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Резюме
Синдром Вильямса–Кэмпбелла (СВК) – редкий порок развития, характеризуемый дефицитом или полным отсутствием хряща преиму-
щественно в субсегментарных бронхах. Неполноценность хрящевого аппарата создает благоприятные условия для развития рецидиви-
рующей инфекции нижних дыхательных путей и, как следствие, формирования бронхоэктазов, что в конечном итоге приводит к появ-
лению и прогрессированию дыхательной недостаточности и снижению качества жизни пациентов. Недостаточная осведомленность 
о данном заболевании среди врачей приводит к более поздней диагностике, а комплексная консервативная терапия при условии отсут-
ствия специфического лечения СВК влечет за собой положительный эффект лишь в краткосрочной перспективе. Целью работы явля-
лась демонстрация клинического наблюдения редкого заболевания дыхательной системы – СВК – у мужчины 35 лет. Заключение. 
По результатам клинического наблюдения проиллюстрированы сложности диагностики и лечения СВК, подчеркивается также важ-
ность формирования настороженности медицинских работников в отношении данного заболевания.
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Abstract
Williams – Campbell syndrome (WCS) is a rare developmental defect characterized by deficiency or complete absence of cartilage mainly in the 
subsegmental bronchi. Inferiority of the cartilaginous apparatus creates favorable conditions for the development of recurrent lower respiratory tract 
infection and, as a consequence, the formation of bronchiectasis, which ultimately leads to the appearance and progression of respiratory failure, as 
well as to a decrease in the quality of life of patients. Insufficient awareness of this disease among doctors leads to later diagnosis, and complex 
conservative therapy in the absence of specific treatment for WCS entails a positive effect only in the short term. The aim. Demonstration of a clinical 
case of a rare respiratory disease – WCS in a 35-year-old man. Conclusion. This case illustrates the complexities of diagnosing and treating WCS 
and highlights the importance of raising awareness among healthcare workers regarding this disease.
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Врожденные пороки развития бронхолегочной систе-
мы сопровождаются структурными и функциональ-
ными нарушениями, создавая тем самым благопри-
ятные условия для возникновения рецидивирующих 
инфекций. Микробная колонизация нижних дыха-

тельных путей (ДП) приводит к развитию хрониче-
ского воспаления и нарушению в работе основного 
механизма защиты – мукоцилиарного клиренса, что 
является предрасполагающим фактором в формиро-
вании бронхоэктазов [1, 2].
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Синдром Вильямса–Кэмпбелла (СВК) представ-
ляет собой пример заболевания, при котором разви-
тию бронхоэктазов способствуют как наследственные 
факторы, так и приобретенные изменения, связанные 
с рецидивирующей инфекцией ДП.

СВК – редкий врожденный порок развития, ха-
рактеризуемый дефицитом или полным отсутствием 
хряща преимущественно в субсегментарных бронхах, 
что приводит к образованию бронхоэктазов [3].

Этот порок впервые был описан H.Williams 
и P.Cam pbell в 1960 г. по результатам наблюдения 
5 пациентов с генерализованными бронхоэктазами, 
выявленными с помощью бронхографии и бронхоско-
пии, в виде баллонной дилатации бронхов в период 
вдоха и коллапса ДП при выдохе. При аутопсии вы-
явлено расширение мягких на ощупь субсегментар-
ных отделов бронхов по сравнению с нормальными 
органами [4].

Целью работы является демонстрация клиническо-
го наблюдения СВК у мужчины 35 лет, представляю-
щего интерес для понимания течения этого редкого 
заболевания.

Клиническое наблюдение

Мужчина 1989 года рождения (возраст 35 лет) в январе 
2025 г. был направлен на госпитализацию в пульмонологи-
ческое отделение Государственного бюджетного учреждения 
Рязанской области «Областная клиническая больница».

При поступлении предъявлял жалобы на кашель с вяз-
кой трудноотделяемой мокротой гнойного характера, пре-
имущественно в утренние часы, одышку, возникающую 
в покое.

Из анамнеза известно о частых пневмониях и гнойных 
рецидивирующих бронхитах с обструктивным синдромом, 
беспокоящих с младенчества. В связи с ранним дебютом 
бронхолегочного процесса заподозрен муковисцидоз. 
В возрасте 2 лет у пациента был выполнен потовый тест 
(результат отрицательный), диагноз кистозный фиброз 
исключен. В дальнейшем с учетом часто повторяющихся 
эпизодов бронхообструкции установлен диагноз бронхи-
альная астма (БА).

На фоне назначенной базисной терапии ингаляцион-
ными глюкокортикостероидами (иГКС) / длительно дей-
ствующими β2-агонистами (ДДБА) у пациента сохранялся 
обструктивный синдром и кашель с гнойной мокротой, 
а также явления дыхательной недостаточности в периоды 
обострений. Достичь ремиссии позволяли курсы антибак-
териальной терапии.

В возрасте 8 лет была впервые проведена бронхоскопия, 
по результатам которой получено большое количество гной-
ного отделяемого. После купирования обострения бронхоле-
гочного процесса и в связи с недоступностью в регионе на тот 
момент рентгеновской компьютерной томографии (РКТ) 
принято решение о проведении бронхографии, по данным 
которой выявлены распространенные бронхоэктазы, на вдохе 
отмечалось «баллонирующее» расширение бронхов, на вы-
дохе – их спадание. После проведенной диагностической 
манипуляции отмечено значительное ухудшение состояния 
больного в связи с повторным обострением гнойного бронхи-
та. На основании характерной бронхографической картины 
установлен диагноз СВК, а диагноз БА был снят.

С тех пор пациент периодически наблюдался амбула-
торно. Регулярно получал бронходилатационную терапию, 

иГКС, мукоактивные препараты. Обострения заболевания 
наблюдались в среднем 2–3 раза в год, при этом требова-
лась эмпирическая системная антибактериальная терапия. 
Результаты микробиологического мониторинга в те годы 
характеризовались выявлением стандартной для внеболь-
ничных инфекций флоры без обнаружения патогномонич-
ных для бронхоэктазов возбудителей, таких как Pseudomonas 
aeruginosa.

Последние несколько лет у больного отмечается про-
грессирующее ухудшение, заключающееся в увеличении 
количества обострений до 5–6 раз в год, усилении явлений 
дыхательной недостаточности, которая стала наблюдать-
ся при незначительной физической нагрузке и в покое, 
в т. ч. во время ремиссии заболевания.

Курение и профессиональные вредности отрицает. 
Особый интерес представляет семейный анамнез. Женат, 
у 3-летней дочери наблюдается схожая клиническая кар-
тина, заключающаяся в рано возникшем рецидивирующем 
обструктивном синдроме с гнойным бронхитом. Скрининг 
на муковисцидоз при помощи иммунореактивного трипси-
ногена отрицательный.

При первичном осмотре состояние пациента расценено 
как среднетяжелое. Температура тела 36,8 °С. Индекс массы 
тела – 29,7 кг / м2. Лицо с цианотичным оттенком. Заметная 
выраженная деформация ногтевых пластин по типу «часо-
вых стекол» и концевых фаланг пальцев по типу «барабан-
ных палочек». В легких дыхание жесткое, гудящие, влажные 
мелкопузырчатые хрипы с обеих сторон. Частота дыхатель-
ных движений (ЧДД) – 20 в минуту. Содержание в крови 
гемоглобина, насыщенного кислородом (SpO2), – 85 % без 
респираторной поддержки, на фоне оксигенотерапии через 
назальную канюлю (скорость потока – 2–3 л / мин) – 95 %.

По результатам лабораторного обследования выявлен 
эритроцитоз (6,1 × 1012 / л), повышение количества гемо-
глобина (171 г / л), что соответствует проявлениям хрони-
ческой дыхательной недостаточности. Также наблюдался 
нейтрофильный (82 %) лейкоцитоз (15,82 × 109 / л) со сдви-
гом лейкоцитарной формулы влево, увеличение уровня 
С-реактивного белка (27,1 мг / л) и фибриногена (4,4 г / л), 
что указывает на активный бактериальный инфекционный 
процесс.

По данным спирометрии:
• объем форсированного выдоха за 1-ю секунду (ОФВ1) – 

17 %;
• форсированная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ) – 

25 %;
• жизненная емкость легких (ЖЕЛ) – 42 %;
• индекс Тиффно (ОФВ1 / ЖЕЛ) – 0,32;
• индекс Генслера (ОФВ1 / ФЖЕЛ) – 0,54;
• объемная скорость воздушного потока в момент вы-

доха 25, 50 или 75 % ФЖЕЛ (максимальная объемная 
скорость выдоха – МОС): МОС25 – 10 %, МОС50 – 6 %, 
МОС75 – 6 %.
Нарушение вентиляционной способности легких 

по смешанному типу, крайне резко выраженные наруше-
ния по обструктивному типу. Проба с бронхолитическим 
препаратом отрицательная (прирост ОФВ1 – 2 %).

Проведена РКТ органов грудной клетки (рис. 1, 2), 
по данным которой в легких с обеих сторон по всем полям 
прослеживаются выраженная центриацинарная, панло-
булярная эмфизема и деструкция легочной ткани с обед-
ненной васкуляризацией. Слева нижняя доля уменьшена 
в размерах, уплотнена по типу консолидации со сближен-
ными расширенными по типу бронхоэктазов бронхами, 
в некоторых определяются следы жидкости. Справа в сред-
ней и нижней долях, слева в язычковых сегментах верхних 
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и нижних долей прослеживаются смешанные бронхоэкта-
зы, единичные из них – со следами жидкости. Справа в S2 
верхней доли и S6 нижней доли отмечаются солидные очаги 
без четких контуров, симптом «дерева в почках». Стенки 
бронхов уплотнены (симптом «рельсов»).

По результатам обследований сформулирован окон-
чательный диагноз – СВК (бронхолегочная гипоплазия, 
хронический смешанный бронхит, бронхоэктазы с дву-
сторонней локализацией). Дыхательная недостаточность 
2-й степени.

С целью санации бронхиального дерева пациенту была 
выполнена фиброброхоскопия, по данным которой об-

Рис. 1. Генерализованные бронхоэктазы по данным рентгенов-
ской компьютерной томографии у пациента с синдромом Виль-
ямса–Кэмпбелла. Аксиальная проекция
Figure 1. Generalized bronchiectasis as demonstrated by X-ray com-
puted tomography in a patient with Williams – Campbell syndrome. 
Axial projection

Рис. 2. Генерализованные бронхоэктазы по данным рентгенов-
ской компьютерной томографии у пациента с синдромом Виль-
ямса–Кэмпбелла. Коронарная проекция
Figure 2. Generalized bronchiectasis as demonstrated by X-ray com-
puted tomography in a patient with Williams – Campbell syndrome. 
Coronal view

наружено следующее: слизистая оболочка бронхов обоих 
легких утолщена, умеренно отечна и гиперемирована; прос-
веты всех бронхов в пределах видимости свободны, сужены 
за счет отечной и утолщенной слизистой, больше в бронхах 
нижних долей средней доли справа и язычковых сегментов 
слева. Отмечается деформация бронхов на уровне субсег-
ментарных и дистальнее, преимущественно в бронхах ниж-
них долей и средней доли справа. Обнаружено значительное 
количество гнойного отделяемого с обеих сторон. При по-
следующем бактериологическом исследовании бронхоальве-
олярного лаважа выделена культура Enterobacter cloacae 108.

Лечение пациента состояло из нескольких компонен-
тов – оксигенотерапии, кинезитерапии (постуральный 
дренаж, дыхательная гимнастика), антибактериальной (це-
фоперазон / сульбактам 4 г в сутки), мукоактивной (ацетил-
цистеин 600 мг в сутки, раствор 7%-ного NaCl с 0,1%-ной 
гиалуроновой кислотой по 4 мл ингаляционно через не-
булайзер 2 раза в день), бронхолитической (ипратропия 
бромид 250 мкг + фенотерола гидробромид 500 мкг по 
18 капель + 2 мл раствора 0,9%-ного NaCl ингаляционно 
через небулайзер 4 раза в день) терапии.

На 14-й день пребывания в стационаре пациент был 
выписан со значительным улучшением. Характер мокроты 
изменился, стал слизистым, количество мокроты умень-
шилось, одышка беспокоит меньше. Кожные покровы фи-
зиологической окраски. В легких дыхание везикулярное, 
гудящие хрипы с обеих сторон. SpO2 без респираторной 
поддержки – 93 %, но при незначительной физической 
нагрузке (ходьба по палате) снижается до 89–90 %, ЧДД – 
17–18 в минуту.

При выписке даны следующие рекомендации: регуляр-
ная кинезитерапия, оксигенотерапия, будесонид / фор-
мотерол 160 / 4,5 мкг по 2 дозы 2 раза в день длительно, 
тиотропия бромид 2,5 мкг 1 доза в обед длительно, эрдосте-
ин 300 мг по 1 капсуле 2 раза в день 5 дней. С иммуномоду-
лирующей, мукорегулирующей и противовоспалительной 
целью назначен азитромицин 250 мг по интермиттирую-
щей схеме. 

Обсуждение

По результатам клинического наблюдения продемон-
стрированы сложности диагностики СВК, с которыми 
закономерно сталкивается медицинский персонал при 
ведении пациентов с редкими врожденными анома-
лиями. Первоначально у больного был заподозрен 
муковисцидоз, но по результатам потовой пробы дан-
ный диагноз был исключен. Затем пациенту в связи 
с редицидивирующим бронхообструктивным синдро-
мом установлен диагноз БА, но при комбинированной 
терапии иГКС / ДДБА должный эффект отсутствовал. 
В силу гетерогенности БА и разнообразия ее клиниче-
ских проявлений требуется тщательная дифференци-
альная диагностика, особенно при атипичных симпто-
мах или отсутствии ответа на стандартную терапию, 
что актуально для случаев СВК [5, 6].

Что касается семейного анамнеза, то следует отме-
тить, что у дочери пациента требуется дообследование 
на наличие СВК, а при подтверждении диагноза будет 
подчеркнута генетическая детерминанта патологии. 
Однако в литературе представлено единственное на-
блюдение за пациентом с СВК и его здоровым моно-
зиготным братом-близнецом. У обследуемых не было 
анамнеза рецидивирующих инфекций нижних ДП 
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до момента, пока они оба не заболели пневмонией 
в возрасте 13 лет, но только у одного из них впослед-
ствии развился СВК. При отсутствии убедительных 
доказательств в пользу чисто генетической или чисто 
экологической причины указывается на необходи-
мость комплексного подхода к изучению этиологии, 
при котором учитывается роль как наследственных 
факторов, так и окружающей среды [7].

Ключевую роль в диагностике СВК играют методы 
лучевой диагностики. В конце прошлого века на тер-
ритории Рязанской области РКТ была недоступна, 
в связи с этим пациенту, несмотря на риск обостре-
ния бронхолегочного процесса, была проведена брон-
хография, на основании которой и был установлен 
диагноз. В качестве более современного метода ви-
зуализации используется динамическая РКТ, по ре-
зультатам которой выявляются патогномоничные 
для данного заболевания признаки – инспираторное 
баллонирование с экспираторным коллапсом брон-
хов субсегментарных бронхов. По данным трехмер-
ной компьютерно-томографической реконструкции 
трахеобронхиального дерева может быть выявлено 
отсутствие или неполноценность хрящевых колец 
в пораженных бронхах [8].

При применении комплексной консервативной 
терапии продемонстрирована ее эффективность 
в краткосрочной перспективе, но с учетом отсутствия 
на данный момент специфического лечения необхо-
димы дальнейшие поиски более эффективных мето-
дов. В частности, разработан новый перспективный 
препарат из группы ингибиторов дипептидилпептида-
зы – бренсокатиб, при назначении которого снижает-
ся активность нейтрофильной эластазы. В настоящее 
время проходят клинические испытания, по результа-
там которых показано увеличение времени до первого 
обострения по сравнению с плацебо (p = 0,03 – для 
бренсокатиба 10 мг по сравнению с плацебо; p = 0,04 – 
для бренсокатиба 25 мг по сравнению с плацебо) [9]. 
Что касается хирургического лечения, то в литературе 
описаны случаи успешной трансплантации легких 
у пациентов с СВК [10].

Заключение

СВК – крайне редкое заболевание, вероятно, гене-
тической природы, при котором требуются как мож-
но более ранняя диагностика и своевременное на-
значение комплексного консервативного лечения. 
Несмот ря на отсутствие специфической терапии, 
ведутся перспективные разработки и исследования 
новых лекарственных средств, которые могут открыть 
новые возможности для лечения пациентов с брон-
хоэктазами.
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