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Врожденные пороки развития дыхательных путей ежегодно становятся причиной смерти более 100 человек в  Рос-
сийской Федерации. Определение, классификация пороков развития верхних дыхательных путей разработаны 
Э.а.  Цветковым. К пренатальной диагностике врожденных пороков развития верхних дыхательных путей относится 
в первую очередь ультразвуковое исследование (УЗИ). Начиная с 17–23 недель на УЗИ видны следующие при-
знаки: гиперэхогенные легкие, расширение нижних дыхательных путей, уплощение диафрагмы. такая УЗИ-картина 
характерна для синдрома врожденной обструкции верхних дыхательных путей, или CHAOS (Congenital High Airway 
Obstruction Syndrome). При подозрении на выявление этих признаков рекомендовано дообследование. При внутри-
утробно диагностированной врожденной обструкции верхних дыхательных путей родоразрешение для пациентов 
должно проходить в стационаре, где есть возможность провести трахеотомию и искусственную вентиляцию легких 
новорожденному, прооперировать его при плацентарной поддержке. такой вид оперативного лечения методом EXIT 
(The ex utero intrapartum treatment procedure — внематочное интранатальное лечение) является новым этапом нео-
натальной хирургии. Проведен метаанализ 15 статей в иностранной литературе с целью выявления CHAOS с 1993 
по 2014 г. В анализ включены исследования с выборкой пациентов более 5 человек. Представлена статистика диа-
гностики и  лечения врожденных пороков развития гортани пациентов ЛОР-клиники СПбГПМУ за период с 2003 по 
2016 г. с диагнозом «врожденный порок развития гортани».

Ключевые слова: врожденные пороки; врожденные пороки верхних дыхательных путей.
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Congenital malformations of the respiratory tract is an important issue. They cause more than 100 deaths annually in the 
Russian Federation. The definition and classification of congenital malformations of the respiratory tract are described and 
developed by Je. A. Cvetkov. The ultrasound is the primal method used in prenatal diagnosis of congenital malformations of 
the upper respiratory tract. Starting from the age of 17-23 weeks old, the ultrasound shows the following signs: hyperechoic 
lungs, dilatation of the lower respiratory tract, flattening of the diaphragm. This ultrasound pattern is typical for Congenital 
High Airway Obstruction Syndrome (CHAOS). If the doctor suspects an identifying of these signs, a follow-up examination is 
recommended. If the congenital obstruction of the upper respiratory tract is diagnosed during the pregnancy, the childbirth 
for patients must be performed in the hospital, where it is possible to perform tracheotomy and artificial ventilation of the 
lungs to the newborn, to operate him with placental support. This type of surgical treatment by the EXIT method (The ex utero 
intrapartum treatment procedure) is a new stage in neonatal surgery. A meta-analysis of 15 articles in the foreign literature 
about the detection of CHAOS from 1993 to 2014 was conducted. The analysis includes studies with more than 5 described 
cases. The statistics of diagnosis and treatment of congenital malformations of the larynx of patients of the ENT clinic 
of SPbSPMU for the period from 2003 to 2016 with the diagnosis of congenital malformation of the larynx is presented. 

Keywords: congenital malformation; congenital malformation of the larynx.

Врожденные пороки развития —  это структур-
ные или функциональные отклонения от нормы, 
которые проявляются в период внутриутробного 

развития и могут быть выявлены до рождения, 
во время рождения или на более поздних этапах 
жизни.
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По данным сайта Российской статистики, 
в 2015 г. врожденные пороки развития органов 
дыхания привели к смерти 128 человек. В 2010 г. 
Всемирная организация здравоохранения опубли-
ковала доклад о врожденных пороках развития. 
Благодаря этому были разработаны и внедрены 
национальные программы по профилактике и ле-
чению пороков до и после рождения. Самыми 
частыми причинами смерти больных с пороками 
развития органов дыхания являются дыхательная 
недостаточность и невозможность восстановления 
проходимости дыхательных путей. Ключи к реше-
нию проблемы —  это своевременная пренатальная 
диагностика и подготовленный родильный зал, соз-
дание мультидисциплинарной команды, оснащен-
ной необходимым оборудованием и техникой.

В 1999 г. была опубликована классификация 
врожденных пороков верхних дыхательных путей, 
автором которой стал заведующий кафедрой ото-
риноларингологии Педиатрической медицинской 
академии профессор, д-р мед. наук, заслуженный 
врач Российской Федерации Э.А. Цветков [8]. Со-
гласно классификации все пороки развития делятся 
на органные (хрящевые), тканевые (мягкотканные), 
врожденные опухоли и нейрогенные.

Классификация врожденных пороков развития
1. Органные (хрящевые):

• агенезия, аплазия;
• гипогенезия, гипергенезия;
• дисгенезия;
• дистопия.

2. Тканевые (мягкотканные):
• дисплазия;
• гипоплазия;
• дисхрония.

3. Врожденные опухоли.
4. Нейрогенные пороки развития.

Самые часто встречающиеся пороки развития —  
это тканевые пороки развития. К ним относятся дис-
плазия (качественное нарушение дифференцировки 
роста и соотношений ткани, являющейся функцио-
нальной единицей органа), гипоплазия (количе-
ственное уменьшение ткани, являющейся функцио-
нальной единицей органа) и дисхрония (врожденное 
или постнатальное нарушение темпов развития тка-
ни, при котором имеется ускоренное развитие ткани 
органа или задержка тканевого развития).

К пренатальной диагностике врожденных по-
роков развития верхних дыхательных путей отно-
сится в первую очередь ультразвуковое исследова-
ние (УЗИ). Начиная с 17–23 недель на УЗИ видны 
следующие признаки: гиперэхогенные легкие, рас-
ширение нижних дыхательных путей, уплощение 
диафрагмы. Такая УЗИ-картина характерна для 
синдрома врожденной обструкции верхних ды-
хательных путей, или CHAOS (Congenital High 
Airway Obstruction Syndrome). При подозрении на 
выявление этих признаков рекомендовано дообсле-
дование: повторное УЗИ (возможно, с лучшим раз-
решением, 3D УЗИ с видеофиксацией), МРТ плода, 
консультация генетика, динамическое наблюдение 
для установки диагноза, верификации порока раз-
вития и определения тактики ведения [12, 23].

Авторами проведен метаанализ 15 статей в ино-
странной литературе, опубликованных с 1993 по 
2014 г., с целью выявления CHAOS. В анализ 
включены исследования с выборкой пациентов 
более 5 человек (табл. 1). Представленные в лите-
ратуре случаи носят преимущественно единичный 
описательный характер.

Проанализирована патология, приводящая к раз-
витию пренатальной обтурации верхних дыхатель-
ных путей (табл. 2).

Впервые CHAOS был описан Hedrick в 1994 г. 
[17]. К возникновению симптома приводят врож-

Авторы
Authors

Количество больных
Number of patients

Сроки исследования
Time of the study

Лим и др. [20]
Lim et al. [20] 5 С 1997 по 2002

From 1997 tо 2002

Саадай и др. [22]
Saadai et al. [22] 12 С 1993 по 2011

From 1993 tо 2011

Аслан и др. [10]
Aslan et al. [10] 5 С 2008 по 2014

From 2008 to 2014

Валкер и др. [25]
Walker et al. [25] 5 С 1999 по 2004

From 1999 to 2004

Таблица 1 (Table 1)
Выявление синдрома врожденной обструкции верхних дыхательных путей с 1993 по 2014 г., анализ исследова-
ний с выборкой пациентов более 5 человек 
Detection of CHAOS from 1993 to 2014, analysis of studies with a numbers of patients more than 5 people
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денные патологии верхних дыхательных путей, 
при которых возникает частичная или полная об-
струкция: атрезия гортани, атрезия трахеи, кисты 
гортани, новообразования ротоглотки, гортани, 
шеи. Атрезия гортани является наиболее частой 
причиной CHAOS. Согласно нашему исследова-
нию, в которое вошли 15 статей, описывающих 
49 детей с синдромом обструкции верхних дыха-
тельных путей, атрезия гортани составила 43 % от 
всех патологий. Атрезия трахеи составила 18 % 
и была описана у 9 детей. Новообразования верх-
них дыхательных путей были представлены мие-
ломенингоцеле, энцефалоцеле, тератомами и лим-
фангиомами, что составило 12 %. В 4 % случаев 
обструкция была вызвана врожденными кистами 
гортани и врожденными мембранами трахеи, врож-
денные мембраны гортани составили 2 %. Уровень 
обструкции устанавливали на основании аутопсии 

или МРТ плода. Часть исследуемых родителей от-
казалась от аутопсии плода по религиозным и лич-
ным причинам. В таких ситуациях установить при-
чину возникновения синдрома не представлялось 
возможным, такие ситуации описаны у 8 человек, 
что составило 16 %.

За период с 2003 по 2016 г. в ЛОР-клинике 
Санкт-Петербургского государственного педиатри-
ческого медицинского университета проходили об-
следование и лечение 30 пациентов с диагнозом 
«врожденный порок развития гортани» (табл. 3).

В нашем исследовании преобладали тканевые 
пороки развития гортани, а в самой группе ткане-
вых пороков преобладала кистозная дисплазия гор-
тани, киста гортани. Количество таких пациентов 
было 19, что составило 63 % [1–4, 6, 7]. Вторые по 
частоте встречаемости в нашей клинике оказались 
органные пороки развития гортани, в частности па-
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Атрезия гортани
Laryngeal atresia 3 7 5 2 4 21

(43 %)
Атрезия трахеи
Tracheal atresia 1 2 1 4 2 9

(18 %)
Врожденная киста
Congenital cyst 1 1 2

(4 %)
Мембрана трахеи
Tracheal web 1 1 2

(4 %)
Мембрана гортани
Laryngeal web 1 1

(2 %)
Новообразование
Neoplasm 1 1 4 6

(12 %)
Не установлено
Not clarified 5 3 8

(16 %)

Таблица 2 (Table 2)
анализ исследований, выявляющих причины, приводящие к возникновению CHAOS 
Analysis of studies that identify the causes of CHAOS
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тологии перстневидного хряща. Эти пациенты со-
ставили 30 % от исследуемой группы. У 2 детей 
(или у 6 %) были диагностированы и проопериро-
ваны врожденные опухоли верхних дыхательных 
путей (гамартома, лимфангиома).

У всех детей клинические проявления заболе-
вания отмечались с рождения, что указывает на 
врожденную патологию развития. Ультразвуковые 
исследования, проведенные во время беременно-
сти, не выявили патологии.

Синдром врожденной обструкции верхних дыха-
тельных путей (CHAOS) является редким, но крайне 
важным для диагностики синдромом. Случаи диа-
гностики и лечения описаны в литературе, но осо-
бую сложность для врачей-педиатров, неонатологов, 
оториноларингологов, акушеров и детских хирургов 
представляет тот факт, что статьи о данном виде 
патологии опубликованы преимущественно в ино-
странных журналах по ультразвуковой и радиодиа-
гностике. При диагностированной внутриутробно 
врожденной обструкции верхних дыхательных пу-
тей родоразрешение для пациентов должно прохо-
дить в стационаре, где есть возможность провести 
трахеотомию и искусственную вентиляцию легких 
новорожденному [5], прооперировать его при пла-
центарной поддержке. Такой вид оперативного лече-
ния методом EXIT (The ex utero intrapartum treatment 
procedure —  внематочное интранатальное лечение) 
является новым и перспективным этапом неонаталь-
ной хирургии. Метод требует наличия обученных 
хирургов, анестезиологов, мультидисциплинарной 
команды и оснащенной операционной.
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Таблица 3 (Table 3)
Врожденные пороки развития гортани, выявленные и пролеченные в условиях ЛОР-клиники СПбГПМУ 
Congenital malformations of the larynx, identified and treated in the ENT department of SPSPMU

Патология
Pathology

Количество 
человек

Number of 
persons

Прооперированы
Treated

Вид хирургического лечения
Type of surgery

Органные пороки (дисгенезии, гипогене-
зии, гипергенезии перстневидного хряща)
Organ malformation (dysgenesis, hypogen-
esis, hypergenesis of the cricoid cartilage)

9 5

Одноэтапная, двухэтапная ларингопластика 
с 1 или 2 реберными аутотрансплантатами
Laryngo-tracheal reconstruction with posterior 
or posterior and anterior cartilage rib grafting

Тканевые пороки (кистозная, соедини-
тельнотканная дисплазия)
Tissue malformation (cystic, connective tis-
sue dysplasia)

19 19

Декортикация, удаление холодными инстру-
ментами, марсупиализация кисты, коагуля-
торная абляция, баллонная дилятация
Decoration, marsupialization, ablation, balloon 
dilatation

Врожденные опухоли
Congenital neoplasm 2 2 Удаление новообразования

Removal of neoplasm
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