
Children’s medicine of the North-West
2021/ Т. 9 № 3

19ЛЕКЦИИ

ISSN 2221-2582

УДК 616.24-06-036.1-002-053.2+612.27+577+578.7+579.61

СОВРЕМЕННЫЕ ПРЕДСТАВЛЕНИЯ О РАЗВИТИИ 
И НАРУШЕНИЯХ РАЗВИТИЯ ЛЕГКИХ У ДЕТЕЙ

© Евгения Викторовна Бойцова1, Дмитрий Юрьевич Овсянников2, 
Елена Витальевна Макаренко2, Максим Александрович Карпенко2

1 Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет. 194100, Санкт-Петербург, Литовская ул., д. 2
2 Российский университет дружбы народов. 119049, Москва, 4-й Добрынинский пер., 1/9

Контактная информация:
Дмитрий Юрьевич Овсянников — д.м.н., заведующий кафедрой педиатрии. Е-mail: mdovsyannikov@yahoo.com

Поступила: 21.07.2021 Одобрена: 26.08.2021 Принята к печати: 22.09.2021

Резюме: Заболевания органов дыхания занимают ведущее место в структуре заболеваемости в детском 
возрасте. Для понимания этиологии, патогенеза и течения заболевания легких у детей необходимо знать 
особенности их развития. Представленные в обзоре данные об антенатальных и постнатальных стадиях 
развития легких демонстрируют адаптацию морфологического строения органов дыхания на различных 
этапах онтогенеза к функциональным потребностям осуществления дыхания. Нарушения тонких механиз-
мов респираторного морфогенеза в результате влияния генетических или внешних факторов приводят к 
формированию пороков развития, диффузным нарушениям развития легких и легочной гипоплазии, ин-
терстициальным заболеваниям легких. С возрастными морфофункциональными особенностями легких у 
детей связаны и особенности предрасположенности к различным заболеваниям, их клинической картины, 
диагностических и лечебно-профилактических подходов к ведению пациентов. 

Ключевые слова: развитие легких; нарушения развития легких; гипоплазия легких; мукоцилиарный клиренс; 
респираторный микробиом; дети.
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Summary: Respiratory diseases occupy a leading place in the structure of morbidity in childhood. To understand 
the etiology, pathogenesis and course of lung disease in children, it is necessary to know the features of 
their development. The data presented in the review about the antenatal and postnatal stages of lung 
development demonstrate the adaptation of the morphological structure of the respiratory organs at various 
stages of ontogenesis to the functional needs of breathing. Violations of the subtle mechanisms of respiratory 
morphogenesis as a result of the infl uence of genetic or external factors leads to the formation of malformations, 
diff use disorders of the development of the lungs and pulmonary hypoplasia, interstitial lung diseases. The age-
related morphofunctional features of the lungs in children are also associated with the features of predisposition 
to various diseases, their clinical picture, diagnostic and therapeutic and preventive approaches to patient 
management. 

Key words: lung development; lung development disorders; lung hypoplasia; mucociliary clearance; respiratory 
microbiome; children.
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Развитие дыхательной системы человека пред-
ставляет собой многоуровневый процесс, в резуль-
тате чего формируется сложная морфологическая и 
функциональная структура, основной функцией ко-
торой является газообмен. Морфогенез легких в ос-
новном зависит от взаимодействия между легочной 
энтодермой и окружающей ее мезодермой. Эти взаи-
модействия строго регулируются во время внутри-
утробного развития, и любой дефект — генетический 
или эпигенетический — может привести к формиро-
ванию различной легочной патологии в постнаталь-
ном периоде [1, 2]. Развитие дыхательной системы 

человека проходит несколько последовательных, свя-
занных между собой стадий или периодов, выделен-
ных, прежде всего, на основании морфологических 
критериев. Нарушения во время внутриутробного 
развития могут привести к формированию врожден-
ных пороков легкого или другим врожденным заболе-
ваниям. Нормальное развитие легких, одновременно 
с которым происходит и развитие легочных сосудов, 
включает шесть стадий, охватывающих анте- и пост-
натальный онтогенез. Нарушения развития на каждой 
из данных стадий сопровождается соответствующими 
патологическими состояниями (табл. 1).

Таблица 1. Стадии развития легких, их морфологическая характеристика и результат нарушения [2–4]

Table 1. Stages of lung development, their morphological characteristics and the result of the violation [2–4]

Стадия / 
Stage

Возраст / 
Age

Формирование структур 
легкого / Development 

of lung structures

Рост сосудов / 
Vascular development

Результат нарушения / 
The result of the violation
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Из выроста вентральной 
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структуры респираторного 
тракта: трахея, главные брон-
хи, 5 долей и 18 основных 
долек, крупные дыхательные 
пути / The proximal structures 
of the respiratory tract are 
formed from the outgrowth of 
the ventral wall of the anterior 
intestine: trachea, main bron-
chi, 5 lobes and 18 main lobes, 
large airways

Васкулогенез в незрелой ме-
зенхиме; ветви легочных ар-
терий образуются из 6-й пары 
артериальных жаберных дуг, 
вены как отростки от левого 
предсердия / Vasculogenesis 
in the immature mesenchyma; 
the branches of the pulmonary 
arteries are formed from the 6th 
pair of arterial gill arches, veins 
as appendages from the left 
atrium

Атрезия гортани, трахеи или 
пищевода, стеноз трахеи, 
трахеопищеводный свищ, 
легочная агенезия, артерио-
венозная мальформация, 
врожденные легочные кисты 
(включая бронхогенные 
кисты) / Atresia of the larynx, 
trachea or esophagus, tracheal 
stenosis, tracheoesophageal 
fi stula, pulmonary agenesis, 
arteriovenous malformation, 
congenital pulmonary cysts 
(including bronchogenic cysts)
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Деление дыхательных путей, 
формирование проводя-
щих дыхательных путей, 
терминальных бронхиол, 
16 уровней разветвления 
дыхательных путей / Division 
of the respiratory tract, forma-
tion of conducting airways, 
terminal bronchioles, 16 levels 
of branching of the respiratory 
tract

Ветвление крупных артерий 
легких параллельно с вет-
влением дыхательных путей; 
появление лимфатических 
сосудов / Branching of the 
major arteries of the lungs in 
parallel with the branching of 
the respiratory tract; develop-
ment of lymphatic vessels

Ацинарная дисплазия, 
секвестрация легкого, 
врожденный порок развития 
нижних дыхательных путей 
(врожденная кистозно-аде-
номатозная мальформация), 
врожденная диафрагмальная 
грыжа, легочная гипопла-
зия, врожденная лобарная 
эмфизема, синдром Вильям-
са–Кэмпбелла, врожденный 
стеноз бронха, синдром 
Мунье–Куна (трахеобронхо-
мегалия) / Acinar dysplasia, 
lung sequestration, congenital 
malformation of the lower 
respiratory tract (congenital 
cystic adenomatoid malforma-
tion), congenital diaphragmatic 
hernia, pulmonary hypoplasia, 
congenital lobar emphysema, 
Williams–Campbell syndrome, 
congenital bronchial stenosis, 
Mounier–Kuhn syndrome (tra-
cheobronchomegaly)
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Стадия / 
Stage

Возраст / 
Age

Формирование структур 
легкого / Development 

of lung structures

Рост сосудов / 
Vascular development

Результат нарушения / 
The result of the violation
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Превращение дистальных 
дыхательных путей в оконча-
тельный первичный ацинус, 
состоящий из респираторных 
бронхиол, альвеолярных 
ходов и рудиментарных аль-
веол, разветвление до 23-го 
уровня / Transformation of 
the distal airways into the fi nal 
primary acinus, consisting of 
respiratory bronchioles, alveo-
lar passages and rudimentary 
alveoli, branching to level 23

Повышенная пролиферация 
сосудов и их организация 
в капиллярную сеть вокруг 
воздушных пространств / 
Increased proliferation of blood 
vessels and their organization 
into a capillary network around 
air spaces

Легочная гипоплазия, 
врожденная альвеолярная 
дисплазия, альвеолярно-
капиллярная дисплазия с 
аномальным местоположени-
ем легочных вен, гипоплазия 
легкого, легочная гипертен-
зия / Pulmonary hypoplasia, 
congenital alveolar dysplasia, 
alveolar capillary dysplasia with 
misalignment of the pulmo-
nary veins, lung hypoplasia, 
pulmonary hypertension
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увеличение числа мешочков, 
начало формирования пере-
городок / Expansion of acinar 
tubules, thinning of their walls, 
an increase in the number 
of sacs, the beginning of the 
formation of partitions

Заметное разрастание сосу-
дов с истончением и сгущени-
ем мезенхимы; тонкий барьер 
«воздух–кровь»; двойная 
капиллярная сеть в перего-
родке / Vascular proliferation 
with thinning of the mesen-
chyme; thin «air–blood» barrier; 
double capillary network in the 
septum

Легочная гипоплазия, РДС но-
ворожденных, БЛД, легочная 
гипертензия / Lung hypo-
plasia, RDS in newborns, BPD, 
pulmonary hypertension
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Вторичные перегородки 
внутри мешочков, относи-
тельно толстые альвеоляр-
ные перегородки / Secondary 
partitions inside the pouches, 
thick alveolar septa

Ускорение роста сосудов, 
слияние двойной капил-
лярной сети с истончением 
перегородки / Acceleration of 
vascular growth, fusion of the 
double capillary network with 
thinning of the septum

Нейроэндокринная клеточ-
ная гиперплазия младенцев, 
легочный интерстициальный 
гликогеноз; нарушение альве-
оляризации, роста бронхиол, 
бронхиальная гиперреактив-
ность, ремоделирование 
стенки бронхов вследствие 
легочной инфекции, ИВЛ, 
другой респираторной те-
рапии, пассивного курения / 
Neuroendocrine cell hyperpla-
sia of infancy, pulmonary inter-
stitial glycogenosis, violation of 
alveolarization and growth of 
bronchioles, bronchial hyper-
reactivity, remodeling of the 
bronchial wall due to lung in-
fection, AVL, other respiratory 
therapy and passive smoking
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ол, истончение альвеолярных 
перегородок / Formation of 
new alveoli, thinning of alveo-
lar partitions

Заметный рост и ремоде-
лирование сосудов, так как 
площадь поверхности увели-
чивается более чем в 20 раз / 
Vascular growth and remodel-
ing, the surface area increases 
by more than 20 times

Постнатальные нарушения 
развития, бронхиальная ги-
перреактивность вследствие 
пассивного и активного куре-
ния / Postnatal developmental 
disorders, bronchial hyperreac-
tivity due to active and passive 
smoking

Примечание: РДС  — респираторный дистресс-синдром (RDS  — Respiratory Distress Syndrome); БЛД  — бронхолегоч-
ная дисплазия (BPD — Bronchopulmonary Dysplasia); ИВЛ — искусственная вентиляция легких (AVL — artifi cial lung ven-
tilation).

Окончание табл. 1
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ЭМБРИОНАЛЬНАЯ СТАДИЯ
Закладка органов дыхания происходит у чело-

века в конце 3-й недели эмбрионального развития. 
Органы дыхания  — производные пищеваритель-
ной трубки. В каудальной части первичной глотки, в 
центре ее вентральной стенки, формируется ларин-
готрахеальная борозда, выстланная энтодермой. 
Через несколько дней каудальный конец ларинго-
трахеальной борозды увеличивается в размерах и 
раздваивается за счет клеточной пролиферации, 
формируя так называемые первичные бронхиоляр-
ные (бронхолегочные) почки, которые внедряются 
в окружающую мезенхиму. В возрасте 28–32 дней 
после зачатия бронхиолярные почки увеличива-
ются в размерах и происходит второй этап развет-
вления с формированием закладки первичных до-
левых почек, третий этап разветвления приводит к 
формированию структур, которые в зрелых легких 
будут соответствовать долям и сегментам. Одно-
временно с этими этапами краниальная порция за-
чатка является основой для формирования трахеи 
и гортани, которые к концу данного этапа отделя-
ются от пищевода трахеоэзофагеальной перего-
родкой [1, 5]. 

ПСЕВДОГЛАНДУЛЯРНАЯ 
(ПСЕВДОЖЕЛЕЗИСТАЯ) СТАДИЯ

На этом этапе легкое выглядит как железа, от-
сюда и название данной стадии. Псевдожелезистая 
стадия протекает с 6-й по 16-ю неделю внутриутроб-
ного развития. На этой стадии продолжаются рост 
и ветвление первичных бронхов. Конечным этапом 
этого ветвления (дихотомического и латерального) 
является образование 16 генераций бронхов. Дис-
тальные отделы ветвящихся первичных бронхов и 
их генераций образуют в дистальных отделах так 
называемые терминальные почки, представляю-
щие собой группы активно пролиферирующих кле-
ток. Формирующаяся капиллярная сеть соединяет-
ся с артериями и венами. На данном этапе контакта 
немногочисленных кровеносных капилляров, ле-
жащих в мезенхиме, и первичных бронхов еще не 
происходит [2]. Эпителий бронхов цилиндрический 
с рудиментарными ресничками. Гладкие мышцы 
бронхов появляются на 6–8-й неделе гестации, на 
8–12-й неделе в трахее и бронхах появляются хря-
щи, на 10-й неделе в трахее появляются железы [6]. 
На 8-й неделе иммуногистохимическими метода-
ми обнаруживаются легочные нейроэндокринные 
клетки [7]. С 16-й недели гестации обнаруживаются 
внутриэпителиальные лимфоциты [6].

КАНАЛИКУЛЯРНАЯ СТАДИЯ
Просвет дыхательных путей расширяется, уве-

личивается количество капилляров, формируются 
респираторные бронхиолы и альвеолярные про-

токи, появляются альвеолярные мешочки. Клетки 
эпителия дифференцируются на альвеолоциты I 
и II  типов, появляется альвеолярно-капиллярная 
мембрана. На этой стадии выявляются примитив-
ные ацинусы, состоящие из респираторных брон-
хиол, альвеолярных протоков и альвеол. Формиру-
ется аэрогематический барьер: за счет истончения 
интерстиция происходит сближение примитивных 
ацинусов между собой, капиллярная сеть окружа-
ет развивающиеся ацинусы и приближается к воз-
душному пространству, образуя контакт с эпители-
ем. Одним из ключевых моментов на этой стадии 
является дифференциация альвеолоцитов I типа в 
альвеолоциты II типа. Альвеолоциты II типа, начина-
ющие синтезировать сурфактант, находятся в фазе 
становления, и их можно обнаружить в дистальных 
отделах воздухоносных путей. Резко разрастается 
капиллярное звено, проникая в легочную паренхи-
му [1, 2, 4]. К концу этого периода легкое способно 
осуществлять газообмен, хотя дефицит сурфактан-
та резко повышает риск респираторного дистресс-
синдрома (РДС) новорожденных. Считается, что до 
22 недель внутриутробного развития площадь по-
верхности газообмена в дистальных отделах легких 
недостаточна для надежной оксигенации и венти-
ляции даже при наличии сурфактанта. В настоящее 
время интенсивная терапия и искусственная вен-
тиляция легких (ИВЛ) возможны у недоношенных 
новорожденных, начиная с 22 недель внутриутроб-
ного развития. Именно на этапе формирования 
первичного аэрогематического барьера незрелые 
легкие наиболее чувствительны к гипоксии, а дефи-
цит сурфактанта резко повышает риск РДС у ново-
рожденных [8]. 

САККУЛЯРНАЯ (МЕШОТЧАТАЯ) СТАДИЯ
Терминальные ацинарные трубочки на пери-

ферии легких продолжают ветвиться, резко уве-
личивая площадь воздушного пространства. Со-
зревают альвеолоциты II типа, продуцирующие 
сурфактант. Альвеолоциты I типа дифференци-
руются и обеспечивают рост дистальной поверх-
ности легких, увеличивая эффективную площадь 
газообмена. Появляются гребни с эластическими 
волокнами, которые делят альвеолярные мешоч-
ки на альвеолы, истончается мезенхима. Увели-
чение числа альвеол сопровождается развитием 
микроваскулярной структуры внутри ацинуса, ка-
пилляры приближаются к альвеолоцитам I типа. 
В этой стадии уменьшается содержание соедини-
тельной ткани в межальвеолярных перегородках, 
сокращается расстояние диффузии между воздуш-
ным пространством и капиллярным руслом [1, 2]. 
Переход от каналикулярной к саккулярной стадии 
в развитии легких отмечает порог жизнеспособно-
сти недоношенного плода. Синтез сурфактанта на-
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чинается с 22–24-й недели гестации и нарастает к 
рождению. Этот процесс чувствителен к гипоксии, 
гипотермии и ацидозу, поэтому у недоношенных 
детей имеется не только снижение синтеза сур-
фактанта, но и быстро истощается его пул. Недо-
статок и нарушения синтеза сурфактанта играют 
важную патогенетическую роль в развитии РДС 
новорожденных. Главная функция легких в пери-
од внутриутробного развития — это образование 

фетальной легочной жидкости, изливающейся 
через трахею, рот или нос в амниотическую жид-
кость. В условиях усиленного дренажа фетальной 
легочной жидкости или при маловодии развивает-
ся гипоплазия легких. После рождения фетальная 
легочная жидкость подвергается резорбции, на-
рушение этого процесса приводит к транзитор-
ному тахипноэ новорожденных [9]. Первые дыха-
тельные движения регистрируются у 7-месячного 

Таблица 2. Клинические, гистологические и генетические особенности диффузных нарушений развития легких [10]

Table 2. Clinical, histological and genetic features of diff use lung development disorders [10]

Показатели АКД/НРЛВ АД ВАД

Клинические особенности

ЗВУР плода – Возможна +

Гестационный возраст Доношенные >90% Доношенные 80% Доношенные 50%

Манифестация симптомов 24–48 ч <24 ч 24–48 ч

Исход заболевания Смерть в первые 
часы/дни

Смерть в первые 
часы/дни

Смерть в первые недели, 
некоторые выживают

Гипоксемия Рефрактерная Рефрактерная Умеренная 

Респираторный ацидоз + + –

ЛАГ + + +

Генетические особенности

Ген FOXF1 TBX4, FGF10, FGFR2 TBX4, FGF10

Тип наследования Аутосомно-доминантный Аутосомно-рецессивный Аутосомно-рецессивный

Гистологические особенности

Легочная гипоплазия – Тяжелая –

Фаза развития легкого Каналикулярная Псевдо-гландулярная Каналикулярная/ранняя 
саккулярная

Альвеолы + – +, но не до конца сформи-
рованы

Ацинарные структуры + – Симплификация, сниже-
но количество 

Смещение легочных вен + – –

Лимфангиоэктазы + - Редко

Внелегочные пороки развития

Желудочно-кишечный тракт + + +

Мочеполовая система + + +

Сердечно-сосудистая система + + +

Костно-мышечная система – + +

ЛОР-органы – – +

Кожа – + +

Лицевой дисморфизм – + –

Примечания: АД — ацинарная дисплазия; АКД/НРЛВ — альвеолярно-капиллярная дисплазия c нарушением располо-
жения легочных вен; ВАД — врожденная альвеолярная дисплазия; ЗВУР — задержка внутриутробного роста; ЛАГ — 
легочная артериальная гипертензия.
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плода, они необходимы для стимуляции развития 
дыхательных мышц [6].

Нарушение развития легкого на каналикулярной 
и саккулярной стадиях сопровождается гипопла-
зией легкого, представляющей собой нарушение 
развития периферических отделов бронхиального 
дерева, легочных сосудов (что сопровождается ле-
гочной гипертензией) и альвеолярной ткани, в ряде 
случаев сочетающейся с пролиферацией интерсти-
циальной ткани. Первичная гипоплазия  — дефект 
ангиогенеза, васкулогенеза и морфогенеза легких в 
результате нарушения регуляторной функции сиг-
нальных систем. Проявлениями первичной гипо-
плазии легких являются такие летальные в первые 
месяцы жизни генетически обусловленные заболе-
вания, как ацинарная дисплазия, врожденная аль-
веолярная дисплазия, альвеолярно-капиллярная 
дисплазия с аномальным расположением легочных 
вен, относящиеся к разновидности интерстициаль-
ных заболеваний легких (ИЗЛ), — диффузным нару-
шениям развития легких (табл. 2). Возникновение 
вторичной гипоплазии легких, часто недооценива-
емой в клинической практике, связано с генетиче-
скими заболеваниями, большим числом различных 

внутриутробных аномалий, следствием которых 
является нарушение дыхательных движений пло-
да или ограничение внутригрудного пространства, 
например, олиго- или полигидроамнион, дефор-
мации грудной клетки [10–13]. Гипоплазия легких 
также может быть результатом наличия дополни-
тельных внутригрудных или внутрибрюшных масс, 
нейромышечных заболеваний, приводящих к нару-
шению функции диафрагмы (табл. 3).

Деформация грудной клетки, характеризующая-
ся как уплощение, может быть признаком гипопла-
зии легкого. О гипоплазии легких также будет сви-
детельствовать задержка увеличения окружности 
грудной клетки. Ярким примером этого является 
синдром Жена [14]. Гипоплазия легких сопровожда-
ет большое число различных патологических со-
стояний и негативно влияет на их течение: предрас-
полагает к частым и тяжелым легочным инфекциям 
(например, острому или облитерирующему брон-
хиолиту); способствует более тяжелому поврежде-
нию альвеол при использовании ИВЛ в послеопе-
рационном периоде (например, при операциях по 
поводу врожденных пороков сердца); определяет 
неэффективность терапии (заместительная сурфак-

Таблица 3. Патологические состояния и заболевания, ассоциированные с легочной гипоплазией [12]

Table 3. Pathological conditions and diseases associated with hypoplasia of the lungs [12]

Механизм Патологические состояния и заболевания

Уменьшение внутри-
грудного объема

• Диафрагмальная грыжа.
• Врожденный порок развития нижних дыхательных путей (врожденная кистозно- 

аденоматозная мальформация).
• Легочная секвестрация. 
• Фетальный гидротаракс (гемолитическая болезнь плода, неиммунная водянка плода).
• Врожденные деформации грудной клетки. 
• Ахондроплазия.
• Незавершенный остеогенез.
• Внутригрудная нейробластома.
• Эвентрация диафрагмы

Пролонгированный 
олигогидроамнион

• Агенезия почек.
• Врожденная обструкция мочевыводящих путей.
• Двусторонняя почечная дисплазия.
• Двусторонний поликистоз почек.
• Пролонгированный преждевременный разрыв околоплодных оболочек

Уменьшение феталь-
ных дыхательных 
движений

• Внутриутробные повреждения ЦНС, в особенности ствола головного мозга, спинного 
мозга. 

• Внутриутробные повреждения диафрагмального нерва.
• Врожденный множественный артрогрипоз.
• Прием матерью во время беременности антидепрессантов

Врожденные пороки 
сердца с нарушением 
легочной гемодина-
мики

• Тетрада Фалло.
• Гипоплазия правого сердца.
• Гипоплазия легочной артерии.
• Синдром ятагана с правосторонней гипоплазией

Хромосомные и генети-
ческие болезни

• Трисомия хромосом 13, 18, 21.
• Х-сцепленная мутация гена филамина А (FLANA).
• Синдром Элерса–Данлоса
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тантная, респираторная терапия) у части пациен-
тов; может предрасполагать к развитию пневмото-
ракса; приводит к развитию легочной гипертензии; 
изменяет показатели функции внешнего дыхания 
на весь период предстоящей жизни [4, 15–19].

АЛЬВЕОЛЯРНАЯ СТАДИЯ
Альвеолярная стадия начинается с 36-й недели 

внутриутробного развития и продолжается вплоть 
до 3 лет. В эту стадию происходит формирование 
истинных альвеол. Наиболее активный рост и диф-
ференцировка всех структур ацинуса с образова-
нием новых альвеол происходят на первом году 
жизни. Альвеолы формируются не только из ме-
шотчатых структур, но также берут начало от тер-
минальных бронхиол, которые перестраиваются 
в респираторные бронхиолы. Интерстициальный 
компонент в первичных межальвеолярных пере-
городках заметно истончается, одновременно про-
исходит слияние двойной капиллярной сети во 
вторичных межальвеолярных перегородках в одну. 
В результате стремительно увеличивается количе-
ство альвеол — примерно с 30–50 млн у новорож-
денных до 300–600 млн у взрослых. Диаметр альве-
ол новорожденного (0,05 мм) в 4–5 раз меньше, чем 
альвеол взрослого (0,2–0,25 мм). Число альвеолы 
увеличивается до 2-летнего возраста, особенно 
интенсивно в первые 6 месяцев [5]. Этот процесс 
в легких сопровождается ростом числа альвеоло-
цитов I и II типов. Альвеолоциты I типа выстилают 
на данном этапе 95% поверхности альвеол. На по-
верхность конечной площади газообмена и альве-
оляризацию негативно влияют дефицитное пита-
ние беременной, гипоксия плода, внутриутробные 
инфекции, глюкокортикостероиды. В периоде но-
ворожденности ИВЛ и токсическое воздействие 
кислорода также могут нарушать рост легких и 
предрасполагать к развитию хронических заболе-
ваний легких, к которым относится бронхолегоч-
ная дисплазия (БЛД) [20].

Метаболические изменения (гипоксемия, гипер-
капния, ацидоз и др.), возникающие в родах, и внеш-
нее воздействие на плод активируют ретикулярную 
формацию, нисходящее влияние которой на дыха-
тельный центр приводит к осуществлению первого 
вдоха [21]. Пневматизация легких новорожденных 
происходит постепенно в течение первых 48 часов 
жизни. Неравномерность пневматизации легких у 
новорожденных сохраняется в течение 7–10 дней, 
что может определяться в этом возрасте методами 
визуализации. 

Имеются определенные половые особенности 
легких у новорожденных: средние размеры легких 
у новорожденных девочек меньше, чем у мальчи-
ков; дыхательные движения во внутриутробном пе-
риоде раньше возникают у девочек; легкие девочек 

имеют более зрелый сурфактант и количество его 
больше; дыхательные пути мальчиков вплоть до 
12-летнего возраста уже и длиннее, чем у девочек, 
что создает худшие условия вентиляции [22, 23]. 

Хрящи в бронхах продолжают формировать-
ся до 2 месяцев постнатальной жизни. У недоно-
шенных мышечная масса бронхов относительно 
их размеров больше, чем у доношенных. У детей 
раннего возраста мышечная масса бронхов значи-
тельно увеличивается после ИВЛ или перенесен-
ного острого бронхиолита [6]. К рождению в норме 
происходит регресс легочных нейроэндокринных 
клеток, ответственных за нормальное внутриутроб-
ное развитие легких, и клеток легкого, содержащих 
гликоген. При нарушении этих процессов развива-
ются такие ИЗЛ, связанные с персистенцией гисто-
логических структур фетального легкого, как ней-
роэндокринная клеточная гиперплазия младенцев, 
легочный интерстициальный гликогеноз [11, 24].

СТАДИЯ ПОСТНАТАЛЬНОГО 
СОЗРЕВАНИЯ ЛЕГКИХ

Считается возможным формирование ацинусов 
на постнатальном этапе развития легких. С ростом 
увеличиваются размеры хрящевых пластинок в 
стенках бронхов при уменьшении относительно-
го объема хрящевой ткани в составе бронхиаль-
ной стенки, происходит некоторое относительное 
увеличение мышечного слоя, хотя абсолютное ко-
личество мышечной ткани убывает. Аналогично 
увеличиваются бронхиальные железы. Адвенти-
ция крупных бронхов частично замещается жиро-
вой клетчаткой. С возрастом нарастает количество 
эластических волокон в межальвеолярных перего-
родках [6, 21]. Если у новорожденного межсегмен-
тарные прослойки рыхлой соединительной ткани 
выражены довольно четко, то в дальнейшем гра-
ницы между сегментами сглаживаются и опреде-
ляются с трудом, особенно в нижних долях. К 8 го-
дам структура ацинусов полностью соответствует 
их структуре у взрослых. После 8 лет рост объема 
легких осуществляется путем увеличения размеров 
структур ацинусов до тех пор, пока объем грудной 
клетки не достигнет стабильных размеров [5]. 

Альвеолы отделены друг от друга межальвео-
лярными перегородками, в которых имеются отвер-
стия — поры Кона диаметром 2–13 мкм. Через поры 
Кона осуществляется коллатеральный обмен (воз-
духом, а также макрофагами в норме, воспалитель-
ным экссудатом при крупозной пневмонии) между 
альвеолами, а с помощью коротких каналов (поры 
Ламберта) альвеолы соединяются с бронхиолами, 
что обеспечивает еще один коллатеральный путь 
поступления воздуха в альвеолы. В легких взросло-
го человека на одну альвеолу приходится до 20 пор. 
Легкое детей грудного и раннего возраста богато 
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соединительной тканью, имеющей обилие крове-
носных сосудов. С возрастом количество соедини-
тельной ткани уменьшается, по мере редукции со-
единительной ткани (в возрасте после 6 месяцев) в 
межальвеолярных перегородках возникают поры 
Кона, диаметр которых составляет 2–13 мкм. Поры 
Кона полностью формируются к 2  годам, а каналы 
Ламберта — к 7. Недоразвитием пор Кона и каналов 
Ламберта у детей первых лет жизни определяется 
снижение функционального резерва органов ды-
хания при развитии дыхательной недостаточности 
и быстрое наступление утомления дыхательной 
мускулатуры, более высокая частота ателектазов и 
развития синдрома утечки воздуха (пневмоторакс, 
пневмомедиастинум), повышение вероятности вен-
тиляционно-перфузионных нарушений, редкость 
крупозной пневмонии [1, 3, 6, 25].

Легкие в детском возрасте богаты рыхлой ин-
терстициальной тканью, содержащей большое ко-
личество лимфатических и кровеносных сосудов, 
что при патологических состояниях приводит к бо-
лее легкому возникновению и значительному отеку 
и способствует генерализации инфекции [21]. Объ-
ем межклеточного матрикса резко увеличивается 
при БЛД и ряде других ИЗЛ [10–12, 20]. Богатство 
коллагеновыми волокнами объясняет меньшую 
растяжимость легкого (ригидность) и требует боль-
шей механической работы для адекватной вентиля-
ции. Бедность эластическими волокнами, которые 
определяют эластичность и растяжимость легких, 
с одной стороны, предрасполагает к более легко-
му возникновению альвеолярного вздутия, и с дру-
гой  — к  ателектазированию [25]. Клетчатка, окру-
жающая средостение, рыхлая и податливая, в связи 
с чем у маленьких детей, особенно новорожден-
ных, средостение легко смещается при любых пато-
логических процессах, возможен перегиб крупных 
магистральных сосудов и сдавление легкого при 
сдвиге средостения [21]. 

МУКОЦИЛИАРНЫЙ КЛИРЕНС
Выведение из дыхательных путей слизи, ино-

родных частиц, мокроты осуществляется мукоци-
лиарной системой, включающей слизь, реснитча-
тый (цилиарный) эпителий, а также продуценты 
слизи  — подслизистые железы и бокаловидные 
клетки. По своей структуре бронхиальный секрет 
состоит из двух фаз: нерастворимой (гель) и раство-
римой (золь). Более плотная и вязкая консистенция 
гелевого слоя определяется содержанием в нем 
гликопротеидов — муцинов. Золь-слой — жидкий, 
лежит перицилиарно под слоем геля, в него погру-
жены реснички мерцательного эпителия, которые 
только касаются своими верхушками наружного 
гелевого слоя. Разделяет две фазы бронхиально-
го секрета прослойка из сурфактанта. В перици-

лиарном слое происходят движения ресничек. На 
поверхности одной реснитчатой клетки располо-
жено около 200 ресничек, биения которых с часто-
той 9–15 Гц у детей способствуют передвижению 
слизи и мукоцилиарному клиренсу. Эффективный 
мукоцилиарный клиренс осуществляется при ко-
ординированной работе ресничек и адекватной 
продукции слизи. Однако ряд особенностей дет-
ского организма может снижать эффективность му-
коцилиарного клиренса. Это относительно низкий 
уровень секреторного IgA на слизистой оболочке 
дыхательных путей, достигающий значений показа-
теля у взрослых лишь к 12 годам жизни, а также по-
вышенная способность у детей грудного и раннего 
возраста к гиперсекреции вязкой слизи бокаловид-
ными клетками дыхательных путей. Именно поэто-
му не следует назначать мукоактивные препараты 
детям первых двух лет жизни. Это связано также с 
особенностями каркаса грудной клетки и малым 
развитием дыхательных мышц у детей данного воз-
раста, что приводит к физиологической слабости 
кашлевого рефлекса и легкому возникновению на-
рушения эвакуации мокроты, получившего назва-
ние эффекта «заболачивания» нижних дыхательных 
путей [26]. 

МИКРОБИОМ РЕСПИРАТОРНОГО ТРАКТА
Длительное время считалось, что слизистая 

оболочка гортани, трахеи, бронхов и респиратор-
ных отделов легкого в состоянии здоровья сохра-
няется стерильной благодаря активности эпителия, 
макрофагов, а также продукции секреторного IgА. 
Однако в последние годы с использованием некуль-
туральных методов идентификации микроорганиз-
мов было продемонстрировано, что нижние дыха-
тельные пути содержат разнообразные сообщества 
микробов, которые представляют собой микроби-
ом легких. Плотность бактерий меняется от 105 бак-
терий на 1 мл в ротоглотке (Streptococcus spp., Hae-
mophilus spp., Neisseria spp. и др.) до 103 в носоглотке 
(Corynebacterium spp., Staphylococcus spp.) и 101–102 
в 1 мл бронхоальвеолярного лаважа. Верхние ды-
хательные пути  — экологическая ниша для услов-
но-патогенных бактерий (S. pneumoniae, H. infl uan-
zae, S. aureus). До 93% детей первых двух лет жизни 
колонизированы одним из данных патобионтов на 
уровне верхних дыхательных путей. С одной сторо-
ны, такая колонизация — фактор риска инфекции; с 
другой, колонизация патобионтами не обязательно 
приводит к инфекции, она даже может обеспечи-
вать устойчивость к приобретению новых патоген-
ных штаммов. Факт носительства патобионтов не-
обходимо учитывать в клинической практике [27]. 
Нарушение принципа минимальной достаточности 
при проведении антибиотикотерапии и примене-
ние антибиотиков с преимущественно грамотри-
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цательным спектром активности (цефалоспорины 
III поколения, аминогликозиды, карбапенемы) при 
внебольничных респираторных инфекциях может 
способствовать, например, селекции метициллин-
резистентных штаммов S. aureus, повышать риск де-
структивной пневмонии [28].

Различные представители респираторной ми-
кробиоты находятся в антагонистических или му-
туалистических взаимоотношениях. Состав микро-
биома нижних дыхательных путей значительно 
коррелирует с аналогичным составом верхних ды-
хательных путей, что необходимо учитывать при 
микробиологической диагностике муковисцидоза, 
затяжного бактериального бронхита [29, 30]. У де-
тей вклад микробиома носоглотки в композицию 
микробиома легких выше. Важнейшей функцией ми-
кробиома является участие в формировании устой-
чивости к заселению патогенной микробиотой. Кро-
ме этого, микробиом легких участвует в созревании 
иммунной системы (накопление NKT-лимфоцитов), 
в иммунологических реакциях и поддержании нор-
мальной функции и целостности эпителиального 
барьера. Заселение микроорганизмами происходит 
при прохождении новорожденного через родовой 
канал, более быстрому становлению респиратор-
ной микробиоты способствуют раннее прикладыва-
ние к груди и грудное вскармливание. У младенцев, 
рожденных путем кесарева сечения, наблюдается 
задержка в общем развитии профилей респира-
торной микробиоты и уменьшение колонизации 
здоровыми комменсалами, что, возможно, влияет 
на здоровье органов дыхания в дальнейшей жиз-
ни. Измененный микробиом легких может играть 
потенциальную роль в развитии острых и хрони-
ческих заболеваний дыхательных путей. Например, 
роды кесаревым сечением повышают риск разви-
тия бронхиальной астмы [27, 31].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Заболевания органов дыхания занимают веду-

щее место в структуре заболеваемости в детском 
возрасте. Для понимания этиологии, патогенеза и 
течения заболевания легких у детей необходимо 
знать особенности их развития. Представленные в 
лекции данные убедительно демонстрируют адап-
тацию морфологического строения органов ды-
хания на различных этапах онтогенеза к функцио-
нальным потребностям осуществления дыхания. 
Нарушения тонких механизмов респираторного 
морфогенеза в результате влияния генетических 
или внешних факторов приводит к формированию 
пороков развития, первичной легочной гипопла-
зии, связанной с диффузным нарушением развития 
легких, ИЗЛ вследствие персистенции фетальных 
клеточных популяций гликогенсодержащих или 
нейроэндокринных клеток легких. С возрастными 

морфофункциональными особенностями легких 
у детей связаны и особенности предрасположен-
ности к различным заболеваниям, их клинической 
картины, диагностических и лечебно-профилакти-
ческих подходов к ведению пациентов. Знания о 
развитии и особенностях легких у детей позволяют 
лучше понять многообразие морфологических из-
менений и функциональных сдвигов при легочной 
патологии, осознать своеобразие течения заболе-
вания у конкретного пациента и в конечном итоге 
индивидуализировать диагностический поиск и ле-
чение больного.
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