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Проблема хронических неспецифических за-

болеваний легких имеет не только большое 

медицинское, но и социальное значение. Многие 

из этих болезней, начавшись в детстве, приводят к 

ограничению трудоспособности у больных в зре-

лом возрасте. Особенности течения хронических 

заболеваний легких, их клинико-функциональная 

трансформация в различные возрастные периоды 

и исходы находятся на стыке интересов педиатров 

и терапевтов.

Специальный интерес в этом плане представ-

ляют проспективные и ретроспективные исследо-

вания, касающиеся врожденных и наследственных 

заболеваний легких, в частности синдрома Картаге-

нера. Синдром Картагенера, как известно, относит-

ся к генетически детерминированным состояниям с 

преимущественно аутосомно-рецессивным типом 

наследования и рассматривается как основная фор-

ма первичной цилиарной дискинезии [1—4].

Имеющиеся в литературе сведения об исходе 

первичной цилиарной дискинезии неоднознач-

ны. Некоторые авторы считают, что хронический 

бронхолегочный процесс у этих больных прогрес-

сирует, нарастают явления дыхательной недоста-

точности [5, 6]. В то же время A. Ellerman и Н. Bis-

gaard [7], A. Bush и С. О’Callaghan [8] на основании 

результатов проспективного исследования не об-

наружили прогрессирования процесса и отмечали 

стабильность функциональных показателей. Ана-
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Представлены результаты отдаленных (более 10 лет) наблюдений  больных с синдромом Картагенера. Показано, что при 
современных методах адекватной консервативной терапии эта патология не имеет тенденции к прогрессированию. Прогноз 
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логичной точки зрения придерживается О.Ф. Лу-

кина [9]. В литературе встречаются публикации 

о больных с синдромом Картагенера, достигших 

старческого возраста [10, 11].

Характеристика детей и методы исследования

Представлены результаты отдаленных наблюде-

ний 35 больных с синдромом Картагенера (situs 
viscerum inversus, поражение легких и носоглотки). 

Длительность наблюдения была не менее 10 лет, а 

в половине случаев (18 больных) — 15—30 лет. К 

моменту отдаленного катамнестического наблю-

дения большинство больных (23 человека) были 

старше 25 лет, при этом возраст 5 из них составлял 

35—43 года. Динамика клинических проявлений и 

исходы болезни оценивались по результатам кон-

сультативного осмотра, обследования больных в 

педиатрических и терапевтических клиниках, в ча-

сти случаев — по данным анкетирования.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЯ

Бронхолегочная патология, как правило, проявля-

лась уже в первые дни жизни ребенка и обычно рас-

сматривалась в родильном доме как внутриутроб-

ная пневмония или пневмония новорожденного. 

Вместе с тем обратное расположение внутренних 

органов было диагностировано при рождении 

лишь у 4 детей. Истинный диагноз «синдром Кар-

тагенера» обычно (у 24 больных) устанавливался к 

6—10 годам.

Клиническая симптоматика была достаточно 

типичной и свидетельствовала о тотальности по-
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ражения респираторного тракта. Больных бес-

покоил влажный кашель с отделением гнойной 

мокроты. Обострения бронхолегочного процесса 

отмечались по несколько раз в год. Нередко про-

цесс имел непрерывнорецидивирующее течение. 

Физикальные изменения были ярко выражены. 

Как правило, прослушивалось множество разно-

калиберных влажных хрипов. Многие дети отста-

вали в физическом развитии. У наиболее тяжелых 

больных отмечалось утолщение ногтевых фаланг 

пальцев («барабанные палочки»), изменение фор-

мы ногтей («часовые стекла»).

В клинической картине синдрома Картагенера 

большое значение имеет поражение носоглотки. 

Почти у всех больных уже с первого года жизни 

отмечалось затруднение носового дыхания, бес-

покоили слизисто-гнойные выделения из носа. 

Наиболее часто, по нашим данным, поражались 

верхнечелюстные пазухи. У детей младшего воз-

раста наблюдались повторные рецидивы острого 

отита, у детей старшего возраста — хроническое 

воспаление среднего уха.

Мы, как и М.Б. Керимов [12], убедились в том, 

что при синдроме Картагенера характер морфоло-

гических изменений в легких неоднозначен. Брон-

хологические исследования показали, что бронхо-

эктазы не являются облигатным признаком этого 

синдрома. У многих наблюдавшихся нами детей 

(8 больных) имел место деформирующий бронхит 

или хронический бронхит без структурной дефор-

мации бронхов. Воспаление слизистой оболочки 

бронхов обычно носило гнойный или катарально-

гнойный характер.

Анализ результатов отдаленных наблюдений 

показал, что при современных методах адекватной 

консервативной терапии у больных с синдромом 

Картагенера, как правило, не наблюдается тенден-

ции к прогрессированию основного заболевания. В 

большинстве случаев наступила стабилизация со-

стояния, а у отдельных больных — его улучшение. 

Прогноз заболевания зависел, главным образом, 

от характера и распространенности морфологиче-

ских изменений в легких. Прогноз наиболее благо-

приятен у больных бронхитом без бронхоэктазии. 

У этого контингента больных (6 пациентов) было 

достигнуто клиническое улучшение состояния. 

Обострения воспалительного процесса возника-

ли реже и протекали легче. Уменьшился кашель, 

стихали воспалительные изменения в носоглотке. 

Нормализовались показатели функции внешнего 

дыхания.

У большинства же больных (27 пациентов) вос-

палительные изменения в легких и носоглотке с 

возрастом не нарастали. Однако пациентов про-

должал беспокоить кашель с отделением гнойной 

мокроты. Эндоскопически обычно сохранялись 

проявления диффузного катарально-гнойного 

эндобронхита. Клинические признаки дыхатель-

ной недостаточности отсутствовали. Показатели 

функции внешнего дыхания свидетельствовали о 

наличии умеренных обструктивных нарушений 

(величина объема форсированного дыхания ОФВ
1
, 

пиковая скорость выдоха находилась в пределах 

60—70% нормы, остаточный объем легких был уве-

личен до 130%).

Исключение составили лишь 2 больных с рас-

пространенными бронхоэктазами и кистами в 

легких, у которых с годами нарастали проявления 

дыхательной недостаточности, воспалительный 

процесс в легких носил непрерывнорецидивирую-

щий характер, у одного из этих пациентов наблю-

далось кровохарканье.

Следует подчеркнуть, что мы не отметили за-

висимости характера и локализации структурных 

бронхолегочных изменений от длительности те-

чения процесса и возраста больных. Бронхоэктазы 

можно было выявить у детей первых лет жизни, в то 

же время хронический бронхит без бронхоэктазов 

иногда диагностировался у детей старшего возрас-

та (14—16 лет). Более того, при повторных бронхо-

логических исследованиях не отмечено трансфор-

мации деформирующего бронхита в бронхоэктазы. 

Следовательно, деформирующий бронхит и брон-

хоэктазы при синдроме Картагенера являются 

различными морфологическими вариантами, а не 

стадиями процесса.

Согласно современным представлениям, в 

основе респираторной патологии при синдроме 

Картагенера лежит врожденный генетически де-

терминированный дефект строения ресничек мер-

цательного эпителия слизистой оболочки бронхов, 

приводящий к нарушению мукоцилиарного транс-

порта [1, 13, 14]. Фазово-контрастная микроскопия 

щеточного биоптата слизистой оболочки бронхов, 

проведенная у больных в различные возрастные 

периоды, не обнаруживала подвижных структур 

[15], иными словами, у пациентов имеется так 

называемый «синдром неподвижных ресничек». 

Неподвижность ресничек, как показали повтор-

ные исследования, была стабильной, что еще раз 

свидетельствует об органической природе данного 

феномена. Это подтверждается результатами элек-

тронной микроскопии щипкового биоптата слизи-

стой оболочки бронхов. У больных были обнару-

жены типичные для синдрома ультраструктурные 

дефекты аксонем ресничек: полное или частичное 

недоразвитие динеиновых ручек, отсутствие ра-

диальных спиц, изменение числа и транспозиция 

микротрубочек [14].

Важно подчеркнуть, что при длительном на-

блюдении и повторных исследованиях мы не 

обнаружили зависимости между клиническими 
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проявлениями заболевания, его исходами и ти-

пом ультраструктурного дефекта. Следовательно, 

не представляется возможным объяснить тот или 

иной клинико-морфологический вариант синдро-

ма Картагенера особенностями структуры аксонем 

ресничек.

Специального внимания заслуживает вопрос 

о репродуктивной функции больных с синдро-

мом Картагенера. Известно, что структурные из-

менения в жгутиках сперматозоидов и ресничках 

маточных труб аналогичны таковым в ресничках 

дыхательных путей. Это приводит к мужскому бес-

плодию и не исключает риск бесплодия у женщин 

при данной патологии [1, 13, 16, 17]. Среди наблю-

давшихся больных 16 пациентов достигли детород-

ного возраста и состояли в браке. Наши отдаленные 

наблюдения показали, что у женщин с синдромом 

Картагенера может сохраниться детородная функ-

ция. Однако это встречается достаточно редко. 

Только двое из десяти наших бывших пациенток 

имеют здоровых детей. У остальных восьми жен-

щин желаемая беременность за несколько лет за-

мужества не наступила.

Шесть мужчин женаты, из них 5 детей не име-

ют. Один из этих больных прошел обследование 

в Медико-генетическом центре РАМН, где была 

диагностирована олигоастенотератозооспермия 

как причина бесплодия при синдроме Картагенера 

(Л.Ф. Курило).

Один из больных сообщил о наличии в семье 

двух здоровых детей. Уточнить эти сведения не 

представляется возможным, поскольку пациент 

в настоящее время живет и работает за рубежом. 

В этой связи нельзя не заметить, что в литературе 

имеются описания больных с синдромом Картаге-

нера, у которых сохранена нормальная двигатель-

ная активность сперматозоидов [18].

В заключение следует заметить, что больные 

с синдромом Картагенера, достаточно тяжелой, 

полиорганной, генетически детерминированной 

патологией не являются фатально обреченными. 

Современная и систематическая консервативная 

терапия позволяет не только избежать драмати-

ческих исходов, предотвратить прогрессирование 

процесса, но и сохранить на достаточно высоком 

уровне социальную адаптацию больных. Среди на-

ших пациентов, достигших зрелого возраста, лица 

с высшим образованием — врачи, инженеры, эко-

номисты, ведущие активный образ жизни.
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