6]. Уровень 
заболеваемости детскими ИЗЛ составляет 0,1–16 на 
100 тыс. детей в год, а показатель распространённо-
сти составляет 1,3–3,6 на 1 млн детей [7]. Связано это 
с тем, что имеются существенные различия в формах, 
течении, гистологических особенностях, прогнозе 
ИЗЛ у детей и взрослых [8–10]. У детей чаще, чем у 
взрослых, встречаются ИЗЛ с известной этиологией, 
семейные формы заболеваний, и прогноз детских 
ИЗЛ в целом лучше, чем у взрослых. У детей имеются 
формы ИЗЛ, не встречающиеся у взрослых, такие как 
нейроэндокринная гиперплазия младенцев (НЭГМ) и 
лёгочный интерстициальный гликогеноз, диффузные 
нарушения развития и роста лёгкого, описанные в по-
следние 10 лет [11–13]. Действующая классификация 
детских форм ИЗЛ включает четыре группы заболе-
ваний: диффузные нарушения развития лёгких; ано-
малии альвеолярного роста; расстройства, связанные 
с дисфункцией сурфактантов; состояния неизвестной 
этиологии [14–16]. В последнюю подгруппу входит 
НЭГМ [17–19]. 

НЭГМ встречается у детей первых 2 лет жизни, 
характеризуется наличием синдрома персистирую-

щего тахипноэ с нетяжёлой дыхательной недоста-
точностью и неспецифическими изменениями при 
биопсии лёгких в виде гиперплазии бомбезин-пози-
тивных нейроэндокринных клеток (НЭК) перифери-
ческих дыхательных путей [20–22]. НЭГМ являет-
ся относительно новой формой патологии, которая 
впервые была описана в 2001 г. [23]. Этиология и 
патогенез НЭГМ остаются неясными. Известно, что 
эпителий дыхательных путей содержит высокоспеци-
ализированные лёгочные НЭК, которые продуцируют 
биологически активные соединения (бомбезин, серо-
тонин, кальцитонин, хромогранин А, вазоактивный 
интестинальный пептид и др.), значимые для вну-
триутробного формирования респираторной системы 
[24–26]. Самыми распространёнными НЭК являются 
бомбезин-позитивные клетки, максимальное количе-
ство которых отмечается к середине беременности, 
они подвергаются апоптозу после рождения и лишь к 
году жизни ребенка достигают уровня, наблюдающе-
го у взрослых [27]. Предполагается, что нарушение 
процессов апоптоза данных клеток лежит в основе 
патогенеза НЭГМ [28]. 

НЭГМ манифестирует в среднем на 4-м месяце 
жизни с появления тахипноэ до 60–100 дыхательных 
движений в минуту, одышки смешанного характера 
(втяжений уступчивых мест грудной клетки), крепи-
тации и гипоксемии. Средняя продолжительность пе-
риода между возрастом манифестации заболевания и 
установлением диагноза НЭГМ составляет 5,5–6,0 мес  
[29]. Характерными проявлениями НЭГМ у детей яв-
ляются также задержка роста и низкая прибавка мас-
сы тела, белково-энергетическая недостаточность, 
которая связана не с синдромом мальабсорбции или 
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хроническими инфекциями, как при муковисцидозе, 
а с выраженным тахипноэ в покое в связи с избыточ-
ной работой дыхания. Некоторые дети с НЭГМ могут 
нуждаться в проведении длительной домашней кис-
лородотерапии [29, 33].

Для диагностики НЭГМ у детей в 2020 г. была 
предложена инновационная клиническая шкала, 
чувствительность которой составляет 87% при со-
поставлении с данными биопсии лёгких [34]. При 
рентгенографии органов грудной клетки у больных 
с НЭГМ обычно определяется гипервоздушность 
лёгких. При компьютерной томографии (КТ) орга-
нов грудной клетки были выделены патогномонич-
ные признаки НЭГМ: паттерн «мозаичной перфу-
зии» — чередование участков обеднения лёгочного 
рисунка и затрагивающих как минимум 4 доли лёг-
ких, уплотнения по типу «матового стекла», кото-
рые более заметны в средней доле правого лёгкого 
и язычковых сегментах левого лёгкого [35–37]. При 
использовании КТ в диагностике НЭГМ у детей 
чувствительность этого метода составляет 78–83%, 
а специфичность — 100% [38]. Описание патогно-
моничных признаков НЭГМ при КТ органов груд-
ной клетки позволило значительно уменьшить ча-
стоту проведения операционной биопсии лёгких у 
детей для верификации диагноза [39]. Предложен-
ная клиническая шкала диагностики НЭГМ имеет 
чувствительность 87% и при сопоставлении с дан-
ными биопсии лёгких может уменьшить частоту 
проведения КТ органов грудной клетки, в особенно-
сти учитывая, что использование КТ у детей может 
почти утроить риск лейкемии, риск развития опухо-
лей мозга [40]. Однако эти расчёты, опубликованные 
в 2012 г., в настоящее время считаются предвзятыми 
и завышенными. Эпидемиологические данные и со-
вершенствование КТ-систем последних поколений 
позволили существенно уменьшить такие риски [41, 
42]. Диагноз НЭГМ можно подтвердить с помощью 
иммуногистохимического исследования биопсийно-
го материала, которое выявляет увеличение общего 
числа НЭК дыхательных путей и повышение числа 
НЭК по отношению к общему числу клеток дыха-
тельных путей [43]. При соответствии состояния ре-
бёнка клинической шкале НЭГМ, наличии специфи-
ческих изменений при КТ органов грудной клетки 
для верификации диагноза НЭГМ проведение опе-
рационной биопсии лёгких у детей не является обя-
зательным [44]. 

Цель работы — установить частоту НЭГМ в 
структуре хронических неспецифических заболева-
ний легких (ХНЗЛ) и определить особенности кли-
нической и инструментальной диагностики данного 
заболевания у пациентов, госпитализированных в 
пульмонологическое отделение в 2012–2021 гг.

Материалы и методы
Под нашим наблюдением в пульмонологическом 

отделении в течение последнего десятилетия находи-
лись 2628 детей с ХНЗЛ. Протокол исследования был 
одобрен независимым локальным этическим комите-
том. От родителей пациентов получено информиро-
ванное согласие.

Детский ИЗЛ-синдром включает респираторные 
симптомы (кашель, одышка в покое, тахипноэ, не-
переносимость физической нагрузки) и объектив-
ные проявления патологии, такие как крепитация, 
затруднение дыхания, втяжение уступчивых мест 
грудной клетки; гипоксемию; изменения на рентге-
нограмме [45]. Типичными КТ-признаками НЭГМ 
являются ограниченные участки затемнений по 
типу «матового стекла» в разных отделах лёгких с 
обязательной и преимущественной локализацией в 
средней доле и язычковых сегментах, а также пара-
медиастинально [35, 46]. 

Всем пациентам транскутанно определяли уро-
вень насыщения крови кислородом (SpO2) при фи-
зической нагрузке, во сне и в покое с помощью 
пульсоксиметра «РM-60» («Mindray»). КТ органов 
грудной клетки проводили на мультиспиральных то-
мографах «Discovery™ CT750 HD» («General Electric 
Healthcare»). 

Частоту клинических и инструментальных сим-
птомов определяли по шкале, которая включала 10 
симптомов: 

•	 появление симптомов в возрасте до 12 мес;
•	 задержка физического развития (снижение ин-

декса массы тела (ИМТ) или отношения массы 
к росту для возраста менее 25-го перцентиля);

•	 отсутствие симптома «барабанных палочек»;
•	 отсутствие кашля (вне эпизодов респираторных 

инфекций);
•	 отсутствие свистящих хрипов (вне эпизодов ре-

спираторных инфекций);
•	 аномалии грудной клетки;
•	 влажные хрипы;
•	 гипоксемия;
•	 тахипноэ;
•	 втяжение уступчивых мест грудной клетки. 
При наличии 7 и более симптомов клинический 

диагноз НЭГМ являлся достоверным [34]. 
Статистическую обработку полученных дан-

ных проводили с применением пакетов прикладных 
программ «SPSS Statistics v.23» («StatSoft Inc.») и 
«Excel» («Microsoft»). Для описания распределения 
количественных показателей рассчитывали средние 
значения, стандартное отклонение, медиану (Ме) и 
[интерквартильный размах]. Для качественных по-
казателей рассчитывали частоты встречаемости при-
знака и составляли таблицы сопряжённости. Уровень 
статистической значимости р для всех методов был 
принят менее 0,05.

Результаты 
За 2012–2021 гг. мы наблюдали 2628 больных с 

ХНЗЛ, из них 1526 пациентов с муковисцидозом — 
самым частым ХНЗЛ у детей. Среди госпитализи-
рованных пациентов было 14 больных с НЭГМ, что 
составило 0,53% количества детей с ХНЗЛ (табл. 1). 

Для пациентов с НЭГМ характерно преобладание 
лиц мужского пола, что, возможно, связано с узостью 
бронхов и бронхиол у мальчиков до 12 лет по сравне-
нию с девочками [22]. Из 14 детей с НЭГМ под нашим 
наблюдением было 11 (78%) детей мужского пола и 3 
(32%) ребёнка женского пола, родившихся на сроке 
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36–40 нед (Ме = 39 [37–39]), 2 (14%) ребёнка были 
недоношенными. Возраст манифестации заболева-
ния составил 1–12 мес жизни (Ме = 5 [3–6]), возраст 
постановки диагноза — 3–25 мес (Ме = 10 [6–16]). 
С момента манифестации до установления диагно-
за НЭГМ у обследованных детей прошло 1–19 мес  
(Ме = 6 [3,0–9,5]). Дети поступали с направительны-
ми диагнозами «острый бронхиолит» или «обструк-
тивный бронхит» (71%), «пневмония» (21%), «ИЗЛ 
неуточнённое» (7%). Клинические симптомы вклю-
чали тахипноэ (100%), влажные мелкопузырчатые 
хрипы (9%) или крепитацию (55%), одышку с втяже-
нием уступчивых мест грудной клетки (57%), белко-
во-энергетическую недостаточность (28%) (табл. 2).

Для всех пациентов с НЭГМ был проведен ретро-
спективный анализ по клинической шкале диагности-
ки [34]. Все 10 симптомов удалось оценить лишь у 
5 больных: 3 пациентов имело 8 из 10 баллов, 2 па-
циента — 7 из 10. Постоянными симптомами у всех 
детей являлись дебют заболевания на 1-м году жиз-
ни, отсутствие свистящих хрипов вне эпизодов ре-
спираторных инфекций и тахипноэ. Влажные хрипы  
и/или крепитация выслушивались у 9 (64%) из 14, 
симптом «барабанных палочек» отсутствовал у 8 
(80%) из 10 пациентов, втяжение уступчивых мест 
грудной клетки наблюдалось у 8 (57%) из 14. Задерж-
ка физического развития была у 8 (57%) из 14 пациен-
тов. Снижение SpO2 менее 92% отмечалось у 5 (36%) 

из 14 пациентов. Кашель отсутствовал вне эпизодов 
респираторных инфекций у 4 (33%) из 12 пациентов, 
аномалии грудной клетки были у 3 (30%) из 10 паци-
ентов (табл. 3).

Всем пациентам была проведена КТ органов груд-
ной клетки, по результатам которой определялись 
паттерн «мозаичной перфузии», затрагивающий как 
минимум 4 доли лёгких, симптом «матового стекла» 
в средней доле (n = 6), язычковых сегментах (n = 2), 
правой верхней доле (n = 4), левой верхней доле 
(n = 5), левой нижней доле (n = 1), диффузные и/или 
мозаичные «воздушные ловушки» (n = 10). Отмеча-
лось также утолщение стенки бронхов (n = 5) и плев-
ры (n = 1). Лишь у 1 больного с НЭГМ была диагно-
стирована гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь, 
хотя у пациентов с НЭГМ достаточно часто наблюда-
ли гастроэзофагеальный рефлюкс (у 50% из 98 детей) 
и аспирацию (у трети из 103 пациентов) [34]. Гастро-
эзофагельный рефлюкс у пациентов с НЭГМ может 
быть обусловлен гипервоздушностью лёгких, что 
приводит к повышению отрицательного давления в 
плевральной полости, градиенту давления между же-
лудком и пищеводом и, как следствие, усилению реф-
люкса. Аспирация может быть обусловлена тахипноэ, 
затрудняющим глотание [47]. 

Несмотря на одышку и втяжения уступчивых 
мест грудной клетки в покое, в оксигенотерапии 
нуждалось только 5 (36%) детей при эпизоде респи-

Т а б л и ц а  1  /  T a b l e  1
Структура ХНЗЛ у обследованных детей

The structure of chronic nonspecific lung diseases in the examined children 

Форма патологии
Form of pathology 

Число больных
Number of patients

абс. / abs. %

Муковисцидоз
Cystic fibrosis

1526 58

Хронический бронхит (бронхоэктазы)
Chronic bronchitis (bronchiectasis)

327 12.4

Первичная цилиарная дискинезия, включая синдром Картагенера
Primary ciliary dyskinesia, including Cartagener syndrome 

322 12.3

Бронхиальная астма
Bronchial asthma

289 11

Врождённые пороки развития бронхов
Congenital malformations of the bronchi

55 2

Пороки развития лёгких
Lung malformations 

59 3

НЭГМ
Neuroendocrine hyperplasia of infancy

14 0.53

Синдром Вильямса–Кэмпбелла
Williams–Campbell syndrome 

10 0.4

Поражения лёгких при первичных иммунодефицитных состояниях
Lung lesions in primary immunodeficiency conditions 

10 0.4

Аномалии сосудов лёгких
Anomalies of the pulmonary vessels 

7 0.17

Другие интерстициальные заболевания лёгких
Other interstitial lung diseases

7 0.17

Саркоидоз лёгких
Sarcoidosis of the lungs

2 0.07
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Т а б л и ц а  2  /  T a b l e  2 
Особенности клинической картины и лечения наблюдавшихся больных с НЭГМ

Features of the clinical picture and treatment of observed patients with neuroendocrine hyperplasia of infants

№
N

Пол
Gender 

ГВ, нед
Gestagional 
age, week

ВМ, нед
Age of 

manifes-
tation, 
week

Клиническая картина / Clinical picture Лечение / Treatment

тахипноэ
tachypnea

втяжение уступчи-
вых мест грудной 

клетки
retraction of the 
compliant places  

of the chest

влажные хрипы  
и/или  

крепитация
wet wheezing 

and/or crepitation

БЭН
protein- 
energy 

malnutri-
tion

SpO2

окси
гено

терапия
оxygen  
therapy

системные 
ГКС

system 
glucocorti-
costeroids 

иГКС
inhalation 
glucocorti-
costeroids

1 Девочка 
Girl

40 6 + + + – 93 – – +

2 Мальчик  
Boy

38 4 + – – + 93 + – +

3 Мальчик 
Boy

37 3,5 + + + + 94 + – +

4 Мальчик 
Boy

39 3 + + + – 85 + – +

5 Девочка 
Girl

38 1 + + + – 94 – – +

6 Мальчик 
Boy

39 1 + + + – 85 + – +

7 Мальчик 
Boy

36 6 + – – – 85 – – +

8 Мальчик 
Boy

38 5 + – – – 84 – – +

9 Мальчик 
Boy

39 6 + + – – 93 – – +

10 Девочка 
Girl

38 12 + – + + 92 – – +

11 Мальчик 
Boy

39 6 + – – – 92 – – +

12 Мальчик 
Boy

38 5 + – + – 85 – – –

13 Мальчик 
Boy

38 4 + + + – 84 + – +

14 Мальчик 
Boy

39 3 + + + + 95 – – +

Примечание. ГВ — гестационный возраст; ВМ — возраст манифестации; БЭН — белково-энергетическая недостаточность; ГКС — глюко-
кортикостероиды; иГКС — ингаляционные глюкокортикостероиды.
Note. SpO2 — oxygen saturation (saturation) of peripheral blood.

раторной инфекции. Учитывая направительные ди-
агнозы, системные ГКС больные дети не получали, 
однако иГКС с момента манифестации заболевания 
до установления диагноза НЭГМ применялись в ле-
чении 13 (93%) детей. Установлено, что применение 
иГКС и бронхолитиков может уменьшать проявле-
ния НЭГМ, однако отсутствие контрольной группы 
в данной работе не исключает естественного улуч-
шения состояния детей с возрастом [48]. У наблю-
даемых нами пациентов в катамнезе отмечалось 
постепенное улучшение состояния в виде снижения 
частоты дыхания, выраженности втяжений уступ-
чивых мест грудной клетки, локальных физикаль-
ных симптомов. У 1 пациента была диагностирова-
на бронхиальная астма. В связи с этим необходимо 
иметь клиническую настороженность и определять 
функцию внешнего дыхания детей с НЭГМ в дина-
мике, учитывая возможную коморбидность бронхи-
альной астмы и НЭГМ у детей [45].

Обсуждение

Классификация различных форм хронической не-
специфической патологии лёгких у детей позволяет 
персонализованно группировать клинические прояв-
ления заболеваний, риски передачи генетических или 
экологических факторов, а также определять адекват-
ные методы их лечения у детей [49]. Регистры собира-
ют конкретные редкие объекты и используют их для 
точного описания сложных фенотипов ИЗЛ. Ранее бы-
ла представлена этиологическая классификация раз-
личных форм респираторной патологии по четырем 
основным категориям: нативные (паренхиматозные) 
формы патологии лёгких; системные заболевания, 
связанные с поражением лёгких; заболевания, свя-
занные с молекулярно-генетическими или внешни-
ми воздействиями; сосудистые заболевания [16, 50]. 
Одобренная этиологическая классификация объеди-
няет заболевания лёгких у детей и взрослых в единую 
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систему и рассматривает геномику и другие методы в 
качестве основных шагов на пути к решению пробле-
мы «идиопатических» заболеваний лёгких [51–53]. 
Объединение различных форм патологии лёгких у 
детей, на которые нацелены схожие диагностические 
или терапевтические принципы, является ключевым 
для клинической практики и работы с регистрами, 
как показывает опыт Европейского детского регистра 
ИЗЛ [54]. НЭГМ проявляется тахипноэ, втяжени-
ем уступчивых мест грудной клетки, гипоксемией и 
часто неспособностью развиваться. Рентгеновские и 
патофизиологические данные у больных НЭГМ были 
достаточно хорошо описаны с отчётливой картиной 
помутнения матового стекла при КТ грудной клетки 
и глубоким захватом воздуха при тестировании функ-
ции лёгких у младенцев [35, 51]. Следует учитывать, 
что, несмотря на постепенное улучшение течения 
болезни со временем, описаны острые обострения 
НЭГМ с усилением захвата воздуха у детей старшего 
возраста, у которых ранее наблюдалось значительное 
клиническое улучшение [55]. 

Достижения в понимании патогенеза ИЗЛ в допол-
нение к стандартизации терминологии и классифи-
кации детских ИЗЛ способствовали увеличению слу-
чаев своевременной диагностики этих болезней [45].  
Однако ИЗЛ все ещё недостаточно известны оте-
чественным педиатрам, следствием чего является 
гиподиагностика этих форм лёгочной патологии, 
особенно у детей первых 2 лет жизни. У многих 
пациентов данного возраста диагноз детского ИЗЛ 
скрывается под маской других болезней: бронхо-

лёгочной дисплазии, идиопатического фиброзиру-
ющего альвеолита, гиперсенситивного пневмонита 
(экзогенного аллергического альвеолита), пневмо-
нии (врождённой, интерстициальной, затяжного 
течения) [10, 56, 57]. В России отсутствуют данные 
об эпидемиологии, клинической и рентгеновской 
семиотике ИЗЛ у детей первых 2 лет жизни, одна-
ко врачи любой специальности могут столкнуться 
с необходимостью дифференциальной диагностики 
этих форм патологии.

Недавно описаны гетерогенные фенотипы ИЗЛ 
у нескольких пациентов с патогенными вариантами 
в гене филамина А (FLNA) с изменчивыми проявле-
ниями и прогнозом [58]. Проанализированы респи-
раторные проявления и клинические особенности, 
генотип, ведение и исходы. У 6 пациентов были вы-
явлены аномальные изображения грудной клетки, 
варьирующие от умеренной интерстициальной выпу-
клости до ателектаза, интерстициальной плотности 
паренхимы лёгких и гиперинфляции. У 3 пациентов 
с ИЗЛ, поступивших в период новорожденности или 
раннего младенчества с респираторным дистрессом 
или дыхательной недостаточностью, потребовалась 
дополнительная подача кислорода или вспомогатель-
ная вентиляция лёгких через трахеостому. У всех 
пациентов с помощью секвенирования идентифици-
рованы мутации FLNA, определены аномальные эхо-
кардиограммы, ни один из пациентов не подвергался 
биопсии лёгких или их трансплантации. Исходы бы-
ли различными и такими же серьёзными, как хрони-
ческая дыхательная недостаточность. 

Т а б л и ц а  3  /  T a b l e  3
Частота встречаемости симптомов клинической шкалы диагностики НЭГМ у наблюдаемых детей (n = 14)

Prevalence of NEHI signs in the observed infants (n = 14)

№ Клинический признак
Clinical sign

Частота встречаемости
Prevalence 

абс. / abs. %

1 Появления симптомов в возрасте до 12 мес
The appearance of symptoms before the age of 12 months

14 100

2 Задержка физического развития (снижение индекса массы тела или отношения массы к росту  
для возраста менее 25-го перцентиля)
Delayed physical development (decreased BMI or weight-to-height ratio for age by less than 25 percentile)

8 57

3 Отсутствие «барабанных палочек»
Absence of «drumsticks»

8 80

4 Отсутствие кашля (вне эпизодов респираторных инфекций)
Absence of cough (outside episodes of respiratory infections) 

4 33

5 Отсутствие свистящих хрипов (вне эпизодов респираторных инфекций)
Absence of wheezing (outside episodes of respiratory infections)

14 100

6 Аномалии грудной клетки
Chest abnormalities

3 30

7 Влажные хрипы
Wet wheezing

9 64

8 Гипоксемия
Hypoxemia

5 36

9 Тахипноэ
Tachypnea

14 100

10 Втяжение уступчивых мест грудной клетки
Retraction of the compliant places of the chest

8 57
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Широкий спектр респираторных проявлений и 
аномальная визуализация грудной клетки подчёрки-
вают значимость ИЗЛ у пациентов с патологически-
ми вариантами FLNA. Очевидно, что секвенирование 
FLNA при подозрении на ИЗЛ позволит исключить 
необходимость в оперативной биопсии лёгких, ин-
струментальном наблюдении за прогрессированием 
заболевания лёгких и оценке сопутствующих клини-
ческих признаков [58]. 

Ингаляционные бронходилататоры и иГКС могут 
оказывать положительное влияние на тяжесть симпто-
мов и функциональный тест лёгких у детей с НЭГМ. 
Однако для подтверждения их эффективности необхо-
димы рандомизированные контрольные исследования 
[48]. При эпизодах респираторных инфекций пациен-
ты с НЭГМ могут нуждаться в проведении длитель-
ной домашней кислородотерапии. Причём кислоро-
дозависимость у таких больных может сохраняться 
длительное время: 50% детей с НЭГМ на длительной 
домашней кислородотерапии смогли уйти от дневного 
кислорода спустя 32 мес, а прекратить ночную кисло-
родотерапию удалось после 80 мес [13, 20, 29]. Вместе 
с тем у детей не зарегистрировано ни одного случая де-
компенсации дыхательной недостаточности или смер-
тельного исхода, связанных с НЭГМ [34, 43].

Клиническое улучшение состояния пациентов с 
НЭГМ происходит постепенно с увеличением воз-
раста детей, однако задержка физического развития 
и частые госпитализации требуют длительного на-
блюдения. Анализ данных катамнестического наблю-
дения за больными с НЭГМ показал, что в возрасте 
5 лет 74% детей (23 из 31) не имели жалоб; у 13% 
пациентов сохранялись тахипноэ, крепитация, ка-
шель с нормальной SpO2; у 10% указанные симптомы 
сочетались с эпизодами десатурации (< 90%) во сне 
или при физической нагрузке; у 3% была лёгочная ги-
пертензия. В возрасте 9 лет лишь у 1 пациента сохра-
нялись тахипноэ, крепитация, кашель, но показатели 
SpO2 были в пределах нормы. У пациентов, не имею-
щих клинических симптомов в возрасте 5 лет, за всё 
время наблюдения состояние не ухудшалось, хрипов 
и рецидивирующих инфекций нижних дыхательных 
путей не было [59]. 

Таким образом, наш опыт свидетельствует о том, 
что НЭГМ является редкой формой ХНЗЛ у детей. 
Для оценки эффективности лечения иГКС и брон-
холитиками, определения отдалённых последствий 
НЭГМ и выявления возможной коморбидности необ-
ходимо продолжение катамнестического наблюдения 
за этими больными. Благодаря доступности генетиче-
ского тестирования и улучшения качества КТ органов 
грудной клетки для постановки диагноза ИЗЛ у де-
тей следует использовать менее инвазивные высоко-
технологичные стратегии. Программа обследования 
детей с ИЗЛ должна включать эхокардиографию для 
оценки выраженности лёгочной гипертензии. Наш 
опыт клинического ведения больных первых 2 лет 
жизни с НЭГМ имеет практическое значение в ранней 
диагностике данного заболевания, его использование 
может уменьшить период до верификации диагноза 
и будет способствовать улучшению прогноза течения 
болезни у детей.
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