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Спонтанный пневмоторакс — редкое, но всегда 
жизнеугрожающее состояние, с которым сталки-

ваются врачи разных специальностей. Термин впер-
вые был предложен A. Hard в 1803 г., более подробно 
спонтанный пневмоторакс был описан R. Laennec 
в 1819 г.

Согласно современным представлениям, 
под спонтанным пневмотораксом понимают посту-
пление воздуха в плевральную полость с коллабиро-
ванием легкого, что возникает вследствие нарушения 
целостности легочной ткани без какого‑либо внеш-
него воздействия. Спонтанный пневмоторакс у детей 
может быть проявлением или осложнением различ-
ных заболеваний, но может возникать и в отсутствие 
клинически значимой легочной патологии.

Несомненный интерес в этом плане представля-
ет семейный спонтанный пневмоторакс, имеющий 
аутосомно-доминантный тип наследования (OMIM 
173600) [1]. R. Berlin и соавт. описали родословные, 
в нескольких поколениях которых встречался семей-
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ный спонтанный пневмоторакс [2]. P. Morrison и со-
авт. наблюдали семью, в которой отец и трое из шести 
детей имели эпизоды спонтанного пневмоторакса [3]. 
Установлено, что за развитие спонтанного пневмото-
ракса могут быть ответственны мутации в гене FLCN, 
локализованном в локусе 17р11.2 и кодирующем син-
тез белка фолликулина.

Приводим собственное клиническое наблюдение 
пациента с семейным спонтанным пневмотораксом.

Больной И., 16 лет. Родился от 1‑й беременно-
сти, протекавшей с выраженным токсикозом, от 1‑х 
физиологических родов в срок. У отца в анамнезе 
— 4 эпизода спонтанного пневмоторакса. Мальчик 
развивался без особенностей, редко болел респира-
торными заболеваниями, систематически занимался 
спортом.

В возрасте 15 лет через неделю после соревнова-
ний по горным лыжам на фоне полного покоя поя-
вилась резкая боль в левой половине грудной клетки 
с иррадиацией в левую руку. Ребенок госпитализиро-
ван в хирургическое отделение местного стационара, 
где при рентгенологическом обследовании выявлен 
пневмоторакс слева. Проведено дренирование плев-
ральной полости, назначена антибактериальная те-
рапия. Состояние стабилизировалось, повторных 
эпизодов пневмоторакса не отмечалось. Спустя 9 мес 
мальчик был направлен в отделение пульмонологии 
нашего института.

При поступлении состояние удовлетворительное. 
Жалоб не предъявлял, кашля и одышки не отмеча-
лось. Ребенок правильного телосложения, умеренно-
го питания. Грудная клетка цилиндрической формы. 
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Перкуторный звук над легкими с коробочным оттен-
ком. Аускультативно над легкими дыхание проводи-
лось равномерно, хрипы не выслушивались.

При проведении спирометрии объемно-скорост-
ные показатели в пределах должных величин; по дан-
ным бодиплетизмографии обнаружено значительное 
увеличение внутригрудного, остаточного и общего 
объемов легких, что указывало на обструктивные 
нарушения, синдром «воздушной ловушки». На рен-
тгенограмме органов грудной клетки в прямой проек-
ции выявлены признаки обструктивного синдрома, 
сгущение сосудистого рисунка в прикорневых отде-
лах. На компьютерной томограмме грудной клетки 
в верхушках легких с обеих сторон определялись мел-
кие воздушные тонкостенные буллы с максимальным 
размером до 5 мм (рис. 1).

При углубленном обследовании клинически зна-
чимых признаков соединительнотканной дисплазии 
выявлено не было.

Таким образом, на основании данных анамнеза 
(наличие рецидивирующего пневмоторакса у отца 
и появление спонтанного пневмоторакса у ребенка) 
и результатов проведенного клинико-инструменталь-
ного обследования был установлен диагноз: семей-
ный спонтанный пневмоторакс (J93.1).

Спонтанный пневмоторакс относится к наибо-
лее типичным проявлениям моногенных заболева-
ний соединительной ткани [4]. Частота спонтанного 
пневмоторакса у больных с синдромом Марфана со-
ставляет от 4 до 16 %; при синдроме Элерса — Данло 
пневмоторакс встречается значительно реже — в ли-
тературе имеются сообщения только о единичных 

случаях [5]. Патогенез бронхолегочных изменений 
при моногенных болезнях соединительной ткани 
сложен, однако основное значение придают нару-
шениям легочной архитектоники [5]. Главным меха-
низмом, приводящим к спонтанного пневмотораксу, 
считают разрыв эмфизематозных булл.

Мы наблюдали больного с подобной патологией.
Больной В., 17 лет. Ребенок от родителей сред-

него возраста, считающих себя здоровыми, семей-
ный анамнез не отягощен. Мальчик родился от 1‑й 
беременности, протекавшей с угрозой прерывания 
в I триместре, от 1‑х физиологических родов в срок. 
Рос и развивался без особенностей.

В возрасте 16 лет на фоне полного здоровья маль-
чик внезапно почувствовал резкую боль в левой по-
ловине грудной клетки. На следующий день был 
госпитализирован в хирургическое отделение мест-
ного стационара с диагнозом: спонтанный пневмо-
торакс слева. В стационаре проведено дренирование 
левой плевральной полости. Ребенок был выписан 
в удовлетворительном состоянии. Через 2 мес в свя-
зи с повторным пневмотораксом справа снова го-
спитализирован в хирургический стационар. После 
дренирования плевральной полости и стабилизации 
состояния был переведен в клинику пульмонологии 
нашего института.

При поступлении одышки, кашля не было. Пер-
куторно справа определялся коробочный оттенок ле-
гочного звука. Аускультативно дыхание проводилось 
равномерно, хрипы не выслушивались.

При оценке функции внешнего дыхания скорост-
ные параметры форсированного выдоха не изменены, 
определялось легкое снижение жизненной емкости 
легких и форсированной жизненной емкости легких. 
При бодиплетизмографии отмечалось значительное 
увеличение остаточного объема легких.

При осмотре обращали на себя внимание дис-
гармоничное физическое развитие: долихоморфный 
тип телосложения, нарушение осанки по кифоско-
лиотическому типу, воронкообразная деформация 
грудной клетки, повышение эластичности кожи, ги-
пермобильность суставов. По данным ультразвуково-
го исследования органов брюшной полости и почек 
выявлено повышение подвижности левой почки. 
При эхокардиографии диагностирован пролапс ми-
трального клапана без нарушения гемодинамики. 
Окулистом выявлена миопия слабой степени. Все вы-
шеизложенное дало основание диагностировать у ре-
бенка синдром Элерса — Данло (Q79.6).

На представленных рентгеновских снимках груд-
ной клетки из хирургического стационара определял-
ся свободный воздух в правой плевральной полости, 
правое легкое было коллабировано, средостение сме-
щено влево (рис. 2, а). После дренирования плевраль-
ной полости правое легкое частично расправилось, 
количество свободного воздуха в плевральной поло-

Рис. 1. Компьютерная томограмма грудной клетки больного 
И., 16 лет, с семейным спонтанным пневмотораксом.
В верхушках легких с обеих сторон — мелкие воздушные 
тонкостенные буллы (→).
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сти справа сократилось, тень средостения приобрела 
срединное положение.

На момент госпитализации в клинику института 
правое легкое было полностью расправлено, свобод-
ного воздуха в правой плевральной полости не отме-
чалось. На компьютерной томограмме грудной клет-

ки в верхушках легких с обеих сторон определялись 
воздушные тонкостенные буллы с максимальным 
размером до 14 мм и участки локального фиброза 
(рис. 2, б).

Таким образом, спонтанный пневмоторакс у дан-
ного больного расценен как проявление синдрома 
Элерса — Данло. Мальчику рекомендовано динами-
ческое наблюдение, а при повторных рецидивах об-
ращение к торакальному хирургу.

Одной из причин спонтанного пневмоторакса 
в детском возрасте может быть и столь редкое забо-
левание, как гистиоцитоз. При этом страдании в раз-
личных органах и тканях формируются инфильтраты 
(эозинофильные гранулемы), состоящие из макрофа-
гов (гистиоцитов). В зависимости от возраста дебюта 
заболевания и характера преимущественного пораже-
ния тканей выделяют несколько форм гистиоцитоза, 
однако клиническая картина заболевания не имеет 
характерных начальных черт. Изолированное пора-
жение легких при гистиоцитозе чаще наблюдается 
в молодом и зрелом возрасте у мужчин, особенно 
у курильщиков [6].

Мы наблюдали больного, у которого спонтанный 
пневмоторакс осложнил течение гистиоцитоза.

Больной В., 14 лет. Мальчик поступил в клинику 
в крайне тяжелом состоянии. Семейный и ранний 
анамнез неизвестны (мальчик воспитывался в дет-
ском доме). Курил с 10 лет.

Из анамнеза заболевания известно, что с 12‑летне-
го возраста после перенесенной пневмонии в течение 
2 лет стала нарастать одышка, появился постоянный 
продуктивный кашель и влажные хрипы в легких. В те-
чение последнего года к клинической картине присое-
динились явления рецидивирующего двустороннего 
спонтанного пневмоторакса, в связи с чем ребенок 
неоднократно госпитализировался в хирургический 
стационар по месту жительства. При рентгенологи-
ческом и томографическом обследовании отмечалось 
ячеистое строение легких. Для уточнения характера 
поражения была проведена торакоскопическая биоп-
сия левого легкого; на основании гистологического 
исследования диагностирован гистиоцитоз. Ребенок 
был направлен в нашу клинику.

При поступлении состояние ребенка было крайне 
тяжелым за счет явлений выраженной дыхательной 
недостаточности. Мальчик не мог самостоятель-
но передвигаться, находился в инвалидном кресле. 
Ребенок астеничного телосложения, пониженного 
питания. При осмотре обращали на себя внимание 
акроцианоз, деформация ногтевых пластин по типу 
«часовых стекол» и фаланг пальцев по типу «бара-
банных палочек». Беспокоила смешанная одышка 
в покое, постоянный продуктивный кашель. Груд-
ная клетка бочкообразно вздута, перкуторный звук 
над легкими — коробочный, при аускультации ды-
хание ослаблено, выслушивались множественные 

Рис. 2. Рентгенограмма грудной клетки (а; боковая проек-
ция) и компьютерная томограмма (б) больного В., 17 лет 
с синдромом Элерса—Данло. 
а — спонтанный пневмоторакс справа: свободный воздух 
в правой плевральной полости, правое легкое коллабирова-
но (→), средостение смещено влево; б — воздушные тонко-
стенные буллы в верхушках легких с обеих сторон.
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разнокалиберные влажные хрипы. Тоны сердца были 
приглушены, выражена тахикардия, границы относи-
тельной сердечной тупости четко не определялись.

На обзорной рентгенограмме легких отмечались 
признаки двустороннего пневмоторакса, в коллаби-
рованных легких — множественные разнокалибер-
ные буллы (рис. 3, а). На представленных компью-
терных томограммах грудной клетки с обеих сторон 
определялись участки вздутия легочной ткани не-
правильной формы с тонкими стенками диаметром 
от 7 до 37 мм, между полостями — единичные мелкие 
центрилобулярные очаги (рис. 3, б).

По тяжести состояния в связи с рецидивирующим 

Рис. 3. Рентгенограмма (а; прямая проекция) 
и компьютерная томограмма (б).
а — двусторонний пневмоторакс: свободный воздух 
с обеих сторон; коллабированные легкие с множест-
венными разнокалиберными буллами (→); б — мно-
жественные разнокалиберные буллы, единичные мел-
кие очаги.

пневмотораксом и выраженной дыхательной недо-
статочностью ребенок был экстренно переведен в хи-
рургическое отделение Российской детской клиниче-
ской больницы, где вскоре умер от прогрессирующей 
дыхательной недостаточности. Диагноз гистиоцитоза 
был подтвержден патоморфологически. Таким обра-
зом, у данного ребенка пневмоторакс явился прояв-
лением гистиоцитоза (D76.0).

Таким образом, спонтанный пневмоторакс у де-
тей может быть обусловлен различными причина-
ми. Прогноз данного заболевания всегда серьезный 
и во многом зависит от своевременности оказания 
квалифицированной врачебной помощи.


