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4. Æîâ÷îã³íí³ ïðåïàðàòè — õîëîãîãóì, õîëåôëþêñ, ñóì³ø³
òðàâ ç æîâ÷îã³ííèì åôåêòîì.

Ïðè õîëåñòàç³, õîëåë³ò³àç³ — óðñîäåîêñèõîëåâà êèñëîòà
(óðñîôàëüê) — 10 ìã/êã/äåíü íà ïðîòÿç³ 6–24 ì³ñÿö³â äî
çìåíøåííÿ, àáî çíèêíåííÿ êîíêðåìåíò³â. Ïðè â³äñóòíîñò³
åôåêòó ÷åðåç 12 ì³ñÿö³â — ë³êóâàííÿ â³äì³íÿºòüñÿ.

Ïðè ïîÿâ³ êë³í³÷íèõ òà ÓÇ îçíàê öèðîçó ïå÷³íêè — S-àäå-
íîç³ë-L-ìåò³îí³í (ãåïòðàë) — 20 ìã/êã/äåíü ðîçä³ëèòè íà 2
ðàçè; ïî÷àòêîâèé êóðñ â/â — 10–14 äí³â, ïîò³ì â òàáëåòêàõ
â ò³é æå äîç³ — 10–20 äí³â. Êóðñ ïîâòîðþþòü 2–3 ðàçè íà ð³ê.

5. Ìóêîë³òèêè — ïîñò³éíî, àáî ç ïåðåðâàìè â äåê³ëüêà
äí³â, àëå íå á³ëüøå 7.

N-àöåò³ëöèñòå¿í (ÀÖÖ, ôëþ¿ìóö³ë) — 30 ìã/êã/äîáó; ä³-
òÿì äî 2 ðîê³â — äî 150 ìã/äîáó, 2–6 — äî 300 ìã/äîáó;
6–10 — 450 ìã/äîáó; 10 ðîê³â ³ ñòàðø³ — 600 ìã/äîáó.

S-êàðáîìåò³ëöèñòå¿í (åñò³âàëü, áðîíêîêëàð) — ä³òÿì 2–6
ðîê³â äî 750 ìã/äîáó, ñòàðø³ 6 ðîê³â — äî 1500 ìã/äîáó.

Àìáðîêñîëó ã³äðîõëîðèä (ëàçîëüâàí, àìáðîêñîë) — ä³-
òÿì 1,2–1,6 ìã/êã,

Ä³òÿì äî 2 ðîê³â äî 15 ìã/äîáó, 2–5 ðîê³â — äî 22
ìã/äîáó, 5–12 ðîê³â — äî 45 ìã/äîáó, ñòàðø³ 12 ðîê³â —
äî 150 ìã/äîáó.

Ìîæëèâî ïîºäíàííÿ àìáðîêñîëó ç àöåò³ëöèñòå¿íîì àáî ç
êàðáîöèñòå¿íîì. Íåáàæàíî ïðèéìàòè àöåò³ëöèñòå¿í ðàçîì ç
àíòèá³îòèêàìè, ïîòð³áíà ïåðåðâà â 2 ãîäèíè. Àìáðîêñîë íàâ-
ïàêè ïîòåíö³þº ä³þ àíòèá³îòèê³â, òîìó êðàùå çàñòîñîâóâàòè ¿õ
îäíî÷àñíî.

Ôîðìè çàñòîñóâàííÿ ïåðåðàõîâàíèõ ìóêîë³òèê³â — per
os, â ³íãàëÿö³ÿõ òà ïàðåíòåðàëüíî. Ã³ïåðòîí³÷íèé ðîç÷èí ñîë³
(3 àáî 6 %) â ³íãàëÿö³ÿõ. Êîæíèé õâîðèé ïîâèíåí ìàòè ³íäè-
â³äóàëüíèé ³íãàëÿòîð òèïó Pari-Boy.

Ïðè ìåêîí³àëüíîìó ¿ëåóñ³: îðàëüíî äî 30 ìë 20 % ðîç-
÷èíó àöåò³ëöèñòå¿íó íà äîáó çà 3–4 ïðèéîìè, â êë³çì³ — äî
50 ìë 20 % ðîç÷èíó íà 50 ìë âîäè.

6. Ô³çè÷í³ ìåòîäè âèäàëåííÿ ðîçð³äæåíîãî çà äîïîìîãîþ
ìóêîë³òèê³â õàðêîòèííÿ: â³áðàö³éíèé ìàñàæ, ïåðêóñ³ÿ, êîíòàêò-
íå äèõàííÿ â äðåíàæíîìó ïîëîæåíí³; òåõí³êà î÷èùåííÿ äè-
õàëüíèõ øëÿõ³â — àêòèâíèé öèêë äèõàëüíî¿ òåõí³êè, àóòîãåí-
íèé äðåíàæ, ïîçèòèâíèé òèñê íà âèäîõó, äèõàííÿ ç ôëàòåðîì,

äîçîâàíèé ïîäîâæåíèé âèäèõ ç îïîðîì ãóáàìè, òà ³í.;
ñïåö³àëüí³ âïðàâè, ñòðèáêè íà áàòóò³, âïðàâè íà ì`ÿ÷³.

Ô³çè÷í³ ìåòîäè ìîá³ë³çàö³¿ òà âèäàëåííÿ ñëèçó ïðîâîäÿòü-
ñÿ ùîäåííî, ïðè ïîòðåá³ 2–3 ðàçè íà äîáó, çà ³íäèâ³äóàëüíèìè
ñõåìàìè.

7. Àíòèá³îòèêîòåðàï³ÿ. Ïðè âèáîð³ àíòèá³îòèêà âðàõî-
âóþòü ðåçóëüòàòè ì³êðîá³îëîã³÷íèõ äîñëäæåíü ñëèçó ç äèõàëü-
íèõ øëÿõ³â.

Ïðè íàÿâíîñò³ Stph.aur. ïåðåâàãà â³ääàºòüñÿ àìîêñèöèë³íó,
êëîêñàöèë³íó, ä³êëîêñàöèë³íó, ð³ôàìï³öèíó, öåôóðîêñèìó, àì³-
íîãë³êîçèäàì, à òàêîæ çàñòîñîâóºòüñÿ êî-òð³ìîêñàçîë.

Ïðè íàÿâíîñò³ Ps.aerug. íàéá³ëüø åôåêòèâí³ ö³ïðîôëîêñà-
öèí, àçëîö³ë³í, ï³ïåðàö³ë³í, öåôòàç³ä³ì, àì³íîãë³êîçèäè (òîáðà-
ì³öèí), ³ì³ïåíåì, òà ³í..

Ïðè âñòàíîâëåíí³ ôàêòó êîëîí³çàö³¿ äèõàëüíèõ øëÿõ³â
Stph.aureus òà Ps.àerug. áàæàíî ïëàíîâå ïðîâåäåííÿ êóðñ³â
öèïðîôëîêñàöèíó, ÷è àì³íîãë³êîçèä³â, ÷è ïîºäíàííÿ öåôàëî-
ñïîðèí³â 3ãî ïîêîë³ííÿ ç àì³íîãë³êîçèäàìè. Õîðîøèé åôåêò
ïîêàçóþòü äîâãîòðèâàë³ êóðñè êëîêñàöèë³íó per os òà òîáðà-
ì³öèíó â ³íãàëÿö³ÿõ.

8. Ïîë³â³òàì³íè â êîìïëåêñàõ, ÿê³ ì³ñòÿòü âîäî- òà æèðîðîç-
÷èíí³ â³òàì³íè ³ ì³íåðàëè (Se, Mo, Zn). Êàðí³ò³íà ã³äðîõëîðèä.

Ïðîô³ëàêòèêà ÌÂ. Ïðè ïëàíóâàíí³ íàðîäæåííÿ äèòèíè
â ñ³ì`¿, äå âæå º ÷è áóëà äèòèíà õâîðà íà ÌÂ, íåîáõ³äíî
ïðîâåñòè ìîëåêóëÿðíèé àíàë³ç ç âñòàíîâëåííÿì òèïó ìóòàö³é
â ÒÐÁÌ ãåí³ ó õâîðî¿ äèòèíè òà ó îáîõ ÷ëåí³â ïîäðóæíüî¿
ïàðè. Ó âèïàäêó âñòàíîâëåííÿ äâîõ ìóòàö³é ÒÐÁÌ ãåíà ó
õâîðîãî ìîæëèâà ïðåíàòàëüíà àáî ïåðåä³ìïëàíòàö³éíà
ä³àãíîñòèêà ãåíîòèïó ìàéáóòíüî¿ äèòèíè ç íàðîäæåííÿì
çäîðîâèõ ä³òåé ãîìîçèãîòíèõ ïî íîðìàëüíîìó àëåëþ òà
ãåòåðîçèãîòíèõ íîñ³¿â ìóòàö³¿.

Ó âèïàäêó ³äåíòèô³êàö³¿ ëèøå îäí³º¿ ç äâîõ ìóòàö³é,
ñ³ì'ÿ ââàæàºòüñÿ íàï³â³íôîðìàòèâíîþ ³ ¿é ðåêîìåíäóºòüñÿ
äîäàòêîâå ïðîâåäåííÿ äîñë³äæåíü çà äîïîìîãîþ ÏÄÐÔ-
àíàë³çó. ßêùî ³ öåé ìåòîä íå ï³äâèùóº ³íôîðìàòèâí³ñòü
ñ³ì`¿, ðåêîìåíäóºòüñÿ íàðîäæåííÿ ëèøå äèòèíè, ÿêà íå íåñå
ïàòîëîã³÷íèé ãåí íàâ³òü â ãåòåðîçèãîòíîìó ñòàí³, àáî
ïîòð³áíå äîñë³äæåííÿ àêòèâíîñò³ ôåðìåíò³â àìí³îòè÷íî¿
ð³äèíè äëÿ âèÿâëåííÿ õâîðîãî íà ÌÂ ïëîäó.
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Ëüâ³âñüêèé äåðæàâíèé ìåäè÷íèé óí³âåðñèòåò ³ì. Äàíèëà Ãàëèöüêîãî

ÓÄÊ:611.24-053.1

Âðîäæåí³ âàäè ëåãåíü (ÂÂË) çàëèøàþòüñÿ àêòóàëüíîþ
ä³àãíîñòè÷íîþ, ïàòîãåíåòè÷íîþ òà òåðàïåâòè÷íîþ ïðîáëåìîþ
ïóëüìîíîëîã³¿, îñê³ëüêè ¿õ ïîìèëêîâî ïðèéìàþòü çà çâè÷àéí³
ôîðìè ÕÍÇË.

Ç ðîçâèòêîì ëåãåíåâî¿ õ³ðóðã³¿ òà âò³ëåííÿì ³íôîðìàòèâ-
íèõ ìåòîä³â ä³àãíîñòèêè âèÿâèëîñü, ùî ÂÂË çóñòð³÷àþòüñÿ
÷àñò³øå í³æ ââàæàëè ³ º ïðè÷èíîþ ôîðìóâàííÿ âòîðèííèõ
çàïàëüíèõ ïðîöåñ³â. ²íôîðìàö³ÿ ïðî ÷àñòîòó ÂÂË ðîçá³æíà:
â³ä 1,4 % (À.Í. Áàêóëåâ òà Ð.Ñ. Êîëåñíèêîâà) äî 40 % (Ïå-
ðåëüìàí Ì.Í., Ïëàòîíîâ Í.Í., Ôåîôèëîâ Ã.Ë.). J. Horany âêà-
çóº, ùî çã³äíî ñåêö³éíèõ äàíèõ, â³ä 60 % äî 78 % ÕÍÇË çó-
ìîâëåíî âàäàìè ðîçâèòêó. Î÷åâèäíî ïðè÷èíîþ òàêî¿
ðîçá³æíîñò³ º ñóá'ºêòèâíà îö³íêà ä³àãíîñòè÷íèõ êðèòåð³¿â âàä
ðîçâèòêó áðîíõîëåãåíåâèõ ñòðóêòóð òà òðèâàëèé áåçñèìï-
òîìíèé ïåðåá³ã â ðåçóëüòàò³ àäàïòàö³éíèõ ìîæëèâîñòåé îð-
ãàí³çìó.

Ä³àãíîñòèêà âàä ðîçâèòêó ëåãåíü âèìàãàº êîìïëåêñíîãî
äîñë³äæåííÿ, ÿêå ïåðåäáà÷àº êîíòðàñòóâàííÿ áðîíõ³â òà ñó-
äèí ëåãåíü: áðîíõîãðàô³ÿ, àíã³îïóëüìîíîãðàô³ÿ, ÊÒ ç êîíò-
ðàñòóâàííÿì, ÌÐÒ. Êë³í³÷íèé àíàë³ç äèíàì³êè çàõâîðþâàííÿ

âêàçóº íà ðåöèäèâóþ÷èé ïåðåá³ã ç ïåð³îäè÷íèìè çàãîñòðåííÿ-
ìè. Ïåðåâàæíî ïðîÿâè õðîí³÷íîãî ëåãåíåâîãî ïðîöåñó ïîÿâ-
ëÿþòüñÿ â äèòÿ÷îìó àáî ï³äë³òêîâîìó â³ö³, òÿæêî ï³ääàþòüñÿ
ë³êóâàííþ ³ ïðîãðåñóþ÷è ïðèâîäÿòü äî ñò³éêî¿ ³íâàë³äèçàö³¿. Ó
äîðîñëèõ ïàö³ºíò³â ç ÂÂË ñïîñòåð³ãàºòüñÿ õðîí³÷íà íàðîñòàþ-
÷à äèõàëüíà íåäîñòàòí³ñòü, ïðè àíîìàë³¿ ðîçâèòêó ëåãåíåâèõ
ñóäèí — êðîâîõàðêàííÿ àáî ïðîôóçí³ êðîâîòå÷³.

Â ïóëüìîíîëîã³÷í³é ë³êàðí³ Ëüâ³âñüêî¿ çàë³çíèö³ òà
Ëüâ³âñüêîìó ðåã³îíàëüíîìó ôòèç³îïóëüìîíîëîã³÷íîìó öåíòð³ ç
1972 ïî 2002 ðð. ïðè îáñòåæåíí³ 637 ïàö³ºíò³â âðîäæåíà âà-
äà ëåãåíü áóëà çàï³äîçðåíà àáî ä³àãíîñòîâàíà ó 577 îñ³á, ³ç
íèõ 87 ä³òåé òà ï³äë³òê³â. Ó 42 ïàö³ºíò³â ÂÂË âèÿâëåíà ï³ä ÷àñ
òîðàêîòîì³¿ ç ïðèâîäó êóëÿñòîãî óòâîðó ëåãåíü íåâ³äîìîãî ãå-
íåçó, à ó 18 — ä³àãíîñòîâàíî ëèøå íà àóòîïñ³¿.

Óìîâíî âèä³ëåíî äâà ïåð³îäè ó âåðèô³êàö³¿ ÂÂË:
1972–1986 ðð., êîëè ä³àãíîñòèêà áàçóâàëàñü íà ðåíòãåíî-òî-
ìîãðàô³÷íèõ, áðîíõîãðàô³÷íèõ òà àíã³îïóëüìîíîëîã³÷íèõ
äîñë³äæåííÿõ; 1987–2002 ðð. — ÊÒ òà ÌÐÒ ñóòòºâî ï³äâèùè-
ëè ³íôîðìàòèâí³ñòü ä³àãíîñòè÷íèõ äîñë³äæåíü. Îñîáëèâå çíà-
÷åííÿ ìàº ïðîâåäåíå êë³í³êî-ðåíòãåíîëîã³÷íå òà àíàòîì³÷íå
ñï³âñòàâëåííÿ ðåçóëüòàò³â äîñë³äæåííÿ, âðàõîâóþ÷è ùî 493
ïàö³ºíòè ïðîîïåðîâàí³ ³ ä³àãíîç ÂÂË ï³äòâåðäæåíî ïàòîã³ñòî-
ëîã³÷íèì çàêëþ÷åííÿì.© Ëàäíèé Î.ß., Êîøàê Ñ.Ô., Êîðîëü Þ.²., Æóê Ð.²., Ôåäóíü ².Ï., 2003
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Ä³àãíîñòîâàí³ âàäè ëåãåíü íàìè ðîçïîä³ëåí³ íà ÷îòèðè
ãðóïè:

1. Âàäè, çóìîâëåí³ íåäîðîçâèíåíèì îðãàíîì àáî éîãî
àíàòîì³÷íèõ ñòðóêòóðíèõ òêàíåâèõ åëåìåíò³â:

— ê³ñòîçíà ã³ïîïëàç³ÿ
— ïðîñòà ã³ïîïëàç³ÿ
— òðàõåîáðîíõîìåòàë³ÿ
2. Âàäè, ïîâ'ÿçàí³ ç íàÿâí³ñòþ äîäàòêîâèõ ôîðìóâàíü:
— äîäàòêîâà äîëÿ (ëåãåíÿ)
— ñåêâåñòðàö³ÿ ëåãåíü
— áðîíõîãåííà ñîë³òàðíà ê³ñòà
— ãàìàðòîìà
3. Íåñòàíäàðòíå ðîçòàøóâàííÿ àíàòîì³÷íèõ ñòðóêòóð ëåãåí³:
— äîëÿ íåïàðíî¿ âåíè
— òðàõåàëüíèé áðîíõ
— Âàäè ðîçâèòêó ñóäèí ëåãåíü:
— àðòåð³îâåíîçíà àíåâðèçìà
Ê³ñòîçíà ã³ïîïëàç³ÿ (ïîë³ê³ñòîç, âðîäæåí³ áðîíõîåêòàòè÷í³

ê³ñòè, ê³ñòîçíà õâîðîáà, ñîòîâà ëåãåíÿ, ïóõèð÷àñòå ïåðåðîä-
æåííÿ ëåãåí³) ñêëàäàº 60–80 % âñ³õ âàä ëåãåíü. Â îñíîâ³ âà-
äè ëåæèòü íåïðàâèëüíå ôîðìóâàííÿ áðîíõ³â, ùî ñòâîðþþòü
ìíîæèíí³ ê³ñòîïîä³áí³ ïîðîæíèíè. Ïðè óðàæåíí³ äîëåâèõ òà
ñåãìåíòàðíèõ áðîíõ³â ê³ñòè äîñÿãàþòü çíà÷íèõ ðîçì³ð³â.

Äëÿ ê³ñòîçíî¿ ã³ïîïëàç³¿ õàðàêòåðíèé äîáðîÿê³ñíèé àáî
áåçñèìïòîìíèé ïåðåá³ã. Ïåðø³ ïðîÿâè õâîðîáè ìîæóòü ïîÿâ-
ëÿòèñü ëèøå â ï³äë³òêîâîìó àáî äîðîñëîìó â³ö³. Áðîíõî-ëåãå-
íåâà ñèìïòîìàòèêà ç`ÿâëÿºòüñÿ ïðè ïðèºäíàíí³ ³íôåêö³¿. Ñå-
ðåä îáñòåæåíèõ íàìè 259 ïàö³ºíò³â ç ê³ñòîçíîþ ã³ïîïëàç³ºþ
ëèøå ó 87 îñ³á áðîíõî-ëåãåíåâ³ ñèìïòîìè ñïîñòåð³ãàëèñü ïðî-
òÿãîì 5 ðîê³â, ó ðåøòè — â³ä 6 äî 27 ðîê³â. Çâåðòàº óâàãó
íåâ³äïîâ³äí³ñòü ì³æ ïîøèðåí³ñòþ ìîðôîëîã³÷íèõ çì³í â ëåãå-
íÿõ òà ñóá'ºêòèâíèì ñòàíîì ïàö³ºíò³â. Ïðîâ³äíå ì³ñöå çàéìàº
äèõàëüíà íåäîñòàòí³ñòü, ÿêà ïîñòóïîâî íàðîñòàº â ³íòåíñèâ-
íîñò³. Â ïåð³îä ì³æ ñïàëàõàìè óòðèìóºòüñÿ êàøåëü ç íåçíà÷-
íîþ ê³ëüê³ñòþ õàðêîòèííÿ, ÷àñîì êðîâîõàðêàííÿ. Ïðè çàãîñò-
ðåíí³ êàøåëü ïîñèëþºòüñÿ, çá³ëüøóºòüñÿ ê³ëüê³ñòü õàðêîòèííÿ,
íàðîñòàº ³íòîêñèêàö³éíèé ñèíäðîì. Äåôîðìàö³ÿ ïàëüö³â (áà-
ðàáàíí³ ïàëè÷êè) çóñòð³÷àþòüñÿ ð³äêî. Àñèìåòð³ÿ ãðóäíî¿
êë³òêè ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ëèøå ïðè òîòàëüíîìó óðàæåíí³ ëåãåí³.

Íà îãëÿäîâ³é òà áîêîâ³é ðåíòãåíîãðàì³ â ïðîåêö³¿ ã³ïîïëà-
çîâàíî¿ äîë³ àáî ñåãìåíòó â³çóàë³çóºòüñÿ ïîñèëåííÿ ëåãåíåâî-
ãî ðèñóíêó àáî äåôîðìàö³ÿ, äèñïîçèö³ÿ îðãàí³â ñåðåäîñò³ííÿ
â ñòîðîíó óðàæåííÿ. Ìíîæèíí³ òîíêîñò³íí³ ïîðîæíèíè ä³àìåò-
ðîì â³ä 1 äî 5 ñì á³ëüø ÷³òê³øå ïðîñë³äêîâóþòüñÿ íà òîìîã-
ðàìàõ. ÊÒ òà ÌÐÒ äîçâîëÿþòü âèÿâèòè ê³ñòè ä³àìåòðîì â³ä 0,3
äî 1 ñì. Ó 32 ïàö³ºíò³â ä³àãíîñòîâàíà ìåä³àñò³íàëüíà ëåãåíå-
âà êèëà ïðîòèëåæíî¿ ëåãåí³, ùî ïðîÿâëÿëàñü ä³ëÿíêîþ
ïðîñâ³òëåííÿ â ïåðåäíº-âåðõí³é ä³ëÿíö³ ãåìîòîðàêñó.

Íà ô³áðîáðîíõîñêîï³¿ âèÿâëÿºòüñÿ êàòàðàëüíèé àáî ãí³é-
íèé åíäîáðîíõ³ò, ùî ïîøèðþºòüñÿ íà âñüîìó ïðîòÿç³ áðîí-

õ³àëüíîãî äåðåâà. Áðîíõîãðàô³ÿ äîçâîëÿº êîíêðåòèçóâàòè ïî-
øèðåí³ñòü ã³ïîïëàç³¿, âòîðèíí³ çì³íè â ³íøèõ áðîíõàõ. Ó 62 %
õâîðèõ ç ê³ñòîçíîþ ã³ïîïëàç³ºþ áóëî óðàæåííÿ ïðàâî¿
âåðõíüî¿ äîë³. Â ³íøèõ ïàö³ºíò³â ñïîñòåð³ãàëîñü ðîçøèðåííÿ
ñåãìåíòàðíèõ òà ñóáñåãìåíòàðíèõ áðîíõ³â íèæí³õ â³ää³ë³â ëå-
ãåíü íà ôîí³ ³íòàêòíî¿ ëåãåíåâî¿ òêàíèíè áåç âèðàæåíî¿ ïå-
ðèáðîíõ³àëüíî¿ ³íô³ëüòðàö³¿ òà ñêëåðîçó.

Ïðè àíã³îïóëüìîíîãðàô³¿ âèÿâëÿþòüñÿ íåäîðîçâèíåí³ ñó-
äèíè ìàëîãî êîëà êðîâîîá³ãó â óðàæåí³é äîë³, âèòîí÷åí³ ñóá-
ñåãìåíòàðí³ àðòåð³¿ ³ âåíè, ÿê³ îõîïëþþòü äîâêîëà ïîâ³òðÿí³
ïîðîæíèíè.

Ïðè äîñë³äæåíí³ çîâí³øíüîãî äèõàííÿ âèÿâëÿþòüñÿ ðîç-
ëàäè äèõàëüíî¿ ôóíêö³¿ ïî îáñòðóêòèâíîìó àáî çì³øàíîìó òè-
ïó, ÿê³ íå â³äïîâ³äàþòü â³äíîñíî çàäîâ³ëüíîìó ñòàíó ïàö³ºíòà,
ùî î÷åâèäíî çóìîâëåíî âðîäæåíîþ ãåíåðàë³çîâàíîþ íåïîâ-
íîö³íí³ñòþ áðîíõ³àëüíîãî äåðåâà, ÿêå ñïðèÿº ðîçâèòêó
åêñï³ðàòîðíîãî êîëàïñó.

Äèôåðåíö³àëüíà ä³àãíîñòèêà ê³ñòîçíî¿ ã³ïîïëàç³¿ ïðîâî-
äèòüñÿ ç íàáóòèìè çàõâîðþâàííÿìè, ùî ñóïðîâîäæóþòüñÿ
óðàæåííÿì áðîíõ³â òà ëåãåíåâèõ äåñòðóêö³é: áðîíõîåêòàòè÷íà
õâîðîáà, ê³ñòîïîä³áí³ åï³òàë³çîâàí³ ïîðîæíèíè ï³ñëÿ àáñöåñ³â
òà êàâåðí. Ê³ñòîçíà ã³ïîïëàç³ÿ ä³àãíîñòóºòüñÿ ïðè ïîºäíàíí³
ñèìïòîìîêîìïëåêñ³â òà êîíòðàñòíèõ äîñë³äæåíü:

1) ðîçá³æí³ñòü ì³æ â³äíîñíî çàäîâ³ëüíèì ñòàíîì ïàö³ºíòà
òà ïîøèðåí³ñòþ ìîðôîëîã³÷íèõ çì³í,

2) íàÿâí³ñòü çíà÷íèõ ïîðîæíèñòèõ çì³í ïðè â³äñóòíîñò³ â
àíàìíåç³ ïåðåíåñåíîãî àáñöåñó àáî äåñòðóêòèâíîãî òóáåð-
êóëüîçó,

3) âèÿâëåííÿ ìíîæèííèõ òîíêîñò³ííèõ ê³ñò àáî õàðàêòåð-
íèõ ðîçøèðåíü ñóáñåãìåíòàðíèõ áðîíõ³â ïðè â³äñóòíîñò³ âèðà-
æåíî¿ ïåðèáðîíõ³àëüíî¿ ³íô³ëüòðàö³¿, ñêëåðîçó, àòåëåêòàçó,

4) ïîºäíàííÿ âàä ðîçâèòêó ëåãåíü ç àíîìàë³ÿìè ³íøèõ îð-
ãàí³â,

5) êîíòðàñòí³ äîñë³äæåííÿ áðîíõ³â òà ñóäèí,
6) õàðàêòåðí³ çì³íè ïðè ïàòîìîðôîëîã³÷íîìó òà ã³ñòî-

ëîã³÷íîìó äîñë³äæåíí³ (â³äñóòí³ñòü õðÿùåâèõ ïëàñòèíîê â
ê³ñòàõ ñóáñåãìåíòàðíèõ áðîíõ³â).

Ë³êóâàííÿ ê³ñòîçíî¿ ã³ïîïëàç³¿ — îïåðàòèâíå, ïðè÷îìó
ôóíêö³îíàëüí³ ïîðóøåííÿ ï³ñëÿ îïåðàö³¿ âèðàæåí³ çíà÷íî
ìåíøå, í³æ ïðè ³íøèõ çàõâîðþâàííÿõ, ùî ïîÿñíþºòüñÿ âèäà-
ëåííÿì íåôóíêö³îíóþ÷î¿ ëåãåíåâî¿ ïàðåíõ³ìè.

Ïðîñòà ã³ïîïëàç³ÿ — íåäîðîçâèíåíà ëåãåíÿ áåç ôîðìó-
âàííÿ ê³ñò. Ð³âíîì³ðíå çìåíøåííÿ ëåãåí³ â îá'ºì³ áåç ñóòòºâî-
ãî ïîðóøåííÿ ñòðóêòóðè îðãàíó. Êë³í³êà ïðîñòî¿ ã³ïîïëàç³¿
ïðîÿâëÿºòüñÿ âòîðèííèì íàãíîºííÿì, àáî ïðîò³êàº áåçñèìï-
òîìíî. Ã³ïîïëàç³ÿ ìîæå ïîºäíóâàòèñü ç ³íøèìè àíîìàë³ÿìè
ëåãåíü òà ³íøèõ îðãàí³â: ðîçùåïëåííÿ ãðóäèíè, äåêñòðàêàðä³ÿ,
àíîìàë³ÿ ëåãåíåâèõ ñóäèí, ñèíäàêòèë³ÿ. Â ã³ïîïëàçîâàí³é ëå-
ãåí³ àáî â ä³ëÿíö³ âòîðèííîãî íàãíîºííÿ ìîæóòü ôîðìóâàòèñü
ö³ë³íäð³÷í³ àáî ì³øîò÷àò³ áðîíõîåêòàçè.

Ðåíòãåíîëîã³÷íî ïðîñòà ã³ïîïëàç³ÿ ïðîÿâëÿºòüñÿ çìåíøåí-
íÿì ãåìîòîðàêñó, çâóæåííÿì ì³æðåáåðíèõ ïðîì³æê³â, äèñïî-
çèö³ºþ îðãàí³â ñåðåäîñò³ííÿ, âèñîêèì ñòîÿííÿì êóïîëó ä³àô-
ðàãìè.

Ïðè áðîíõîñêîï³¿ ó ïàö³ºíò³â ç ïðîñòîþ ã³ïîïëàç³ºþ âèÿâ-
ëÿºòüñÿ êàòàðàëüíèé åíäîáðîíõ³ò àáî ñëèçîâà áðîíõ³â íå çì³-
íåíà. Ïàòîãíîìîã³÷íèì äëÿ äàíî¿ ïàòîëîã³¿ º çâóæåííÿ òà íå-
òèïîâå ðîçòàøóâàííÿ ãèðëà äîëåâèõ òà ñåãìåíòàðíèõ áðîíõ³â.
Íà áðîíõîãðàô³¿ â³çóàë³çóºòüñÿ âèä "îáãîð³ëîãî äåðåâà" àáî
â³ä âåëèêèõ áðîíõ³â â³äõîäÿòü òîíê³ áðîíõ³àëüí³ ãàëóçêè. Íà
àíã³îïóëüìîíîãðàô³¿ êîíòðàñòóþòüñÿ ð³âíîì³ðíî çâóæåí³, íå
äåôîðìîâàí³ ñóäèíè óðàæåíî¿ ëåãåí³, çì³ùåíèé ñòîâáóð ëåãå-
íåâî¿ àðòåð³¿.

Äèôåðåíö³þâàòè ïðîñòó ã³ïîïëàç³þ íåîáõ³äíî ç çàõâîðþ-
âàííÿìè, ùî ñóïðîâîäæóþòüñÿ çìåíøåííÿì îðãàíó â îá'ºì³:
ìåòàòóáåðêóëüîçíèì ïíåâìîñêëåðîçîì, àòåëåêòàòè÷íèìè
áðîíõîåêòàçàìè, ê³ñòîçíîþ ã³ïîïëàç³ºþ. Ïèòàííÿ ãåíåòè÷íîãî
ïîõîäæåííÿ ã³ïîïëàç³¿ º íåîäíîçíà÷íèì, õî÷à íå âïëèâàº íà
ë³êàðñüêó òàêòèêó, îñê³ëüêè âèìàãàº ñâîº÷àñíîãî îïåðàòèâíî-
ãî âòðó÷àííÿ.

Òðàõåîáðîíõîìåãàë³ÿ — âðîäæåíå ðîçøèðåííÿ òðàõå¿ òà
äîëåâèõ áðîíõ³â çóñòð³÷àºòüñÿ ÷àñò³øå ó ÷îëîâ³ê³â â³êîì

Óêðà¿íñüêèé ïóëüìîíîëîã³÷íèé æóðíàë. 2003, ¹ 2

Âðîäæåí³ âàäè ëåãåíü 1972-1986 ðð. 1987-2002 ðð.

Ê³ñòîçíà ã³ïîïëàç³ÿ ëåãåíü 220 158 39 35

Ïðîñòà ã³ïîïëàç³ÿ ëåãåíü 84 73 13 11

Ãàìàðòîìà ëåãåíü 87 78 74 69

Áðîíõîãåííà ñîë³òàðíà ê³ñòà 21 18 17 15

Ñåêâåñòðàö³ÿ ëåãåíü 10 10 11 11

Àðòåð³îâåíîçíà àíåâðèçìà 6 6 9 7

Äîäàòêîâà âåðõíÿ äîëÿ çòðàõåàëüíèì áðîíõîì — — 1 1

Äîëÿ íåïàðíî¿ âåíè 11 — 4 1

Òðàõåîáðîíõîìåãàë³ÿ 20 — 10 —

Âñüîãî: 460 343 177 150

Òàáëèöÿ
Âðîäæåí³ âàäè ëåãåíü ä³àãíîñòîâàí³ â ïóëüìîíî-

ëîã³÷í³é ë³êàðí³ Ëüâ³âñüêî¿ çàë³çíèö³ òà ðåã³îíàëüíîìó
ôòèç³îïóëüìîíîëîã³÷íîìó öåíòð³
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20–45 ðîê³â. Ïðîÿâëÿºòüñÿ õàðàêòåðíèì âèñíàæóþ÷èì êàø-
ëåì, ïðè÷èíîþ ÿêîãî º â³áðàö³ÿ ìåìáðàíîçíî¿ ÷àñòèíè òà ïðî-
ëàáàö³ÿ ñò³íîê òðàõå¿ ³ áðîíõ³â (åêñï³ðàòîðíèé êîëàïñ).
Ïàö³ºíòè ñêàðæàòüñÿ íà çàäèøêó, áîë³ ïðè âäèõàíí³, âåëèêó
ê³ëüê³ñòü õàðêîòèííÿ, êðîâîõàðêàííÿ. Ðåíòãåíîëîã³÷í³ òà åí-
äîñêîï³÷í³ äîñë³äæåííÿ ï³äòâåðäæóþòü ä³àãíîç. Ë³êóâàííÿ
ñèìïòîìàòè÷íå.

Äîäàòêîâà ëåãåíÿ (äîëÿ) — àíîìàë³ÿ ðîçâèòêó, êîëè ñó-
äèíè â³äíîñÿòüñÿ äî ìàëîãî êîëà êðîâîîá³ãó, à áðîíõ â³äõî-
äèòü â³ä òðàõå¿. Ïåðåá³ã áåçñèìïòîìíèé, ëèøå ïðè ïðèºäíàíí³
çàïàëüíîãî ïðîöåñó ïîÿâëÿºòüñÿ áðîíõîëåãåíåâà ñèìïòîìàòè-
êà. Ó âèïàäêàõ íàãíîºííÿ ³ áåçðåçóëüòàòíî¿ êîíñåðâàòèâíî¿
òåðàï³¿ º ïîêàçè äî îïåðàòèâíîãî ë³êóâàííÿ.

Ñåêâåñòðàö³ÿ ëåãåí³ — âàäà ðîçâèòêó ïðè ÿê³é ÷àñòèíà ëå-
ãåíåâî¿ òêàíèíè ç àíîìàëüíèì ðîçâèòêîì ÿâëÿº ñîáîþ îäíó
àáî äåê³ëüêà ê³ñò, â³ää³ëåíîãî (ñåêâåñòðîâàíîãî) â³ä ñóäèí ³
áðîíõ³â ìàëîãî êîëà êðîâîîá³ãó: êðîâîïîñòà÷àºòüñÿ àð-
òåð³ÿìè, ùî â³äõîäÿòü áåçïîñåðåäíüî â³ä àîðòè.

Âíóòð³øíüîäîëåâà ñåêâåñòðàö³ÿ — àíîìàëüíî ðîçâèíåíà
áðîíõîëåãåíåâà òêàíèíà ðîçòàøîâàíà áåçïîñåðåäíüî â äîë³,
àëå íå ìàº ñïîëó÷åííÿ ç ¿¿ áðîíõàìè ³ êðîâîïîñòà÷àºòüñÿ àð-
òåð³ºþ â³ä àîðòè. ßê ïðàâèëî, ëîêàë³çóºòüñÿ â áàçàëüíèõ ñåã-
ìåíòàõ ïðàâîãî ãåìîòîðàêñó. Âåíîçíèé â³äò³ê çä³éñíþºòüñÿ
÷åðåç íèæíþ ëåãåíåâó âåíó. Òðèâàëèé ÷àñ ïåðåá³ã ìîæå áóòè
³íàïåðöåïòíèì, ïðè ïðèºäíàíí³ ãí³éíèõ ïðîöåñ³â ïîÿâëÿºòüñÿ
òèïîâà áðîíõîëåãåíåâà ñèìïòîìàòèêà, êðîâîõàðêàííÿ, ïðî-
ôóçí³ êðîâîòå÷³. Ïðè âèÿâëåíí³ ê³ñòîïîä³áíèõ óòâîð³â â çàäíü-
îáàçàëüíèõ â³ää³ëàõ íèæíüî¿ ÷àñòêè âèíèêàº íåîáõ³äí³ñòü âèê-
ëþ÷èòè âíóòð³øíüîäîëåâó ñåêâåñòðàö³þ øëÿõîì ñåëåêòèâíî¿
àîðòîãðàô³¿, ÊÒ ç êîíòðàñòóâàííÿì, ÌÐÒ.

Ïîçàëåãåíåâà ñåêâåñòðàö³ÿ — ä³ëÿíêà ëåãåíåâî¿ òêàíèíè
çà ìåæàìè íîðìàëüíî çôîðìîâàíî¿ ëåãåí³ â ä³àôðàãì³,
ïàð³ºòàëüí³é ïëåâð³, ÷åðåâí³é ïîðîæíèí³ ³ êðîâîïîñòà÷àºòüñÿ
ëèøå àðòåð³ÿìè âåëèêîãî êîëà êðîâîîá³ãó. Âèÿâëÿºòüñÿ âè-
ïàäêîâî ïðè òîðàêîòîì³¿ àáî àóòîïñ³¿.

Ë³êóâàííÿ ñåêâåñòðàö³é îïåðàòèâíå â ìåæàõ ëîáåêòîì³¿,
ïðè âèä³ëåíí³ ëåãåíåâî¿ çâ'ÿçêè àáî ïíåâìîë³ç³ ìîæëèâ³ ïðî-
ôóçí³ êðîâîòå÷³.

Áðîíõîãåííà ñîë³òàðíà ê³ñòà — ïîâ'ÿçíà ç ïîðóøåííÿì
åìáð³îíàëüíîãî ðîçâèòêó îäíîãî ç äð³áíèõ áðîíõ³â. Ñò³íêè
áðîíõîãåíî¿ ê³ñòè âèñòåëåí³ ö³ë³íäðè÷íèì àáî êóá³÷íèì
åï³òåë³ºì, ÿêèé ïðîäóêóº ñåêðåò. Ïåðåâàæíî áðîíõîãåííà ê³ñòà

íå ç'ºäíàíà ç áðîíõ³àëüíèì äåðåâîì, ëèøå ïðè íàãíîºíí³ àáî
ïðîãðåñóâàí³ â ðîçì³ðàõ âì³ñò ¿¿ ïðîðèâàºòüñÿ â áðîíõè ³ ê³ñòà
÷àñòêîâî àáî ïîâí³ñòþ âèïîâíþºòüñÿ ïîâ³òðÿì. Îïèñàí³ âèïàä-
êè íàïðóæåíèõ ê³ñò òà ñïîíòàííîãî ïíåâìîòîðàêñó. Ðåíòãåíî-
ëîã³÷íî ê³ñòà âèãëÿäàº ÿê êóëÿñòà ç ÷³òêèìè êîíòóðàìè ò³íü íà
íåçì³íåíîìó ëåãåíåâîìó ôîí³. Ë³êóâàííÿ áðîíõîãåííèõ ê³ñò
çàëåæèòü â³ä ¿¿ ðîçì³ð³â òà ìîæëèâèõ óñêëàäíåíü, â³ääàºòüñÿ
ïåðåâàãà åêîíîìí³é ðåçåêö³¿ àáî åíóêë³àö³¿ ê³ñòè.

Ãàìàðòîìà — äèçåìáð³îíàëüíèé óòâ³ð, ùî ì³ñòèòü åëå-
ìåíòè áðîíõ³àëüíî¿ ñò³íêè òà ëåãåíåâî¿ ïàðåíõ³ìè. Ïåðåá³ã
áåçñèìïòîìíèé ³ âèÿâëÿºòüñÿ âèïàäêîâî ïðè ðåíòãåíîëîã³÷íî-
ìó îáñòåæåíí³. Ðåíòãåíîëîã³÷íî âèãëÿäàº ÿê ñîë³òàðíèé, ù³ëü-
íèé, êóëÿñòèé óòâ³ð ðîçì³ðîì 0,5–5 ñì áåç ïðîãðåñóþ÷îãî
ðîñòó. Ëîêàë³çóºòüñÿ ãàìàðòîìà ïåðåâàæíî ñóáïëåâðàëüíî íå
ïîðóøóþ÷è ôóíêö³þ ëåãåíü. Åíäîáðîíõ³àëüí³ ãàìàðòîìè ìî-
æóòü ñïðè÷èíÿòè ã³ïîâåíòèëÿö³þ òà àòåëåêòàç, ùî âèìàãàº äè-
ôåðåíö³àö³¿ ç êàðöèíî¿äîì. Ë³êóâàííÿ ãàìàðòîìè îïåðàòèâíå:
åêîíîìíà ðåçåêö³ÿ àáî åíóêë³àö³ÿ; ïðè åíäîáðîíõ³àëüí³é ëî-
êàë³çàö³¿ ìîæëèâà áðîíõîòîì³ÿ ç âèäàëåííÿì ãàìàðòîìè.

Àðòåð³î-âåíîçí³ àíåâðèçìè — òîíêîñò³íí³ ñóäèíí³ ì³øêî-
âèäí³ óòâîðè, êîíãëîìåðàòè ðîçøèðåíèõ ñóäèí ïîä³áíî êàâåð-
íîçí³é àíã³îì³, ùî ôîðìóºòüñÿ íà ãðóíò³ íîðèö³ ì³æ àðòåð³ÿìè
³ âåíàìè ëåãåíü. Ïðè íåçíà÷íîìó ñêèä³ âåíîçíî¿ êðîâ³ çàãàëüí³
ñèìïòîìè ìàëî âèðàæåí³. Ï³äîçðà íà àðòåð³î-âåíîçíó àíåâ-
ðèçìó âèíèêàº ïðè ïîÿâ³ çàäèøêè, çíèæåíí³ ïðàöåçäàòíîñò³,
ö³àíîçó ñëèçîâèõ òà øê³ðè, "áàðàáàííèõ ïàëè÷îê", çá³ëüøåíí³
ê³ëüêîñò³ åðèòðîöèò³â òà âì³ñòó ãåìîãëîá³íó, êðîâîõàðêàíí³ òà
ëåãåíåâèõ êðîâîòå÷.

Ðåíòãåíîëîã³÷íî âèÿâëÿþòüñÿ êóëÿñò³ ÷³òêî êîíòóðîâàí³ óò-
âîðè, äî ÿêèõ â³ä êîðåíÿ ëåãåíü ï³äõîäÿòü ðîçøèðåí³ ñóäèíè.
Àíã³îïóëüìîíîãðàô³ÿ, ÊÒ, ÌÐÒ äîçâîëÿþòü ñïðîñòóâàòè àáî
ï³äòâåðäèòè ä³àãíîç. Ë³êóâàííÿ õ³ðóðã³÷íå â îá'ºì³ ëîáåêòîì³¿.

Âò³ëåííÿ ÊÒ òà ÌÐÒ â ïóëüìîíîëîã³÷íó ïðàêòèêó çíà÷íî
ðîçøèðþº ìîæëèâîñò³ ðåíòãåíîëîã³÷íîãî ìåòîäó. Óí³âåð-
ñàëüí³ñòü ÊÒ òà ÌÐÒ, âèñîêà ÿê³ñòü çîáðàæåííÿ, âåëèêà ä³àã-
íîñòè÷íà íàä³éí³ñòü ³ ïðîñòîòà çàñòîñóâàííÿ âèçíà÷èëè
íàéá³ëüøèé âêëàä ìåòîäó â ìåäè÷íó ³íòðàñêîï³þ. ÊÒ òà ÌÐÒ
ñó÷àñí³ ìåòîäè ïðîìåíåâî¿ ä³àãíîñòèêè, ùî äîçâîëÿþòü âèÿâ-
ëÿòè ìíîæèíí³ òîíêîñò³íí³ ïîðîæíèíè ä³àìåòðîì â³ä 0,3 äî 1,0
ñì, ùî âàæëèâî ïðè ä³àãíîñòèö³ ê³ñòîçíî¿ ã³ïîïëàç³¿. ÊÒ ïðè
ÂÂË ïðàêòè÷íî íå ïîñòóïàºòüñÿ â ³íôîðìàòèâíîñò³ áðîíõîã-
ðàô³¿ ³ çíà÷íî ïåðåâèùóº ö³íí³ñòü îãëÿäîâî¿ ðåíòãåíîãðàô³¿.
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Âðîæäåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû
ÿâëÿþòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå ñëîæíûõ äèàãíîñòè÷åñêèõ, ïà-
òîãåíåòè÷åñêèõ è ëå÷åáíûõ ïðîáëåì ñîâðåìåííîé ïóëüìîíî-
ëîãèè.

Àíîìàëèè ëåãêèõ âîçíèêàþò âñëåäñòâèå ýìáðèîíàëüíûõ
èëè ïîñòíàòàëüíûõ íàðóøåíèé ðàçâèòèÿ, íî êëèíè÷åñêè âðîæ-
äåííûå àíîìàëèè ëåãêèõ ïðîÿâëÿþò ñåáÿ ïîñëå òîãî, êàê ê
íèì ïðèñîåäèíÿþòñÿ ðàçëè÷íûå îñëîæíåíèÿ â âèäå íàãíîå-
íèé ÷àùå â ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå è ðåæå ó âçðîñëûõ. Â
ïîñëåäóþùåì áîëüíûå ñ òàêèìè îñëîæíåíèÿìè ðàññìàòðèâà-
þòñÿ ÷àùå âñåãî êàê áîëüíûå ñ õðîíè÷åñêèìè íàãíîèòåëüíû-
ìè ïðîöåññàìè. Âûÿñíåíèå èñòèííîãî äèàãíîçà çàáîëåâàíèÿ
çàòðóäíÿåòñÿ èç-çà îòñóòñòâèÿ ÷åòêèõ êëèíèêî-ìîðôîëîãè÷åñ-
êèõ èçìåíåíèé, êîòîðûå ñãëàæèâàþòñÿ íà ôîíå äëèòåëüíîãî
âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà.

Âðîæäåííûå ïîðîêè ëåãêèõ íåðåäêî ñîïðîâîæäàþòñÿ
âðîæäåííûìè àíîìàëèÿìè äðóãèõ îðãàíîâ è â ïåðâóþ î÷å-
ðåäü ñîñóäîâ ìàëîãî êðóãà êðîâîîáðàùåíèÿ, ÷òî ïîäòâåðæäà-
åòñÿ ðÿäîì àâòîðîâ.

Ñðåäè ñïåöèàëèñòîâ, çàíèìàþùèõñÿ âîïðîñàìè ïóëüìî-
íîëîãèè, íåò åäèíîãî âçãëÿäà íà ïàòîãåíåç ðàçëè÷íûõ àíîìà-
ëèé ëåãêîãî, èõ êëàññèôèêàöèþ, äîñòîâåðíîñòü îòäåëüíûõ
äèàãíîñòè÷åñêèõ ìåòîäîâ, ïîêàçàíèé ê õèðóðãè÷åñêîìó ëå÷å-
íèþ, åãî îáúåìó, ñðîêîâ îïåðàöèè, âîïðîñîâ ðåàáèëèòàöèè
îïåðèðîâàííûõ áîëüíûõ.

Öåëüþ íàøåé ðàáîòû ÿâëÿåòñÿ ïðåäëîæèòü âàðèàíòû
íàèáîëåå âûñîêîèíôîðìàòèâíûõ ìåòîäîâ, èõ êîìáèíàöèé,
äëÿ ðàííåé äèàãíîñòèêè âðîæäåííûõ ïîðîêîâ áðîíõîëåãî÷-
íîé ñèñòåìû, ïîêàçàíèé äëÿ õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ, åãî
ñðîêîâ ñ ïðèìåíåíèåì íàèáîëåå ðàäèêàëüíûõ, íî ìàêñè-
ìàëüíî îðãàíîñîõðàíÿþùèõ îïåðàòèâíûõ âìåøàòåëüñòâ,
÷òî ïîçâîëèò óëó÷øèòü ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ è ñíèçèòü èíâà-
ëèäíîñòü.© Ìàêàðîâ À.Â., Ñîêóð Ï.Ï., 2003
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