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С Л У Ч А Й  С Е М Е Й Н О Й  П Е Р В И Ч Н О Й  Ц И Л И А Р Н О Й  Д И С К И Н Е З И И  
Б Е З  О Б Р А Т Н О Г О  Р А С П О Л О Ж Е Н И Я  В Н У Т Р Е Н Н И Х  О Р Г А Н О В

НИИ ФХМ М3 РФ

Синдром З и в е р т а -К а р т а ге н е р а  — тр и ад а , вклю ­
чаю щ ая в себя  полное или частичное обратное 
располож ение внутренних органов, бронхоэктазы  
и пансинуит, был впервые описан в 1902 году
А. К. Зивертом , но более широкую известность 
получил в 1933 году после опубликования работ 
М. K a r ta g e n e r  [4]. О днако  в последние годы 
работами р яд а  авторов [5] было доказан о , что 
триада З и в е р т а -К а р т а ге н е р а  является  одной из 
частных форм синдрома первичной цилиарной 
дискинезии ( П Ц Д ) .  В основе П Ц Д  л е ж а т  наслед­
ственные наруш ения  подвижности ресничек м ер ц а ­
тельного эпителия респираторного  тр а к та  и род ­
ственных структур, в частности ж гутиков сп ерм а­
тозоидов [7]. Кром е того, считается, что не только 
поражение респираторной системы, но и наруш е­
ние в эм бриональном  периоде естественной р о т а ­
ции внутренних органов т а к ж е  связан о  с утратой 
подвижности ресничек [3], что и обуславливает  
случайность декстра-позиции и не м ож ет явл яться  

I облигатным признаком  П Ц Д .
Д а н н а я  патология  относится к числу генети­

чески детерм инированны х заб олеван и й  [6]. Ци-

лиарны й деф ект  возможен приблизительно в 
200 генах, ответственных за  синтез цилиарных 
белков [3], что является  причиной различных 
ультраструктурны х изменений ресничек м ерца­
тельного эпителия трахеобронхиального  дерева 
и наследуется  по аутосомно-рецессивному типу
[8]. М орфологические изменения обычно сопро­
вож даю тся  наруш ением частоты и синхронности 
дви ж ен и я  ресничек (цилиарной дискинезий). 
О днако  работам и  С, К о Б э т а п  et а1. (1980)
показано , что у части больных с цилиарной дис- 
кинезией сохраняется  норм альная  ультраструк­
тура.

Ц и л и а р н а я  дискинезия вы зы вает резкое ухуд­
шение м укоцилиарного транспорта  легких (М Ц Т ), 
так  как цилиарный компонент является  одним из 
основных в сложном комплексе механизмов, 
обеспечиваю щ их очищение трахеобронхиального 
дерева . Н аруш ения  в данной системе способ­
ствуют ф орм ированию  бронхиальной обструкции, 
а последую щ ее присоединение инфекции создает 
условия  д л я  хронического воспалительного про­
цесса в бронхолегочной системе, что и является



Рис. 1. Рентгенограмма больной А. М.

основным клиническим проявлением П Ц Д . О днако 
в рам к ах  синдрома возм ож ны  различны е клини­
ческие варианты , отличаю щ иеся характером  
бронхолегочных изменений, тяж естью  з а б о л е в а ­
ния, активностью  течения воспалительного про­
цесса, что в свою очередь обуславливает  н а л и ­
чие или отсутствие бронхоэктазов и синуита [1].

Н ар яд у  с клиникой, больш ое значение в д и а ­
гностике П Ц Д  получили дополнительные методы 
исследования, основанные на измерении скорости 
М Ц Т , которая  при этой патологии резко снижена. 
В последнее врем я р а зр а б о тан о  больш ое коли­
чество методик определения данного  показателя , 
в основе которых л еж и т  определение скорости 
выведения различны х предварительно ингалиро- 
ванных индикаторных частиц. С этой целью может 
быть использована ингаляция аутологичного гемо­
глобина с определением скорости М Ц Т  по вы веде­
нию гемоглобина с мокротой с помощью специаль­
ной цветовой ш калы  [2]. О днако более соврем ен­
ным является  использование радиоизотопного 
метода определения скорости М ЦТ. В наших ис­
следованиях  мы применяли микросферы ал ьб у ­
мина сыворотки крови человека, меченные 99шТс, 
в виде стандартного  препарата  ТСК-5. Скорость 
М Ц Т  определяли  по изменению радиоактивности 
над  легочными полями в течение 2 часов, в д а л ь ­
нейшем производилась  компью терная обработка 
данны х по програм м е с коррекцией на расп ад  
препарата .

Т а к ж е  важ ны м  является  определение скорости

дви ж ен и я  ресничек цилиарного  эпителия — ци­
л и а р н а я  активность (Ц А ) ,  которая  определяется 
в биопсийном м атериале, полученном при фибро- 
бронхоскопии с помощ ью электронно-оптической 
системы, состоящ ей из фазово-контрастного 
микроскопа, ф отоэлектронного ум нож ителя  и уси­
лителя.

О ценка ультраструктуры  ресничек мерцатель­
ного эпителия т а к ж е  проводится в биопсий­
ном м атериале  с помощью электронной микро­
скопии.

Под нашим наблю дением находятся  двое сиб- 
сов (сестра и брат)  с П Ц Д  с нормальным распо­
лож ением  внутренних органов.

Больная А. М., 16 лет, находилась в клинике с жало­
бами на чувство заложенности в груди, наличие кашля с 
трудноотделяемой гнойной мокротой, повышение температуры 
до 38 °С, слабость, потливость, быструю утомляемость.

Рис. 2. Сцинтиграммы сразу же после ингаляции радиофарм­
препарата и через 2 часа: А — в норме, Б — у больной А. М.



Рис. 3. Цилиарная активность в виде кривой на экране осцил­
лографа за 0,25 сек: А — у больной А. М., Б — в норме.

Со слов матери, с рождения отмечает частые бронхиты с 
наличием трудноотделяемой мокроты. В дальнейшем частые 

$  простудные заболевания всегда сопровождались обострением 
хронического бронхита. Уже в постнатальном периоде при­
бегали к использованию дренажного положения для облег­
чения экспекторации. В течение всей жизни применяла 
отхаркивающие травяные сборы и дыхательную гимнастику. 
Родители и ближайшие родственники больной здоровы, за 
исключением брата. Учитывая большое количество описаний 
случаев П Ц Д  в семьях, где имеет место близкородствен­
ный брак, следует отметить полное исключение последнего 
в нашем наблюдении, так  как мать больной русская, а отец 
арабского происхождения.

Объективно: больная нормального телосложения, внутрен­
ние органы расположены обычно, при перкуссии легочный 
звук не изменен, при аускультации определяется большое 
количество сухих рассеянных хрипов над всеми легочными 
полями. Рентгенологически бронхолегочный рисунок резко 
усилен за счет бронхиального и сосудистого компонентов, 

£  корни расширены, малоструктурны, еинусы свободны (рис. 1). 
При исследовании функции внешнего дыхания отмечается 
обструкция на уровне бронхов среднего калибра. В клини­
ческом анализе крови — ускорение СОЭ до 20 мм/час. При 
исследовании крови выявлено снижение содержания иммуно­
глобулина А до 48 мг% (при норме 200—250 мг% ). При 
бактериологическом исследовании мокроты был выявлен золо­
тистый стафилококк. Исследование М Ц Т (рис. 2) выявило 
резкое снижение показателей — до 1,6 % для правого легкого 
и 1,5% для левого (при норме 48 ,3±4 ,7  % ).  При исследо­
вании ЦА — движения ресничек отсутствовали (рис. 3). При 
электронной микроскопии — ультраструктура ресничек не 
изменена (рис. 4).

Учитывая полученные данные, больной впервые был 
поставлен диагноз П Ц Д . Включение в комплексную терапию 
мероприятий, направленных на улучшение М ЦТ (специаль­
ные дыхательные упражнения с использованием дренажных 
положений, отхаркивающие препараты), дало отчетливый те­
рапевтический эффект, ранее отсутствовавший на фоне анти­
бактериального лечения.

Учитывая данные анамнеза, был обследован брат боль­
ной А. С., 11 лет, который такж е болен с момента рожде- 

$  ния. У него частые простудные заболевания всегда осложня­
лись обострением хронического бронхита, такж е в постнаталь­
ном периоде использовали дренажное положение, а в даль-

Рис. 4. Неизмененная ультра структур а ресничек мерцатель­
ного эпителия на поперечном срезе при электронной микро­

скопии у больной А. М.

нейшем дыхательную гимнастику и отхаркивающие сборы с 
целью облегчения экспекторации. Обследование больного 
проводилось в период ремиссии. Объективно: больной нор­
мального телосложения, внутренние органы расположены 
обычно, при перкуссии легочный звук не изменен, при 
аускультации — единичные сухие хрипы, клинический анализ 
крови без изменений. При иммунологическом обследовании 
выявлено снижение содержания иммуноглобулина М до 
108 мг% (при норме 150—200 мг% ), а также снижение 
количества Т-лимфоцитов до 42 % (при норме — больше 
56 % ).  При исследовании ЦА — движения ресничек не было. 
При электронной микроскопии — ультраструктура ресничек не 
изменена.

На основании анамнеза, клинических данных и данных 
обследования больному также был поставлен диагноз ПЦД.

Таким образом, данное наблюдение двух боль­
ных с П Ц Д  в одной семье является описанием 
семейного случая  П Ц Д  без s i tu s  v iscerum  inversus. 
Подобный случай описан С. Ю. Кагановым и 
Н. Н. Розиновой (1991), но в представленном 
ими случае  имел место кровнородственный брак.

Описанный нами клинический случай еще раз 
подтверж дает  аутосомно-рецессивный путь насле­
д ования синдрома П Ц Д , а та к ж е  отсутствие обли- 
гатности признака  обратного располож ения 
внутренних органов и возможность сохранения 
неизменной ультраструктуры ресничек мерцатель-



ного эпителия при полностью наруш енной ф унк­
ции последнего.

Кроме того, описанный случай  позволяет  та к ж е  
подчеркнуть в аж н о сть  вклю чения в комплексную 
терапию  данного  з а б о л е в ан и я  мероприятий, н а ­
правленных на улучш ение М Ц Т , в том числе 
специальны х д ы хательны х упраж нений  с ф орси ­
рованны м выдохом и муколитических препаратов, 
и абсолю тное противопоказание  к применению 
препаратов , под авл яю щ их  каш левой  рефлекс, так  
как  каш ел ь  я вл яе тс я  основным компенсаторным 
м еханизмом наруш ений М Ц Т  при первичной 
цилиарной дискинезии.
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З л окач ественная  м езотелиома перикарда  я в л я ­
ется редкой опухолью серозных оболочек [5]. 
По данным  Ц. НШ егсЫ (1983) эта л о к ал и зац и я  
встречается лиш ь в 0,7 % наблюдений. К ак  п р а ­
вило, опухоль п о р а ж а е т  людей среднего возраста , 
хотя описаны отдельные ее наблю дения в детском 
и пожилом возрасте  [9].

В связи с тем, что клиническая сим птом атоло­
гия этого заб олев ан и я  р а зр а б о т а н а  недостаточно, 
п риж изненная  диагностика его трудна, по л и т е р а ­
турным данным — лиш ь в 22 % случаев [14]. 
В больш инстве сообщений опухоль расц ен и валась  
как  воспалительное или сосудистое заб олеван и е  
сердца, и диагноз  зап о зд ал о  ставился  л иш ь во 
время диагностической торакотомии или на осно­
вании данных аутопсии [7, 13].

Тем не менее, частыми клиническими п рояв­
лениями злокачественной мезотелиомы перикарда 
считаю тся необъяснимый кардиалгический синд­
ром, развитие экссудативного перикардита с м ас ­
сивным накоплением геморрагического выпота и 
прогрессирование неподдаю щ ейся терапии сердеч­
ной недостаточности [2, 4 ] .  С им птоматика в з н а ­
чительной степени определяется  инвазией опухо­
ли в окруж аю щ ие ткани и органы. Возмож но 
прорастание миокарда, стенки аорты и легочной 
артерии, легкого [1].  М етастазирование  опухоли 
встречается в 25 % наблю дений [10]. Сообщ алось  
о м етастазировании  в лим ф оузлы  средостения и 
забрю ш инного пространства, плевру, легкие, ви-

лочковую  ж елезу , печень, почки, поджелудочную 
ж елезу , надпочечники. Л имф огенны й путь мета- 
стази рован и я  преобладает  над  гематогенным, ме­
тастазы  за  пределы грудной полости редки [2, 13]. 
О писаны м ассивная  опухолевая  микроэмболия ле­
гочных сосудов, с о п р о в о ж д а в ш а я с я  прогресси­
рующей дыхательной недостаточностью, синдром 
сдавления верхней полой вены в результате  про­
растан и я  опухоли и сдавления  сосудистого пуч­
ка конглом ератам и  лим ф оузлов, сод ерж ащ и х  ме- г 
тастазы  [3, 6 ] .

В диагностике злокачественной мезотелиомы пе­
ри кард а  больш ую  ценность имеют такие  неинва­
зивные методы, как  эхокардиограф ия , компьютер­
ная  том ограф ия , м агнитно-резонансная  томогра­
ф ия [8, 11].  П ридается  значение и другим рентге­
нологическим методикам, вклю чая  пневмопери- 
кардиум и ангиокардиограф ию . Н аиболее досто­
верными признаю тся пункция полости перикар­
д а  с цитологическим исследованием экссудата  и 
биопсия перикарда [2].

К сож алению , возмож ности радикального  опе­
ративного лечения злокачественны х мезотелиом 
перикарда ограничиваю тся  поздней диагностикой, 
а специфической терапии пока не существует. 
Х имиотерапия этих опухолей м алоэф ф ективна , но 
при экссудативном перикардите возм ож но при­
менение цитостатических и склерозирую щ их пре­
п аратов  [13]. Л у ч е в а я  терапия  д ает  лиш ь вре-


