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S u mma r y

Generally primary ciliar dyskinesia (PCD) is characterized by ultrastructural lesions of cilia. We performed 

electronic microscopic investigation of epithelium cilia in 99 patients in 1990—1999 years. PCD was found in 23 

patients (13 males and 10 females). Ultrastructural lesions were provided more often by structure of internal and 

external denein ledges and radial spokes. A disorder of tubule’s disposition or losses of central tubule were noted 

extremely rarely. Information about frequency of ultrastructural ciliar lesions and their characterization will be useful 
for detection and differential diagnosis of primary and secondary disturbances.

Р е з ю м е

Первичная цилиарная дискинезия (ПЦЦ) обычно характеризуется ультраструктурными изменениями 

ресничек. Нами было проведено электронно-микроскопическое исследование ресничек эпителия 99 
пациентов с 1990 по 1999 гг. У 23 пациентов была выявлена ПЦД (13 мужчин и 10 женщин). 

Ультраструктурные изменения чаще были связаны со строением внутренних и наружных денеиновых 

выступов и радиальных спиц. Нарушение расположения трубочек или потеря центральных трубочек 

отмечались крайне редко. Данные о частоте и характеристика ультраструктурных изменений ресничек 

окажут помощь в постановке диагноза и дифференциальной диагностике первичных и вторичных нарушений.

Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) является 
редким генетическим заболеванием, передающимся 
по аутосомному типу, характеризующимся нарушением 
движения ресничек. Диагностическими критериями 
для установления подобного заболевания является

наличие синдрома Картагенера — снижение частоты 
биения ресничек, семейный анамнез или характерные 
ультраструктурные изменения строения ресничек [1]. 
ПЦД обычно проявляется в детском возрасте с разви
тием параназальных синуситов, бронхоэктазов или
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Рис.1. Несколько ресничек с отсутствием радиальных спиц, неполные Рис.З. Две реснички неправильного строения с неправильно сфор-

внутренние и наружные денеиновые выступы (стрелки). Трансмис- мированными аксонемами (вверху справа, внизу слева), 6 ресничек с

сионная электронная микроскопия (ТЭМ). х50 ООО. нормальным строением (9+2 трубочки). ТЭМ. х50 ООО.

хронического бронхита [2]. Оценка ультраструктурных вторичных изменений, приобретенных в результате
изменений при этой патологии имеет большое диагно- инфекционного поражения верхних и нижних дыха-
стическое значение. тельных путей. Для установления диагноза обычно

В этой связи представляется важным разграничить необходимо проводить исследование нескольких об-
первичные нарушения ультраструктуры ресничек от разцов и изучить не менее 5 поперечных срезов

Рис.2. Одна ресничка неправильной формы с тремя правильно сформи- Рис.4. Реснички с потерей радиальных спиц (длинные стрелки), непол-
рованными аксонемами (длинная стрелка), другие реснички с потерей ными внутренними и наружными денеиновыми выступами (короткие

радиальных спиц (короткие стрелки). ТЭМ. хЗО ООО. стрелки). ТЭМ. х85 ООО.



Рис.5. Несколько ресничек с потерей радиальных спиц и внутренних 

денеиновых выступов, неполные наружные денеиновые выступы. ТЭМ. 

х50 ООО.

Рис. 6. Реснички с потерей внутренних и наружных денеиновых выступов 

(длинные стрелки) и потерей радиальных спиц, одна из них со сме

щением трубочек и множественными аберрациями (короткая стрелка). 
ТЭМ. хЮО ООО.

ресничек для подтверждения того, что более 20% их 
имеют типичные ультраструктурные изменения [3— 8].

Проанализирован материал, полученный у 99 паци
ентов с подозрением на ПЦД за период с 1990 по 1999 г. 
Исследовано 48 биоптатов слизистой оболочки бронхов, 
4-4 носа и 7 образцов без указания локализации. Было 
исследовано 54 мальчика (средний возраст 7,97 года) 
и 45 девочек (средний возраст 8,1 года).

Для проведения электронно-микроскопического ис
следования материал фиксировали в 2,5% глютараль- 
дегиде. После постфиксации в 1% растворе 0 s0 4  и 
контрастирования уранилацетатом кусочки заливали 
в эпон 812. Полутонкие срезы для световой микроско
пии приготовили с помощью микротома “Reichert От U3 

Ultram icrotom ” . Ультратонкие срезы выполняли из тех 
участков, где было подтверждено наличие реснитча
того эпителия, их окрашивали цитратом свинца и 
анализировали на электронном микроскопе Zeiss FM  900. 
Для проведения количественного анализа оценивали 
не менее 50 поперечных сечений ресничек.

Типичные ультраструктурные изменения ресничек 
были обнаружены у 23 (23,2%) пациентов. У 46 
(46,5%) морфологические изменения указывали на 
вторичный характер. В 30 (30,3%) наблюдениях адек
ватная электронно-микроскопическая диагностика была 
невозможна из-за артефактов, связанных с неправильной 
фиксацией материала, наличием плоскоклеточной ме
таплазии или полной потерей ресничек.

Нарушения строения были выявлены у 13 мальчи
ков (средний возраст 6,4 года) и 10 девочек (средний 
возраст 6,3 года). Диагноз был установлен при анализе 
слизистой оболочки бронхов в 19 наблюдениях и

слизистой носа у 2 пациентов. В двух наблюдениях 
мы не располагали информацией об источнике полу
чения материала.

У 20 пациентов (рис. 1,4,5,6) были обнаружены 
изменения строения радиальных спиц. Лишь у 3 
пациентов их строение сохранялось. Изменения на
ружных и внутренних денеиновых выступов отмечали 
наиболее часто (рис. 1,3,5,6). Так, внутренние денеи
новые выступы были изменены в 96,7% наблюдений. 
Дислокация трубочек и потеря центральных трубочек 
были выявлены в 9 наблюдениях, реснички неправильно
го строения были обнаружены у 4 больных (рис.2,3,6).

Во всех наблюдениях обнаружена комбинация раз
личных ультраструктурных изменений: наиболее часто 
встречалось сочетание потери радиальных спиц и 
внутренних и наружных денеиновых выступов (п=8; 
34,7%) , затем — комбинация потери радиальных спиц 
и неполное наличие внутренних и наружных выступов 
(п=7; 17,4%).

Электронно-микроскопическое строение ресничек 
является полезным методом диагностики ПЦД. Наи
более важные с диагностической точки зрения изме
нения связаны с радиальными спицами, внутренними 
и наружными денеиновыми выступами и центральными 
трубочками. В 80% наблюдений обнаружено отсут
ствие или неполное развитие внутренних и наружных 
выступов. Отсутствие или смещение центральных тру
бочек характерно для 10% пациентов с ПЦД. Дефект 
радиальных спиц встречается в 6 %  наблюдений [4,7]. 
Следует заметить, что 20% ресничек здорового чело
века могут иметь ультраструктурные нарушения [3,6,8]. 
Следовательно, для диагностики цилиарной дискине-
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Смещения трубочек 

Реснички сложного строения

зии необходимо оценивать не менее 5— 6 фрагментов 
слизистой оболочки с анализом как минимум 50 по
перечных срезов ресничек [9,10]. Неправильное стро
ение ресничек считают признаком, характерным для 
вторичных цилиарных нарушений. Тем не менее такие 
изменения могут быть обнаружены и при ПЦД вслед
ствие инфекционного поражения верхних и нижних 
дыхательных путей [7,8].

Из 99 обследованных пациентов с подозрением на 
ПЦД у 23 (13 мальчиков, 10 девочек) были выявлены 
типичные изменения ресничек. Наиболее часто диагноз 
был установлен на основании анализа слизистой обо
лочки бронхов (19 наблюдений). В 28 наблюдениях 
обнаружены плоскоклеточная метаплазия или арти- 
фициальные изменения, связанные с подготовкой ма
териала, которые не позволили установить диагноз 
цилиарной недостаточности.

Выявленная нами частота обнаружения ультра- 
структурных изменений внутренних (97,5%) и наруж
ных (91,3%) денеиновых выступов и радиальных спиц 
(87% ) отличается от опубликованных ранее данных. 
Изменения центральных трубочек, нарушения их рас
положения встречались сравнительно редко (21,7%) 
(см.таблицу).

С диагностической точки зрения важно дифферен
цировать ПЦД и вторичные изменения. Для достижения 
этой цели необходимо проводить анализ достаточного 
числа образцов и адекватного числа ресничек. Как 
указано выше, появление ресничек сложного строения 
является характерным, однако не патогномоничным 
признаком вторичного поражения ресничек. Еще одним 
показателем вторичного характера изменений считают 
снижение числа ресничек и отек межклеточного про
странства [11,12].

16 69,9

4 17,4 87

3 13,0 100

10 43,5

11 47,8 91,3

2 8,7 100

14 60,9

8 34,8 95,7

1 4,3 100

3 13,0

1 4,3 17,3

19 82,7 100

5 21,7

19 78,3 100

4 17,4

Для дифференциальной диагностики ПЦД и вторичных 
нарушений необходим тщательный анализ с учетом 
приведенных выше особенностей, при этом в каждом 
отдельном наблюдении заключение может носить лишь 
описательный характер. Исследование культуры рес
нитчатых клеток может оказать помощь при установ
лении правильного диагноза.
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S u mma r y

The aim of this work was to study morphological peculiarities and expression of biomolecular tumor markers 

including IGF family members in lung carcinoma patients lived for long time at Semipalatinsk territories with 
radioactive contamination.

The investigation drew operated and biopsy materials of 27 lung cancer patients; among them 17 patients 

(the 1-st group) lived from their childhood to 1993 near the proving ground and experienced radiation for long 

time (the annual irradiation dose exceeded 0.1 ber). The comparative group involved 10 patients (the 2-nd group) 
lived at Kazakhstan territories with normal radiation level. There were 23 males and 4 females aged from 45 to 69 

years among the patients. Metastases were found in 5 of 17 lung carcinomas occurred under radiation exposure 

and in 7 of 10 lung carcinoma patients from areas with normal radiation level. The tumors had various histological 

types according to the WHO characterization. We used paraffin embedded archive blorks from Semipalatinsk 

oncology center. The sections were stained by hemotoxyllin and eosin, alcian blue, and by the van Gieson staining.

To detect the tumor histogenesis we used electronic microscopy of paraffin blocks and semi-thin sections 
stained by methylene bine, azur II, fuxine.

We performed immunohistochemical examination using immune peroxidase method, mono- and polyclonal 
antibodies against chromogranin, IGFI, IGFII, IGFBP1-6.

The characteristic features of lung carcinomas in residents at the radioactive contaminated territories of 
Semipalatinsk region (Kazakhstan) were constant presence of dust particles in tumors of various histological types 
and from different sites.

Lung carcinomas at the Semipalatinsk region have histogenetic peculiarities and they can be characterized 

as neuroendocrine tumors, not only small cell type but also non-small cell type with neuroendocrine differentiation.

The investigated lung carcinomas have specific mechanisms for tumor growth regulation referred to IGF 
family with high activity of IGF II and IGFBP1, 2 compared to the 2-nd group.

Р е з юме

Цель работы заключалась в изучении морфологических особенностей и экспрессии биомолекулярных 

опухолевых маркеров, в том числе членов IGF-системы, при РЛ улиц, длительное время проживавших на 
радиоактивно-загрязненных территориях Семипалатинской области.

Исследование выполнено на операционном и биопсийном материале от 27 больных с РЛ, из которых 

17 пациентов (1-я группа) с детских лет до 1993 г. проживали вблизи полигона и в течение длительного 

времени подвергались воздействию радиации (годовая доза облучения превысила 0,1 бэр). В качестве 

группы сравнения использовался операционный и биопсийный материал от 10 больных (2-я группа), 

проживавших в Казахстане на территории с неизмененным радиационным фоном. Среди больных было 23


