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Резюме. Синдром Дауна (СД) — самая частая врожденная болезнь человека, наиболее распространенная хромо-
сомная аномалия (трисомия 21-й хромосомы). Помимо фенотипических особенностей, множественных аномалий 
со стороны сердечно-сосудистой, центральной нервной, иммунной систем, желудочно-кишечного тракта, опор-
но-двигательного аппарата, весьма распространенными у пациентов с синдромом Дауна являются заболевания 
респираторного тракта. В статье представлены современные литературные данные о причинах рецидивирующих 
респираторных инфекций, обструкции верхних и нижних дыхательных путей, обструктивного апноэ сна, связанные 
с фенотипическими особенностями детей, предрасполагающими к обструкции. Приведены данные о последствиях 
такой аномалии дыхательных путей, как трахеальный бронх. Подробно описаны интерстициальные заболевания 
легких при синдроме Дауна, которые могут развиться и как первичный патологический процесс, и быть следствием 
инфекционных и аспирационных поражений. Компьютерная томография позволяет визуализировать нарушения 
легочной архитектоники, перилобулярные затенения, обеднение легочного рисунка на уровне дольки и субплев-
ральные кисты, диагностика которых имеет большое значение в связи с высоким риском пневмоторакса. Обсужда-
ется этиология структурных изменений в легком, их связь с гипоплазией легкого и врожденными пороками сердца. 
Подчеркивается, что оценка биопсийного материала морфологами при синдроме Дауна сложна, так как имеются 
множественные, накладывающиеся друг на друга легочные повреждения. Приведено наблюдение пациента с син-
дромом Дауна и субплевральными кистами в легких. Таким образом, больные с СД имеют разнообразные респира-
торные проявления, возможность данных поражений необходимо учитывать при ведении больных.

Ключевые слова: синдром Дауна; респираторные заболевания; рецидивирующие респираторные инфекции; 
обструктивное апноэ сна; интерстициальные заболевания легких; дети.
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Abstract. Down syndrome — the most common human congenital disease, the most common chromosomal abnormality (tri-
somy of chromosome 21). In addition to the phenotypic features of multiple anomalies on the part of the cardiovascular, central 
nervous and immune systems, gastrointestinal, musculoskeletal system, is very common in patients with Down syndrome are 
diseases of the respiratory tract. The article presents current data from the literature on the causes of recurrent respiratory 
infections, obstruction of the upper and lower respiratory tract infections, obstructive sleep apnea associated with phenotypic 
characteristics of children, predisposing to obstruction. The data on the consequences of such abnormalities of the respiratory 
tract as a tracheal bronchus. Detailed description of interstitial lung disease in Down syndrome that can develop as a primary 
pathological process or be the result of infectious lesions and aspiration. Computed tomography allows visualization of pulmo-
nary disorders architectonic, perilobulyarnye shading, depletion of lung pattern at the level of segments and subpleural cysts, 
the diagnosis of which is of great importance due to the high risk of pneumothorax. We discuss the etiology of the structural 
changes in the lung, their relationship with pulmonary hypoplasia and congenital heart disease. It is emphasized that the as-
sessment of biopsies morphologists in Down syndrome is complex, as there are multiple, overlapping lung damage. Powered 
by observation of the patient with Down syndrome and subpleural cysts in the lungs. Thus, patients with Down syndrome have 
a variety of respiratory symptoms, the possibility of these lesions should be considered in the management of patients.

Keywords: Down syndrome; respiratory infections; recurrent respiratory infections; obstructive sleep apnea; interstitial lung 
disease; children.

Синдром Дауна (СД) — ​самая частая врожден-
ная болезнь человека, наиболее распространенная 
хромосомная аномалия (трисомия 21-й хромосомы), 

встречающаяся с частотой 1 на 660 новорожденных 
детей. Дети с СД чрезвычайно восприимчивы к ре-
спираторным инфекциям, в то же время явно недо-



165

◆ ПЕДИАТР 2016  том 7   Выпуск 2 ISSN 2079-7850

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

статочное внимание уделяется заболеваниям ниж-
них дыхательных путей (ДП) у  таких пациентов. 
Заболевания респираторного тракта — ​наиболее 
распространенная причина госпитализаций и  ле-
тального исхода у детей с СД [5, 23]. В когорте де-
тей с СД первых двух лет жизни заболевания легких 
были диагностированы у 42 % [21].

Дети с  СД часто имеют множественные анома-
лии, такие как мышечная гипотония, задержка фи-
зического и психического развития, черепно-лице-
вые дефекты, врожденные пороки сердца (ВПС), 
наиболее частыми из которых являются атриовен-
трикулярный канал (АВК), дефект межжелудочко-
вой перегородки (ДМЖП), дефект межпредсерд-
ной перегородки, тетрада Фалло. Кроме того, для 
данных пациентов типична патология со стороны 
желудочно-кишечного тракта (гастроинтестиналь-
ная атрезия, болезнь Гиршпрунга, аноректальная 
мальформация), гематологическая патология (лей-
коз), патология опорно-двигательного аппарата (не-
стабильность атланто-затылочного и  атланто-акси-
ального сочленений, вывихи, пателлофеморальная 
нестабильность, килевидная или воронкообразная 
грудная клетка, 11 пар ребер), гипогаммаглобули-
немия, гиподисплазия вилочковой железы. К  от-
носительно редкой патологии у детей с СД относят 
врожденный стеноз трахеи, вызванный отсутствием 
перепончатой стенки хрящей трахеи, трахеопище-
водные свищи [12, 17, 18, 22].

АНОМА ЛИИ ДЫХ АТЕЛЬНЫХ ПУ ТЕЙ
У детей с  рецидивирующими респираторными 

инфекциями и  СД частота аномалий ДП выше по 
сравнению с пациентами без СД. К фенотипическим 
особенностям СД, предрасполагающим к развитию 
обструкции верхних ДП, относятся уплощенная пе-
реносица, короткие и узкие ушные каналы, большой 
язык, маленький рот, ларинго-, трахеомаляция. Эти 

факторы, наряду с наличием мышечной гипотонии, 
в том числе мышц глотки, а также гипертрофия мин-
далин и лимфоидной ткани повышают вероятность 
возникновения обструкции проксимальных  ДП 
(табл. 1) [1, 13, 16].

У пациентов с  СД отмечается высокая частота 
формирования трахеального бронха или аномаль-
ного ветвления сегментарного бронха. Наличие 
трахеального бронха является предрасполагающим 
фактором развития длительного ателектаза верхней 
доли правого легкого, особенно у детей первых двух 
лет жизни. Аномальное ветвление сегментарного 
бронха при СД чаще протекает бессимптомно, од-
нако у детей могут возникать затруднение дыхания 
и рецидивирующие инфекции нижних ДП [1, 15].

ОБСТРУКТИВНОЕ АПНОЭ СНА
Примерно у  50 % пациентов с  СД развивается 

обструктивное апноэ сна (ОАС) [6]. В серии наблю-
дений у 97 % детей с храпом и СД было выявлено 
ОАС. Наличие ОАС не коррелировало с возрастом, 
ожирением, наличием ВПС [14]. Факторы, предрас-
полагающие к развитию ОАС у детей с СД, вклю-
чают гипоплазию средней зоны лица и нижней че-
люсти, глоссоптоз, увеличение небных миндалин 
и  аденоидов, наличие увеличенных язычных мин-
далин, маляция дыхательных путей и  генерализо-
ванная мышечная гипотония [6, 7, 14].

ИНТЕРСТИЦИА ЛЬНЫЕ ПОРА ЖЕНИЯ ЛЕГКИХ
Кроме инфекционных поражений респираторного 

тракта у  детей с  СД отмечаются интерстициальные 
поражения легких. Поражение легочного интерстиция 
манифестирует у детей с СД с хронических рентгено-
логических изменений и таких клинических симпто-
мов, как одышка, кашель, свистящие хрипы и гипок-
семия. Также рентгенологические находки случайно 
выявляются у детей без симптомов [19]. Диффузные 

Причины обструкции верхних  
дыхательных путей

•	 Дисморфичные черты лица.
•	 Большой язык.
•	 Малый гипофаринкс.
•	 Гипотония мышц глотки.
•	 Увеличение небных миндалин и аденоидов.
•	 Ларингомаляция.
•	 Трахеомаляция

Причины рецидивирующих заболеваний  
нижних дыхательных путей

•	 Гастроэзофагеальный рефлюкс.
•	 Иммунологическая дисфункция.
•	 Трахеальный бронх.
•	 Маляция дыхательных путей.
•	 Врожденные пороки сердца.
•	 Легочная гипоплазия

Таблица 1
Причины заболеваний респираторного тракта
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легочные поражения при СД могут развиться и как са-
мостоятельный первичный патологический процесс 
(легочная гипоплазия, легочная лимфангиоэктазия, 
лимфоидный интерстициальный пневмонит), и быть 
следствием  других интерстициальных заболеваний 
легких (ИЗЛ). Оценка первичности патологического 
процесса должна быть сфокусирована на исключении 
тех заболеваний, которые ведут к вторичному пора-
жению легких, например, бронхолегочная дисплазия, 
инфекции, постинфекционные осложнения, легоч-
ный гемосидероз, заболевания сердца и сосудов лег-
ких, и в частности хроническая аспирация [16].

Легочная гипоплазия была впервые описана 
T.P.  Cooney и  W.M. Thurlbeck (1982) у  шести из 
семи детей с  СД и  ВПС. У  этих детей было вы-
явлено меньшее число терминальных бронхиол, 
их ацинусы состояли из меньшего числа альвеол, 
альвеолярные протоки были широкими и растяну-
тыми, площадь поверхности альвеол также была 
уменьшена, что позволяет предположить недоста-
точную альвеоляризацию терминальных отделов 
легких [3]. В другой серии наблюдений были описа-
ны результаты биопсии и аутопсии легких 28 детей 
с  СД и  ВПС, у  которых в  послеоперационном пе-
риоде возникла дыхательная недостаточность (ДН). 
Авторы пришли к  выводу, что наличие легочной 
гипоплазии было ассоциировано с  большей пред-
расположенностью к повреждению легочной ткани 
при искусственной вентиляции легких (ИВЛ) [22]. 
Высказывается предположение о  постнатальном 
происхождении данного нарушения легочного ро-
ста. Число альвеол у пациентов с СД составило от 
58 до 83 % от долженствующего независимо от на-
личия ВПС. Установлено, что недоразвитие легких 
у детей с СД проявляется в  течение раннего пост-
натального периода роста альвеол и сохраняется на 
протяжении всей дальнейшей жизни [9].

Выполнение компьютерной томографии (КТ) 
позволяет визуализировать нарушения легочной ар-
хитектоники, перилобулярные затенения и обедне-
ние легочного рисунка на уровне дольки. Оценка 
биопсийного материала морфологами при СД яв-
ляется одной из самых сложных, так как имеются 
множественные, накладывающиеся друг на друга 
легочные повреждения. Например, СД, общий АВК 
и аспирация желудочного содержимого могут встре-
чаться у одного больного и приводить к разнообраз-
ным повреждениям легочной ткани, связанным как 
непосредственно с  хромосомной аномалией, гемо-
динамическими расстройствами, так и с поврежде-
ниями вследствие хронической аспирации и инфек-
ции [9, 20].

Для интерстициального поражения легких у де-
тей с  СД типичными являются субплевральные 
кисты (СК). Описание СК, обнаруженных впер-
вые при аутопсии у двух детей с СД и ВПС, было 
опубликовано V.V. Joshi et al. в  1986 г. [11]. Суб-
плевральные кисты крайне трудно распознаваемы 
методами одномерной рентгенологии, но хорошо 
идентифицируются на КТ грудной клетки (рис. 1) 
и при гистологическом исследовании [2].

Этиопатогенез СК остается неясным. Несколько 
факторов рассматриваются в качестве причины дан-
ной патологии. Возможно, у  пациентов с  СД и  СК 
могут иметь место эпизоды легочной гипоперфузии, 
в результате чего в районах ишемического повреж-
дения легочной ткани могут возникать кистозные из-
менения [11]. С другой стороны, обсуждается веро-
ятность ассоциации кистозных изменений в  легких 
и  ВПС с  лево-правым шунтом. Диффузная гипер
инфляция или очаговая эмфизема, определяемые на 
рентгенограммах легких, были описаны A. J. Hordof 
et al. (1977) у детей раннего возраста без СД с застой-
ной сердечной недостаточностью вследствие ДМЖП 
с  лево-правым сбросом. Данные изменения возни-
кают вследствие сжатия бронхов увеличенными ле-
гочными артериями и мелких ДП интерстициальной 
жидкостью. Эти изменения встречаются в тех участ-
ках легких, в  которых отмечается перерастяжение, 
очаговая или диффузная гиперинфляция, и регресси-
руют после оперативного лечения ВПС. Они суще-
ственно отличаются от изолированных субплевраль-
ных кист, обнаруживающихся у детей с СД [10].

Другим этиопатогенетическим фактором в  раз-
витии СК, возможно, является легочная гипоплазия. 
Полагают, что уменьшение общего числа альвеол 
и общей площади альвеолярной поверхности может 
привести к  компенсаторной кистозной дилатации 
альвеол. Отсутствие респираторных заболеваний 
в  неонатальном периоде предполагает, что легоч-
ные кисты, вероятнее всего, у детей с СД не явля-

Рис. 1.	Компьютерная томография органов грудной клетки 
пациента с синдромом Дауна в возрасте 3 лет. Ви-
зуализируются множественные периферические суб-
плевральные кисты [20]
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ются врожденными. Кистозные изменения можно 
рассматривать как приобретенное поражение, на-
кладывающееся на врожденную аномалию легких 
(легочная гипоплазия) [3, 4].

Легочные кисты при СД в  типичных случаях 
многочисленны, малого размера (обычно 1–4  мм 
в  диаметре), сообщаются с  проксимальным воз-
душным пространством и  гистологически отлича-
ются от других кистозных поражений легких. При 
микроскопическом исследовании ткани легких в на-
блюдении V.V. Joshi et al. (1986) были обнаружены 
кистозная дилатация альвеол и кубическая метапла-
зия альвеолярного эпителия (рис. 2) [11].

В исследовании O.R. Gonzalez и др. (1991) были 
исследованы микроскопические срезы 9 плодов 
и 80 младенцев и детей с СД. Среди обследованных 
детей СК были обнаружены у 18 (22,5 %), при этом 
у плодов СК не были выявлены. Следовательно, СК 
при СД чаще всего возникают в раннем постнаталь-
ном периоде. Этот факт подтверждается, во‑первых, 
отсутствием этих кист у мертворожденных младен-
цев и  плодов с  СД, во‑вторых, их расположением 
в  субплевральных отделах, где формирование ДП 
и альвеол продолжается в течение раннего постна-
тального периода [9].

Самым младшим пациентом с кистозными измене-
ниями в серии наблюдений O.R. Gonzalez и др. (1991) 
был ребенок 31,5 недели жизни. Теми же авторами 
были найдены только два случая СК в базе данных 
около 8000 пациентов без СД. У одного из этих паци-
ентов был ВПС, основной диагноз другого пациента 
не был выяснен. У 17 пациентов с СД и СК был ВПС, 
и только у одного — ​не было. Этот факт авторы свя-
зывают с высоким числом пациентов с ВПС в данной 
выборке. Однако, когда был обследован 61 пациент 
с АВК без СД, ни у одного из них не были выявлены 
СК. Таким образом, разница в частоте выявления СК 
у пациентов с СД и АВК в сравнении с пациентами 
с АВК без СД была весьма значительной [9].

Синдром Дауна может негативно влиять на те-
чение ВПС. У детей с СД и АВК выше риск пред- 
и послеоперационного летального исхода в сравне-
нии с пациентами без СД. Легочная гипертензия как 
осложнение ВПС возникает чаще у детей с СД, чем 
без данного синдрома. Вместе с тем пациенты, у ко-
торых есть СК, также предрасположены к повреж-
дению альвеол вследствие ИВЛ и  более тяжелому 
течению послеоперационного периода.

Кроме того, в серии наблюдений O.R. Gonzales et 
al. (1991) у 8 из 18 пациентов с СД, СК и ВПС были 
выявлены признаки легочной гипертензии (ЛГ). 
Было предложено несколько возможных этиологи-
ческих факторов возникновения ЛГ при СД, такие 
как легочная гипоплазия, хроническая обструкция 

верхних ДП и  ОАС, рецидивирующие респиратор-
ные инфекции вследствие иммунной дифункции, 
аномалии легочных сосудов, гастроэзофагеальный 
рефлюкс. Авторы предположили, что наличие широ-
ко распространенных альвеолярных аномалий явля-
ется причиной гипоксемии, повышенного легочного 
сосудистого сопротивления. Эти факторы в  свою 
очередь могут ускорить эффекты высокой скорости 
тока крови и привести к ранней ЛГ.

При морфологическом исследовании легочной 
ткани 17 пациентов с СД, СК и ВПС в возрасте от 
2,5 недели жизни до 12 лет были выявлены интер-
стициальный пневмонит, хронический пневмонит, 
гемосидероз, множественные абсцессы легких, ле-
гочное кровотечение, застойные изменения [9].

В серии наблюдений K. Gyes-Ray et al. (1994) 
рентгенография органов грудной клетки была про-
ведена 45 детям с СД. Только у одного ребенка из 
этой серии были обнаружены изменения, похожие 
на субплеврально расположенные кисты, однако от-
сутствовало КТ-подтверждение [8]. Весьма слож-
но выявить небольшие СК посредством обзорных 
рентгенограмм органов грудной клетки, и  вполне 
возможно, что при таком обследовании распростра-
ненность этих кист у детей с СД недооценивается.

По данным D.M. Biko et al. (2008) распростра-
ненность СК, диагностированных посредством КТ, 
составляет 36 %. Учитывая ограничения данного ис-
следования, у некоторых детей с СД, которым прово-
дилось КТ, СК могли быть не выявлены, следователь-
но, показатель распространенности СК может быть 
выше. Самому младшему пациенту с СК из данной 
серии наблюдений было 3,5 недели. На  КТ  были 
обнаружены переднемедиальные, диффузные пери-
ферические СК, а  также СК, расположенные вдоль 
междолевых щелей и бронхососудистых пучков [2].

Физиологические последствия СК у  детей без 
ВПС в настоящее время неясны. Лечение при этом, 
как правило, консервативное. В силу кистозных из-

Рис. 2.	Морфология легких при синдроме Дауна. Определя-
ются субплевральные кисты, в некоторых участках 
умеренная дилатация альвеол более глубоких слоев
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менений  площадь поверхности газообмена может 
быть снижена. Кроме того, СК также могут влиять 
на некоторые аспекты легочной механики, такие как 
физиологическое мертвое пространство, эластиче-
ская тяга, вентиляционно-перфузионное несоответ-
ствие, работа дыхания.

Вполне вероятно, что очень часто данные кисты 
протекают бессимптомно. Было доложено о случай-
ной находке СК на КТ у пациента 13 лет с СД без ре-
спираторных симптомов и без ВПС [8]. Возможно, 
клиническая вариабельность СК зависит от степени 
кистозных изменений и сочетания с ВПС.

В любом случае диагностика СК важна по при-
чине высокого риска пневмоторакса и  других па-
ренхиматозных легочных поражений после опера-
тивных вмешательств или при ИВЛ. Очень важно 
установить расположение СК и связь СК с СД, в та-
ком случае они не будут вводить в заблуждение при 
развитии тяжелых состояний.

Представляем наблюдение пациента с СД и СК. 
Мальчик Х. поступил в  отделение Морозовской 
детской городской клинической больницы Департа-
мента здравоохранения г. Москвы в возрасте 2 мес. 
с направляющим диагнозом «Аспирационная пнев-
мония». Из анамнеза известно, что ребенок от ма-
тери 33 лет, от 3-й беременности, протекавшей без 
осложнений, 3  срочных родов. При рождении по 
фенотипическим признакам был заподозрен СД, 
подтвержденный с  помощью кариотипирования. 
Ребенок неоднократно находился на стационар-
ном лечении, перенес аспирационную пневмонию. 
08.06.2014  у  ребенка после кормления отмечалась 
обильная рвота, появились затруднение дыхания, 
разлитой цианоз. Родителями проводились реани-
мационные мероприятия, по скорой медицинской 
помощи был госпитализирован в стационар.

При осмотре в отделении состояние ребенка тяже-
лое за счет ДН I–II степени. Кожные покровы блед-
ные, сухие, периоральный цианоз. Дыхание через 

нос затруднено, скудное слизистое отделяемое. Ка-
шель частый, непродуктивный. ЧД — ​46 в  минуту, 
SatO2 — 89 %. В легких дыхание жесткое, несколько 
ослаблено в верхних отделах справа. Выслушивались 
непостоянные проводные хрипы, крепитация справа. 
Одышка выраженная, смешанного характера, с втя-
жением уступчивых мест грудной клетки. Частота 
сердечных сокращений 138 ударов в  минуту. Тоны 
сердца громкие, ритмичные. За время нахождения 
в стационаре ребенок обследован. В общем анализе 
крови: выявлена анемия (гемоглобин — ​99 г/л), лей-
коциты — ​7,7 × 109/л, п/я — ​5 %, с/я — ​40 %, лимфо-
циты — ​46 %, моноциты — ​9 %, СОЭ — ​28 мм/ч.

При проведении эхокардиографии диагностиро-
ваны открытый артериальный проток 2–2,5 мм, анев-
ризма межпредсердной перегородки с  сообщением 
2–3 мм, дополнительная хорда левого желудочка.

На рентгенограмме грудной клетки в верхнеме-
диальных отделах правого легкого прослеживает-
ся неоднородное малоинтенсивное затемнение, на 
фоне которого — ​более плотный линейный участок, 
вероятно, дисковидный ателектаз.

На КТ органов грудной клетки от 10.06.14 при-
знаки двусторонней полисегментарной пневмонии, 
множественные СК (рис. 3).

В приведенном наблюдении у ребенка 2 мес. с СД, 
персистирующими фетальными коммуникациями (от-
крытый артериальный проток 2–2,5 мм), аневризмой 
межпредсердной перегородки с сообщением 2–3 мм, 
малой аномалией развития сердца (дополнительная 
трабекула левого желудочка), с течением аспирацион-
ной пневмонии при проведении КТ органов грудной 
клетки были выявлены множественные СК.

Таким образом, СД, являющийся самой частой 
хромосомной аномалией, характеризуется разно-
образными респираторными проявлениями, пора-
жением верхних и нижних ДП, рецидивирующими 
респираторными инфекциями, специфичными ин-
терстициальными изменениями. Возможность дан-
ных поражений необходимо учитывать при ведении 
больных.
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