
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) – ред-

кое генетически детерминированное заболевание 

из группы цилиопатий, в основе которого лежит 

дефект ультраструктуры ресничек эпителия респи-

раторного тракта и аналогичных им структур, при-

водящий к нарушению их двигательной функции 

(коды по базе данных Orphanet (www.orpha.net) – 

244, 98861; по базе данных известных заболеваний 

с генетическим компонентом и генов, ответствен-

ных за их развитие, OMIM, «Менделевское насле-

дование у человека» (Online Mendelian Inheritance in 
Man; www.omim.org) – 242650, 244000). Характери-

зуется поражением всех отделов респираторного 

тракта с формированием хронического воспали-

тельного процесса, нарушением фертильности. 

Около половины пациентов с ПЦД имеют полное 

или неполное обратное расположение внутренних 

органов с различными вариантами гетеротаксии 

(код по OMIM – 244400) [1].

Эпидемиология
ПЦД не представлена в Международной класси-

фикации болезней 10-го пересмотра (МКБ-10) как 

отдельная нозологическая форма, используется код 

«Q32.4 – Другие врожденные аномалии бронхов». 

В настоящее время в мире действует МКБ-11, в ко-

торой заболеванию присвоен код «LA75.Y. Другие 

уточненные структурные аномалии развития легких. 

Первичная цилиарная дискинезия». Выделяют от-

дельные подтипы первичной цилиарной дискинезии: 

ПЦД, тип Картагенера [2], и ПЦД – пигментный 

ретинит [3, 4].

Распространенность ПЦД в мире составляет 

от 1 : 10 000 до 1 : 40 000 родившихся живыми мла-

денцев [1]. Широкая вариабельность частоты в раз-

личных исследованиях обусловлена как различиями 

в критериях диагностики, так и популяционными 

особенностями. Среди стран Европы самая высо-

кая распространенность на Кипре (1 : 9 000), а са-

мая низкая – в Эстонии и Болгарии (1 : 60 000) [5]. 

В Великобритании ПЦД встречается относительно 

чаще среди популяции выходцев из Южной Азии 

1 : 2 265 [6]. Среди детей с рекуррентными воспали-

тельными заболеваниями бронхолегочной системы 

5,6% составляют пациенты с ПЦД; среди пациентов 

с бронхоэктазами ПЦД выявляется у 7–30% [7].

Классификация
В настоящий момент общепринятой классифи-

кации ПЦД не существует. В РФ группой авторов 

предложен вариант классификации, представленный 

в табл. 1 [8].

Патогенез
В основе ПЦД лежит дефект ультраструктуры 

ресничек мерцательного эпителия респираторного 

тракта и аналогичных им структур (жгутиков спер-

матозоидов, ворсинок фаллопиевых труб, эпендимы 

желудочков и др.) [13]. Следует подчеркнуть, что этот 

генетический дефект касается аксонемы ресничек 

и (или) жгутиков, что приводит к поражению их дви-

гательной функции. Клетки, имеющие реснички или 

аналогичные структуры, обнаруживаются во многих 

системах организма: реснички участвуют в мукоци-

лиарном клиренсе, движении гамет, перемещении 

спинномозговой жидкости, сенсорной рецепции, 

функционировании почечного эпителия, форми-

ровании лево-правой асимметрии органов у млеко-

питающих (рис. 1).

ПЦД ассоциирована с патогенными вариантами 

во множестве генов, кодирующих различные струк-

турные компоненты ресничек, дефекты наследуются 

преимущественно по аутосомно-рецессивному типу 

[14]. В онлайн-базе OMIM (244400; 242650) к насто-

ящему времени указано 45 генетических локусов, 

участвующих в этиологии ПЦД. Тем не менее 20–

30% пациентов с подтвержденным диагнозом ПЦД 

не имеют идентифицируемых патогенных вариантов 

ни в одном из известных генов. Большинство ге-

нетических форм ПЦД наследуются по аутосомно-

рецессивному типу, за исключением FOXJ1-PCD 

(аутосомно-доминантный) и RPGR, PIH1D3 и OFD1 

(X-сцепленный) [15]. Генетическое исследование 

показало, что в небольшой группе пациентов, ко-

торым была проведена ДНК-диагностика, наибо-

лее часто при ПЦД встречались варианты в генах 

DNAH5 и HYDIN, а генетические варианты в DNAI1 

DNAH11, CCDC39, OFD1 регистрировались реже [16].
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Таблица 1. Клиническая классификация первичной цилиарной дискинезии (по Кондратьевой Е.И. и др., 2023 [8])

Форма

Характеристика бронхолегочных изменений

Проявления Осложнения****

Клиническая
Фаза и ак-
тивность 
процесса

Сте-
пень 
ДН***

Q32.4* LA75.Y**
ПЦД.
ПЦД с синдромом 
Зиверта–Карта-
генера (полный, 
неполный).
ПЦД с пигментным 
ретинитом ###

Респираторный дистресс-син-
дром в период новорожден-
ности.
Хронический обструктивный 
бронхит.
Бронхоэктазы (локализован-
ные и диффузные) с указанием 
локализации, распространен-
ности).
Пневмофиброз

Обострение, 
ремиссия####

.

Тип обо-
стрения: 
обострение 
хронического 
бронхита.
Пневмония 
(с указанием 
локализа-
ции). Сме-
шанный тип

I
II
III

Хронический (гнойный, 
полипозно-гнойный) ри-
носинусит.
Хронический экссудатив-
ный средний отит.
ВПС; ССН (степень).
Пороки развития почек.
Полиспления или аспле-
ния.
Пигментный ретинит.
Первичное мужское бес-
плодие с астенозооспер-
мией.
Женское бесплодие труб-
ного происхождения

Со стороны легких:
• абсцессы;
• ателектазы;
• пневмопиопневмото-

ракс;
• кровохарканье;
• кровотечение (легочное);
• аллергический бронхо-

легочный аспергиллез;
• легочная гипертензия.
Со стороны других органов:
• полипоз носа;
• двусторонняя кондук-

тивная тугоухость;
• внематочная беремен-

ность

Оценка по шкале-вопроснику PICADAR# Указать количество баллов 
(> 5)

Генотип (мутации генов, вызывающих ПЦД) Согласно международным 
базам данных##

Результаты электронной микроскопии (указываются дата и вид нарушений) Указать вид нарушений

Микробиологический статус (указывается дата первичного высева (выявления) ми-
кробного патогена (патогенов) и, если есть, последнего)

Указать микробный пато-
ген. Микробные ассоци-
ации

Примечание: ДН – дыхательная недостаточность; ПЦД – первичная цилиарная дискинезия; ВПС – врожденный порок сердца; ССН – сердечно-сосудистая 
недостаточность; PICADAR (PrImary CiliAry DyskinesiA Rule) – Предиктивная шкала для выявления симптомов первичной цилиарной дискинезии; * – согласно 
Международной классификации болезней (МКБ)-10; ** – согласно МКБ-11; *** – степень дыхательной недостаточности устанавливается согласно 
классификации [9]; **** – код МКБ рекомендуется использовать из соответствующих разделов; # – оценка по шкале-вопроснику PICADAR [18–20]; ## – данные 
на следующих сайтах: Exome Aggregation Consortium (http://exac.broadinstitute.org; дата обращения: 05.01.23); Genome Aggregation Database (http://gnomad.
broadinstitute.org; дата обращения: 05.01.23); Exome Variant Server (http://evs.gs.washington.edu/EVS; дата обращения: 05.01.23); 1000 Genomes Project (http://
browser.1000geno-mes.org/index.html; дата обращения: 05.01.23); dbSNP (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/snp; дата обращения: 05.01.23); dbVar (http://www.ncbi.nlm.
nih.gov/dbvar; дата обращения: 05.01.23); OMIM (http://www.omim.org; дата обращения: 05.01.23); Human Gene Mutation Database (http://www.hgmd.cf.ac.uk/ac/in-
dex.php; дата обращения: 05.01.23); Clin Var (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/clin-var; дата обращения: 05.01.23); Human Genome Variation Society (http://www.hgvs.org/
dblist/dblist.html; дата обращения: 05.01.23); DECIPHER (https://decipher.san-ger.ac.uk; дата обращения: 05.01.23); ### – данная форма сцеплена с X-хромосомой, 
вызвана мутациями в генах RPGR (20% всех случаев), PIH1D3 и OFD1; #### – обострение хронического бронхолегочного процесса при наличии ≥ 3 признаков 
согласно [12, 13].

Рис. 1. Строение аксонемы: A – cхематическое изображение; Б – поперечный срез через ресничку (по Кондратьевой Е.И. и др., 2022 [13])
Примечание: А – микротрубочка А; B – микротрубочка B; ПД1–ПД4 – периферические дуплеты № 1–4; аксонема нормальной морфологии; ПМ – 
плазматическая мембрана; НДР – наружные динеиновые ручки; ВДР – внутренние динеиновые ручки; РС – радиальные спицы; Ц – центральные 
микротрубочки; Н – нексиновые мостики; КЦ – центральная капсула, окружающая центральные микротрубочки; ПД1 – периферический дуплет 
№ 1, расположенный по центру между центральными микротрубочками.
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цилиарных нарушениях, обусловленных различны-

ми патологическими процессами, в т. ч. (и прежде 

всего) воспалительным процессом нижних и верх-

них дыхательных путей. У больных с хроническими 

воспалительными заболеваниями бронхолегочной 

системы выявляются значительные мембранные из-

менения. Деформация и утолщение ресничек, атро-

фия ресничек мерцательного эпителия с развитием 

на свободной поверхности мерцательного эпителия 

микроворсинок, объединение нескольких ресничек 

общей мембраной. Эти изменения являются след-

ствием воспалительного процесса, выраженность их 

зависит от активности воспаления. При вторичных 

цилиарных нарушениях не обнаруживаются дефекты 

строения ресничек.

Врожденные (генетически обусловленные) де-

фекты строения мерцательного эпителия, утрата ди-

неиновых ручек, обладающих АТФ-азной активно-

стью, нарушает движения ресничек, вплоть до пол-

ной их неподвижности или дисфункции. Отсутствие 

синхронных колебаний ресничек нарушает муко-

цилиарный транспорт и мукоцилиарный клиренс. 

Застой бронхиального секрета и наслоение инфек-

ции, в основном условно-патогенной (Pseudomonas 
aeruginosa и Achromobacter xylosoxidans у взрослых), 

Реснички (цилии) разделяются на 2 группы в со-

ответствии с их функцией: моторные и сенсорные. 

Реснички мерцательного эпителия респираторного 

тракта, клеток эпендимы желудочков, сперматозои-

дов и клеток семявыносящих путей и фаллопиевых 

труб, выполняют двигательную функцию. Основной 

компонент реснички / жгутика – аксонема, сложная 

осевая структура, состоящая из белковых микро-

трубочек, которые имеют структуру «9 + 2» (рис. 1). 

Также к группе двигательных относят реснички 

со структурой «9 + 0», утратившие центральную пару, 

но имеющие внутренние и наружные динеиновые 

ручки (реснички эмбрионального узла). Морфологи-

ческая сущность дефекта в его классическом вариан-

те сводится к утрате динеиновых ручек, радикальных 

мостиков, изменению числа и транслокации микро-

трубочек аксонем [17].

Имеются сообщения о достаточно большом коли-

честве различных цилиарных дефектов [18]. В Рос-

сийской Федерации цилиарные дефекты у пациентов 

представлены в основном нарушением наружных 

и внутренних диеновых ручек (табл. 2, рис. 2).

При описании патогенеза ПЦД не следует сме-

шивать представления о первичных генетически де-

терминированных цилиарных дефектах и вторичных 

Таблица 2. Характеристика изменений структуры ресничек при трансмиссионной электронной микроскопии у пациентов с первичной цилиарной 
дискинезией в Российской Федерации (по Николаевой Е.Д. и др., 2023 [19])

Результат

Изменены 
или от-

сутствуют 
наружные 

динеиновые 
ручки

Изменены 
или от-

сутствуют 
внутренние 
динеиновые 

ручки

Изменены или 
отсутствуют 
наружные и 
внутренние 
динеиновые 

ручки

Изменена или 
отсутствует 
центральная 
пара микро-

трубочек

Отсутствуют 
радиальные 

спицы

Изменены 
перифериче-
ские дуплеты 
микротрубо-

чек

Нормальная 
аксонема

Количество об-
разцов, n (%)

1 (2,5) 7 (17,9) 20 (51) 5 (12,8 ) 3 (7,6) 2 (5,1) 6 (15,3)

Рис. 2. Заключение элек-
тронной микроскопии 
биоптата слизистой носа: 
в аксонеме ресничек – от-
сутствие наружных и вну-
тренних динеиновых ручек 
(выполнено Е.Е. Брагиной)
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цесса. Заболевание может протекать по типу тяжелой 

бронхоэктатической болезни с частыми обострения-

ми, с отделением значительного количества гнойной 

мокроты, оральной крепитацией, одышкой. У па-

циентов с бронхитом без бронхоэктазов обострения 

воспалительного процесса в бронхолегочной системе 

не столь частые; эндоскопические изменения носят 

преимущественно катарально-гнойный характер, 

а одышка может отсутствовать. Патологии брон-

холегочной системы сопутствует поражение ЛОР-

органов – хронический ринит [22].

К основным проявлениям ПЦД у пациентов от-

носят хронические воспалительные заболевания 

верхних и нижних дыхательных путей, у взрослых, 

наряду с характерными для детского возраста сим-

птомами, прогрессируют жалобы и объективные 

признаки распространенных бронхоэктазий, а так-

создает основу формирования хронического вос-

паления и бронхоэктазий [20]. Врожденный дефект 

структуры ресничек касается всего респираторного 

тракта в целом и способствует формированию си-

нуситов и отитов.

Аналогичные динеиновые дефекты выявляются 

в жгутиках сперматозоидов, что приводит к их не-

подвижности. Отсутствие синхронного колебания 

ресничек в эмбриональном периоде связывают с на-

рушением ротации внутренних органов. Около поло-

вины пациентов с ПЦД имеют полную или неполную 

транспозицию внутренних органов с различными 

вариантами гетеротаксии [16, 17]. Клиническую 

симптоматику ПЦД определяет патология органов, 

выстланных мерцательным эпителием.

Клиническая картина
Клиническая картина ПЦД достаточно характер-

на и проявляется тотальным поражением респира-

торного тракта с ранней манифестацией. Клиниче-

ские проявления заболевания в разные возрастные 

периоды приведены в табл. 3.

Поражение легких в большинстве случаев дает 

о себе знать уже в первые дни жизни ребенка в виде 

пневмонии, ателектазов, острого респираторного 

дистресс-синдрома, нередко требующих интенсив-

ной терапии, длительной оксигенотерапии; у па-

циентов с синдромом Картагенера выявляется об-

ратное расположение внутренних органов в 50% 

случаев [21].

С первых дней жизни отмечают персистирую-

щую ринорею. У детей более старшего возраста, под-

ростков и взрослых наряду с постоянным влажным 

кашлем отмечаются повторные воспалительные за-

болевания дыхательных путей (бронхиты, пневмо-

нии), нередко процесс имеет непрерывно рециди-

вирующее течение. Характер и распространенность 

бронхолегочных изменений определяют тяжесть 

заболевания, выраженность воспалительного про-

Таблица 3. Клинические проявления первичной цилиарной дискинезии 
в разные возрастные периоды (по Кондратьевой Е. И. и др., 2022 [13])

Возраст Клинические проявления

Период 
новорожденности

• Пневмония, ателектазы легких;
• ринит:
• респираторный дистресс-синдром;
• пороки сердца;
• аномалии расположения органов

Детский возраст • Круглогодичный ринит;
• хронический / рецидивирующий отит, 

снижение слуха;
• полипоз носа;
• рецидивирующий синусит;
• рецидивирующий бронхит / пневмония;
• бронхоэктазы 

Подростки и 
взрослые

• Симптомы, характерные для детского 
возраста;

• бронхоэктазы;
• нарушения фертильности;
• внематочная беременность

Рис. 3. Синдром Картагенера: А – situs viscerum inversus (верхушка сердца направлена вправо, газовый пузырь желудка находится справа, 
печень – слева); Б – пневмосклероз и смешанные, в т. ч. ателектатические, бронхоэктазы (по Богорад А.Е. и др., 2019 [21])

А Б
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ремиссии заболевания. Проводят измерение часто-

ты биения ресничек (сiliary beat frequency – CBF) 

в сочетании с паттерном биения ресничек (ciliary 
beat pattern – CBP) [31]. ВСВМ отличается высокой 

чувствительностью, но низкой специфичностью 

и не может использоваться самостоятельно ни для 

подтверждения, ни для исключения диагноза ПЦД. 

Имеет диагностическое значение при использова-

нии совместно с оценкой клинических симптомов 

и другими специальными методами. Для повышения 

диагностической точности метода следует провести 

культивирование клеток мерцательного эпителия 

и оценить указанные выше параметры [35].

Трансмиссионная электронная микроскопия
Используется для оценки ультраструктурных де-

фектов аксонемы. После первоначального описания 

дефектов динеиновых ручек у пациентов с ПЦД ме-

тод трансмиссионной электронной микроскопии 

(ТЭМ) долгое время считался диагностическим «зо-

лотым стандартом» для данного заболевания.

ТЭМ доступна только в некоторых крупных 

научно-исследовательских лабораториях / инсти-

тутах. В 10–20% случаев у пациентов с диагнозом 

ПЦД, установленным с помощью других методов, 

в т. ч. молекулярно-генетического обследования, 

обнаруживается нормальная ультраструктура ак-

сонемы ресничек либо недиагностируемая ано-

малия [36, 37]. С учетом этого факта метод обла-

дает высокой специфичностью, но ограниченной 

чувствительностью. Наличие ультраструктурных 

дефектов достаточно для постановки диагноза и до-

полнительное обследование нецелесообразно. При 

отсутствии ультраструктурных дефектов, но при 

наличии четких клинических признаков следует 

продолжить обследование [31]. ТЭМ имеет 100%-

ную специфичность, но не всегда чувствительна: 

до 21% пациентов с ПЦД имеют нормальную уль-

траструктуру ресничек [38].

Молекулярно-генетическое исследование
На портале OMIM (www.omim.org) к настоящему 

времени указано 45 генетических локусов, участву-

ющих в реализации ПЦД. Тем не менее 20–30% лиц 

с хорошо охарактеризованной ПЦД не имеют иден-

тифицируемых патогенных вариантов ни в одном 

из известных генов [39, 40].

Рекомендовано проведение молекулярно-гене-

тического исследования пациентам с подозрением 

на ПЦД с целью верификации диагноза и установ-

ления конкретной генетической формы [39]. Диа-

гностически значимым считают выявление биал-

лельной мутации (гомозиготной или компаунд-ге-

терозиготной). На сегодняшний день отсутствуют 

исследования, указывающие на возможность при-

менения генетического обследования для установ-

ления диагноза. Вместе с тем при соответствующих 

технических условиях проведение генотипирования 

целесообразно для всех пациентов с ПЦД.

же нарушение фертильности (мужское бесплодие, 

эктопические беременности у женщин).

Патологии бронхолегочной системы сопутству-

ет поражение ЛОР-органов: хронический ринит, 

синусит, повторные отиты, постепенное снижение 

слуха. Распространенность и особенности микробио-

логического воспаления бронхолегочной системы 

определяют тяжесть болезни. Она может протекать 

с частыми обострениями, подъемами температуры 

тела до фебрильных цифр, мучительным кашлем 

с отделением значительного количества гнойной 

мокроты, оральной крепитацией, одышкой, т. е. на-

поминает обострение бронхоэктазий. В случаях, где 

бронхоэктазы не носят распространенный характер, 

проявления болезни представлены более умеренно.

При ПЦД у взрослых наиболее частыми возбуди-

телями инфекционного процесса являются Staphy-
lococus aureus и P. aeruginosa, а также и A. xylosoxidans 
[23]. По мере взросления пациентов увеличивается 

поражения придаточных пазух носа, что требует по-

стоянного контакта с ЛОР-специалистами и разра-

ботки тактики лечения. Наиболее частые осложне-

ния со стороны органов дыхания – кровохарканье 

и легочные кровотечение, нарастание дыхательной 

недостаточности. С возрастом у части пациентов 

прогрессирует кондуктивная тугоухость. Следует 

принять во внимание, что диагностика ПЦД нередко 

существенно запаздывает и болезнь диагностируется 

в период достаточно выраженных поражений орга-

нов дыхания [24]. Так, среди детей старшего возраста 

с бронхоэктазами не муковисцидозного происхож-

дения пациенты с ПЦД встречаются в 29% случаев 

[25]. Необходима не только осведомленность врачей 

о проблеме, но и четкая координация действий пе-

диатров, взрослых пульмонологов, генетиков, орга-

низаторов здравоохранения.

Лабораторные и инструментальные методы 
диагностики

Исследование уровня оксида азота 
в выдыхаемом назальном воздухе

В качестве скрининга на первом этапе диагно-

стики рекомендуется исследование назального ок-

сида азота (nNO) с помощью хемилюминесцентно-

го анализатора окиси азота в выдыхаемом воздухе: 

у большинства пациентов с первичной цилиарной 

дискинезией уровень nNO снижен [26–32]. При 

этом ~ 30% пациентов имеют нормальный результат, 

например больные с мутациями CCDC103, RSPH1 

[33, 34].

Высокоскоростной видеомикроскопический 
анализ

В качестве материала для высокоскоростного ви-

деомикроскопического анализа (ВСВМ; high-speed 
videomicroscopy analysis – HSVA, HSVMA) использу-

ют щеточные биоптаты слизистой оболочки носа, 

трахеи и/или бронхов, которые получают в период 
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(отомикроскопии) диагностируется острый средний 

отит [48, 49].

Рекомендуется проведение тональной пороговой 

аудиометрии [27, 50]:

• пациентам с отоскопическими признаками по-

ражения полостей среднего уха;

• при субъективном снижении слуха и/или появ-

лении ушного шума;

• до и после курса терапии аминогликозидами;

• при выявленной ранее тугоухости.

Оценка состояния органов репродуктивной 
системы и репродуктивной функции

Для взрослых пациентов мужского пола харак-

терны первичное бесплодие или сниженная фер-

тильность вследствие отсутствия или недостаточного 

количества (процентного содержания) подвижных 

сперматозоидов. Женщины с ПЦД могут иметь нор-

мальную фертильность, однако в некоторых случаях 

способность к репродукции снижена; отмечаются 

случаи внематочной беременности [51].

Спермиологическое исследование у мужчин
В качестве дополнительного лабораторного мето-

да диагностики и дифференциальной диагностики 

ПЦД / синдрома Картагенера у мужчин и мальчи-

ков-подростков (в возрасте ≥ 15 лет) применяют 

светооптическую микроскопию нативного эякулята 

[52–54]. Рекомендовано рассмотреть возможность 

проведения электронной микроскопии сперматозо-

идов для подтверждения диагноза при сомнительных 

результатах проведенного обследования (световая 

микроскопия, высокоскоростной видеомикроско-

пический анализ) с целью выявления ультраструк-

турных изменений аксонемы жгутиков [55].

Дифференциальная диагностика
Дифференциально-диагностический поиск дол-

жен включать: муковисцидоз; первичные иммуноде-

фицитные состояния; врожденные аномалии стро-

ения бронхиального дерева; бронхоэктазы другого 

происхождения; туберкулез легких; микобактериоз 

легких; бронхиальную астму; врожденные аномалии 

сердечно-сосудистой системы; идиопатический по-

липозный риносинусит; некоторые формы мужского 

и женского бесплодия, не связанные с ПЦД; цилио-

патии, которые могут быть проявлением других син-

дромов (Сениора–Лукена, Альстрема, Барде–Бидля) 

и протекать с респираторными проявлениями или 

без них, с обратным расположением внутренних ор-

ганов (гетеротаксией), поликистозом печени и/или 

почек, атрезией желчных путей, ретинопатией и др.

Принципы лечения
Цель терапии ПЦД – на максимально возможном 

уровне восстановить или поддержать нормальную 

функцию легких и слуха, что осуществимо при ран-

нем выявлении и активном лечении. Подход к те-

рапии пациента с ПЦД должен быть мультидисци-

Диагноз конкретной генетической формы ПЦД 

устанавливается у пробанда с вышеуказанными 

клиническими характеристиками и двуаллельны-

ми патогенными вариантами (или гетерозиготным 

патогенным вариантом в FOXJ1, или гемизиготным 

патогенным вариантом в RPGR, PIH1D3 и OFD1 

у мужчин), идентифицированными в одном из 

генов.

В силу генетической гетерогенности предпочти-

тельным является рассмотреть возможность всесто-

роннего геномного тестирования. Чаще всего ис-

пользуется секвенирование экзома; также возможно 

секвенирование генома. Известно, что протяженные 

делеции / дупликации характерны для вышепере-

численных генов ПЦД, что диктует необходимость 

3-го этапа.

Прочие инструментальные методы
Наряду со специальными диагностическими 

методами, позволяющими установить диагноз, ис-

пользуют методы инструментальной и лаборатор-

ной диагностики с целью оценки и динамического 

контроля состояния респираторной и сердечно-со-

судистой систем:

• рентгенография и компьютерная томография ор-

ганов грудной клетки и придаточных пазух носа;

• исследование функции внешнего дыхания;

• электрокардиография и эхокардиография;

• бронхоскопия.

Общеклинические лабораторные методы
Рекомендованы проведение общего разверну-

того анализа крови и определение С-реактивного 

белка у пациентов при подозрении на ПЦД и далее 

в процессе динамического наблюдения с целью кос-

венной оценки активности воспалительного про-

цесса [41, 42].

Микробиологическая диагностика
При ПЦД показано применение методов микро-

биологической диагностики для идентификации 

патогена(ов) и определения чувствительности выде-

ленной микрофлоры. Исследование проводится при 

первичной диагностике и в процессе динамического 

наблюдения (для контроля эффективности терапии) 

не реже 1 раза в 3–6 мес., по показаниям – чаще.

Определение чувствительности выделенной ми-

крофлоры к антибактериальным препаратам и ин-

терпретацию результатов исследования необходимо 

проводить в соответствии с актуальной версией реко-

мендаций по определению чувствительности микро-

организмов к антибактериальным препаратам или 

новых версий после их вступления в силу [43, 44].

Обследование ЛОР-органов
Рекомендуется выполнение передней риноско-

пии [45], у части пациентов (18%) – для диагности-

ки назального полипоза, который носит характер 

2-стороннего, диффузного [46, 47]. При отоскопии 
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Бронхолитическая терапия
Пациентам с ПЦД, у которых определяется об-

ратимая бронхиальная обструкция по данным спи-

рометрии (прирост объема форсированного выдоха 

за 1-ю с >12% после ингаляции бронхолитика), ре-

комендовано добавление препаратов с бронхоли-

тическим эффектом в ежедневной ингаляционную 

терапию с целью улучшения эвакуации мокроты [67]. 

В качестве бронхолитической терапии назначают 

следующие препараты:

• селективные β
2
-адреномиметики (сальбутамол);

• антихолинергические средства (ипратропия бро-

мид, тиотропия бромид);

• комбинированные препараты (адренергические 

средства в комбинации с антихолинергически-

ми – фенотерол + ипратропия бромид).

Оценка эффективности бронхолитической тера-

пии осуществляется по динамике клинической кар-

тины, данным физикального осмотра, результатам 

спирометрии [68].

Антибактериальная терапия
Наиболее частыми возбудителями при ПЦД яв-

ляются нетипируемая Haemophilus influenzae, Strep-
tococcus pneumoniae, S. aureus (в т. ч. MRSA), P. aerugi-
nosa. У детей P. aeruginosa встречается редко, однако 

с подросткового возраста влияние этого патогена 

на состояние больных ПЦД постепенно возрастает 

(табл. 4).

Антибактериальную терапию (АБТ) при обостре-

нии хронического бронхолегочного процесса целе-

сообразно проводить в соответствии с результатами 

микробиологического исследования респираторно-

го образца. При их отсутствии эмпирически могут 

назначаться аминопенициллины, в т. ч. ингибито-

розащищенные, и цефалоспорины II–III поколе-

ния. При нетяжелом обострении рекомендованы 

пероральные препараты; при тяжелом обострении, 

неэффективности стартовой пероральной АБТ, на-

личии сопутствующих заболеваний / состояний, 

нарушающих всасывание в желудочно-кишечный 

тракт, целесообразна стартовая внутривенная АБТ. 

Длительность АБТ обычно составляет 2–3 нед. Ре-

комендации по режиму дозирования представлены 

в табл. 5 [27, 69–71].

АБТ проводится всем больным ПЦД с хрониче-

ской инфекцией P. aeruginosa независимо от наличия 

и выраженности симптомов. Режимы терапии в целом 

соответствуют таковым при муковисцидозе и бронхо-

эктазах, не связанных с муковисцидозом [71]. Препа-

ратами 1-й линии первичном выявлении P. aeruginosa 

являются ингаляционные антибактериальные пре-

параты (АБП) – тобрамицин, колистиметат натрия 

и др. (табл. 4). В качестве терапии 1-й линии также 

назначают ципрофлоксацин. При обострении за-

болевания и распространенных бронхоэктазах с це-

лью эрадикации применяют внутривенную терапию 

антисинегнойный β-лактам с подтвержденной ак-

тивностью in vitro ± аминогликозид курсом 14 дней 

плинарным в связи с полиорганностью поражений. 

Рандомизированных исследований лечения ПЦД 

не проводилось, поэтому рекомендации по терапии 

основаны на доказательствах низкого уровня или 

экстраполированы из руководств по кистозному фи-

брозу (муковисцидозу).

Основными задачами терапии являются:

● максимально возможное предупреждение про-

грессирования и / или развития бронхоэктазов;

● восстановление / сохранение нормальной легоч-

ной функции;

● восстановление / сохранение носового дыхания 

и слуха;

● обеспечение максимально высокого качества 

жизни пациента;

● предупреждение и лечение обострений хрониче-

ского инфекционно-воспалительного процесса 

респираторного тракта и хронического среднего 

отита.

Консервативное лечение ПЦД включает в себя:

● муколитическую терапию, прежде всего инга-

ляции с гипертоническим раствором 7%-ного 

хлорида натрия;

● дренирование бронхиального дерева и лечебную 

физкультуру;

● бронхолитическую терапию при необходимости;

● противовоспалительную терапию;

● антимикробную терапию.

Муколитическая терапия
Муколитическая терапия у пациентов с ПЦД 

применяется в индивидуальном порядке с целью 

улучшения реологических свойств мокроты и облег-

чения ее эвакуации. Предпочтение отдается инга-

ляционному введению муколитиков. Перед ингаля-

цией муколитика желательно провести ингаляцию 

бронхолитиков. Все способы разжижения мокроты 

необходимо комбинировать с удалением ее из дыха-

тельных путей, используя методы кинезитерапии.

В клинической практике для муколитической 

терапии используется 3–7%-ный гипертонический 

раствор хлорида натрия в качестве монотерапии 

и/или с 0,1%-ным гиалуронатом натрия [56–61]. 

Применяется ингаляционно через небулайзер 

по 5 мл 2 раза в день, улучшает клиренс дыхатель-

ных путей и является базисной терапией с быстрым 

муколитическим эффектом. У детей младшего воз-

раста рекомендуется применять 3%-ный гиперто-

нический раствор хлорида натрия, в т. ч. для на-

зального душа.

Назначение ацетилцистеина показано пациентам 

с ПЦД только при использовании аминогликозидов 

с целью профилактики снижения слуха. Препарат 

не рекомендован пациентам с ПЦД для применения 

с муколитической целью в связи с отсутствием до-

казательств эффективности [62–64].

Применение препарата дорназы альфа у паци-

ентов с ПЦД в настоящее время не рекомендуется 

[65, 66].
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Таблица 4. Рекомендации по антибактериальной терапии обострений хронической бронхолегочной инфекции при первичной цилиарной дис-
кинезии (по Pasteur M.C. et al., 2010 [69], Brodt A.M. et al., 2014 [70])

Возбудитель Нетяжелое обострение 
(предпочтительно амбулаторное лечение)

Тяжелое обострение 
(лечение в стационаре)

Начальная эмпирическая 
терапия*

Амоксициллин
Амоксициллин + клавулановая кислота
Цефуроксим аксетил
Доксициклин**
Левофлоксацин***

Ампициллин
Амоксициллин + клавулановая кислота
Ампициллин + сульбактам
Цефотаксим
Цефтриаксон
Цефтаролин
Цефепим
Левофлоксацин***

Этиотропная терапия

H. influenzae

Ампициллин-Ч Амоксициллин Ампициллин

Ампициллин-Р Амоксициллин + клавулановая кислота
Доксициклин***
Цефиксим
Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***

Амоксициллин + клавулановая кислота
Ампициллин + сульбактам
Цефотаксим
Цефтриаксон
Цефтаролин
Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***

S. pneumoniae

Пенициллин-Ч Амоксициллин
Азитромицин#

Кларитромицин#

Ампициллин

Пенициллин-Р Амоксициллин (высокая доза)
Линезолид
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***

Цефтаролин
Цефотаксим
Цефтриаксон
Линезолид
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***

M. catarrhalis Амоксициллин + клавулановая кислота
Цефиксим
Азитромицин#

Кларитромицин#

Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин3

Амоксициллин + клавулановая кислота
Ампициллин + сульбактам
Цефотаксим
Цефтриаксон
Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***

S. aureus

MSSA Амоксициллин + клавулановая кислота
Клиндамицин
Цефалексин
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***
Цефуроксим аксетил

Оксациллин
Цефазолин
Линезолид

МRSA Линезолид
Котримоксазол

Линезолид
Цефтаролин
Ванкомицин
Телаванцин

P. aeruginosa Ципрофлоксацин*** Цефтазидим
Цефепим
Пиперациллин + тазобактам
Меропенем
Имипенем
Дорипенем
Биапенем
Цефтазидим + авибактам
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Возбудитель Нетяжелое обострение (предпочтительно 
амбулаторное лечение) Тяжелое обострение (лечение в стационаре)

Цефталозан + тазобактам
±
Амикацин##

Гентамицин##

Тобрамицин##

Фосфомицин
Азтреонам
Полимиксин В
Колистиметат натрия

Enterobacterales Цефиксим Цефотаксим

БЛРС– Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***

Цефтриаксон
Цефепим
Ципрофлоксацин***
Левофлоксацин***
Моксифлоксацин***

БЛРС+ Эртапенем ±

Карбапенемаза– Меропенем
Имипенем
Дорипенем
Цефтазидим + авибактам
Пиперациллин + тазобактам###

Цефепим + сульбактам###

Карбапенемаза+ Цефтазидим ± авибактам ± азтреонам
Тигециклин (высокая доза)

Цефтазидим + авибактам ± азтреонам
Тигециклин (высокая доза)
Полимиксин В ± фосфомицин
Колистиметат натрия ± фосфомицин

S. maltophilia Котримоксазол
Тигециклин
Миноциклин
Левофлоксацин

Комбинация 2 из нижеперечисленных препаратов:
• котримоксазол;
• тигециклин;
• левофлоксацин;
• цефтазидим + авибактам

Achromobacter spp.^ Котримоксазол
Колистиметат натрия (ингаляционно)
Цефтазидим

Комбинация 2 или 3 из нижеперечисленных 
препаратов (не назначать > 1 β-лактамного АБП):
• пиперациллин + тазобактам;
• меропенем;
• котримоксазол;
• цефтазидим;
• цефепим;
• тигециклин;
• полимиксин В;
• колистиметат натрия;
• левофлоксацин

B. cepacia complex Котримоксазол
Доксициклин
Миноциклин
Цефтазидим
Меропенем
Дорипенем
Цефтазидим + авибактам

Котримоксазол
Цефтазидим
Меропенем
Дорипенем
Цефтазидим + авибактам

Примечание: БЛРС – β-лактамазы расширенного спектра действия; МRSA (Methicillin-Resistant Staphylococcus aureus) – метициллин-резистентный золотистый 
стафилококк; MSSA (Methicillin-Susceptible Staphylococcus aureus) – метициллин-чувствительный золотистый стафилококк; * – помимо клинической тяжести, 
выбор стартовой антибактериальной терапии определяется результатами культурального исследования респираторных образцов (мокрота, бронхоальвеолярный 
лаваж и др.), локальными данными чувствительности ключевых возбудителей к антибактериальным препаратам и предшествующим ответом на антибактери-
альную терапию; необходима консультация клинического фармаколога, если в анамнезе имеется гиперчувствительность к антибактериальным препаратам или 
серьезные НЛР при назначении антибактериальных препаратов, а также высокий риск значимых лекарственных взаимодействий; ** – доксициклин применя-
ется только у взрослых и детей ≥ 8 лет; необходимо учитывать, что в России повсеместно отмечается высокий уровень резистентности S. pneumoniae к доксици-
клину; *** – ципрофлоксацин разрешен детям ≥ 5 лет, левофлоксацин / моксифлоксацин – лицам ≥ 18 лет; # – назначаются только при известной чувствитель-
ности возбудителя; ## – убедительных доказательств преимуществ комбинированной антибактериальной терапии не получено; комбинация назначается при 
недостаточной эффективности монотерапии, при выявлении поли- и панрезистентных изолятов P. aeruginosa; ### – только при выявлении E. coli; ^ – реальная 
эффективность и влияние на исходы различных режимов антибактериальной терапии при инфекциях, вызванных Achromobacter spp., не установлена.

Таблица 4. Окончание
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Таблица 5. Режим дозирования и особенности применения системных антибактериальных препаратов при обострении первичной цилиарной 
дискинезии

Наименование АБП Взрослые Дети Комментарии

Азтреонам 8 г в/в в 3–4 введения > 9 мес. – 2 г (90–120 мг/кг); 
> 2 лет – 150–200 мг/кг в/в 
в 3–4 введения

Противопоказан детям до 9 мес.††

Азитромицин† 0,5 г внутрь 1 раз в день 10 мг/кг внутрь 1 раз в день Таблетки 125 мг противопоказаны 
детям до 3 лет, суспензия для 
приема внутрь – детям до 6 мес.

Амикацин† 15–20 мг/кг в сутки в/в 1 раз 
в день*

15–20 мг/кг в сутки в/в 1 раз 
в день*

–

Амоксициллин† 1,5 г внутрь в 3 приема; 3 г внутрь 
в 3 приема (высокая доза)

80–90 мг/кг внутрь в 2–3 приема 
(высокая доза)

–

Амоксициллин+ клавула-
новая кислота†

1,5 г внутрь в 3 приема или 0,875 г 
внутрь в 2 приема (расчет по амок-
сициллину); 3,6–4,8 г в/в 
в 3–4 введения

80–90 мг/кг внутрь в 2–3 приема 
(расчет по амоксициллину, высо-
кая доза); 100 мг/кг в/в в 4 вве-
дения. Дозировка клавулановой 
кислоты ≤ 10 мг/кг в сутки. При 
превышении добавить незащи-
щенный амоксициллин

Суспензия для приема внутрь 
противопоказана детям до 3 мес., 
таблетки диспергируемые – детям 
до 2 лет, таблетки, покрытые пле-
ночной оболочкой, – детям 
до 12 лет и с массой тела < 40 кг

Ампициллин† 8 г в/в, в/м в 4 введения 100–200 мг/кг в/в, в/м в 4 введе-
ния

–

Ампициллин+сульбактам† 4,5–9,0 г в/в, в/м в 3 введения 150–300 мг/кг в/в, в/м в 4 введе-
ния

–

Биапенем 1,2 г в/в в 2 введения – Противопоказан детям до 18 лет††

Ванкомицин† 15–20 мг/кг в/в в 2–4 введения** 40 мг/кг в/в в 2–4 введения –

Гентамицин 3–5 мг/кг в сутки в/в 1 раз в день* 3–5 мг/кг в сутки в/в 1 раз в день* –

Доксициклин† 0,2 г внутрь в 2 приема* 4 мг/кг внутрь в 2 приема 0 Противопоказан детям до 8 лет††

Дорипенем 1,5–3,0 г в/в в 3 введения (воз-
можна продленная инфузия)

– Противопоказан детям до 18 лет††

Имипенем + циластатин† 2–4 г (по имипенему) в/в 
в 3–4 введения 

60–100 мг/кг (по имипенему) в/в 
в 4 введения

Противопоказан детям до 3 мес.

Кларитромицин† 1 г внутрь в 2 приема
0,5 г внутрь 1 раз в день (лекар-
ственная форма с замедленным 
высвобождением)

15 мг/кг внутрь в 2 приема Противопоказан детям до 6 мес. 
Таблетки противопоказаны детям 
до 12 лет††

Клиндамицин† 1,8 г внутрь в 4 приема; 1,8–2,7 г 
в/в в 3–4 введения

30–40 мг/кг внутрь в 3–4 приема 
или в/в в 3–4 введения

Раствор для в/в введения противо-
показан детям < 3 лет, капсу-
лы – детям < 8 лет и массой тела 
< 25 кг††

Колистиметат натрия 9 млн МЕ в/в 1-я доза, далее 
9 млн МЕ в 2 введения

Дети с массой тела ≤ 40 кг – 
75 000–150 000 МЕ/кг в/в в 2 
введения

Противопоказан детям до 6 лет††

Котримоксазол† 320 мг (по триметоприму) внутрь 
или в/в в 2 введения

6–10 мг/кг (по триметоприму) 
внутрь или в/в в 2 введения

Суспензия для приема внутрь 
противопоказана детям до 6 нед., 
таблетки и раствор для инфузий – 
детям до 3 лет††

Левофлоксацин† 1 г внутрь в 2 приема; 1 г в/в 
в 2 введения

От 6 мес. до 5 лет – 16–20 мг/кг 
в 2 введения; ≥ 5 лет – 10 мг/кг 
1 раз в день внутрь или внутривенно

Противопоказан детям до 18 лет††

Линезолид† 1,2 г внутрь в 2 приема или 1,2 г 
в/в в 2 введения

30 мг/кг в/в в 3 приема или 
30 мг/кг в/в в 3 введения (дети 
до 12 лет)

У детей ≥ 12 лет режим дозирова-
ния как у взрослых

Меропенем† 3–6 г в/в в 3 введения (возможна 
продленная инфузия)

60–120 мг/кг в 3 введения (воз-
можна продленная инфузия)

Противопоказан детям до 3 мес.
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Наименование АБП Взрослые Дети Комментарии

Миноциклин 200 мг внутрь первая доза, далее 
200 мг в 2 приема

4 мг/кг внутрь 1-я доза, далее 
4 мг/кг в 2 приема

Противопоказан детям до 8 лет††

Моксифлоксацин† 0,4 г внутрь или в/в 1 раз в день Подросткам 400 мг внутрь или 
в/в 1 раз в день

Противопоказан детям до 18 лет††

Оксациллин† 8–12 г в/в в 4 введения 150–200 мг/кг в/в в 4 введения –

Пиперациллин + тазо-
бактам

12 г + 1,5 г в/в в 3–4 введения 
(возможна продленная инфузия)

300 мг + 37,5 мг/кг в/в в 3–4 
введения (возможна продленная 
инфузия)

Противопоказан детям до 2 лет††

Полимиксин В† 1,5–2,5 мг/кг в 2 введения 1,5–2,5 мг/кг в 2 введения (дети 
> 1 г); 1,5–4,0 мг/кг в 2 введения 
(дети ≤ 1 г)

–

Телаванцин† 10 мг/кг в/в 1 раз в день – Противопоказан детям до 18 лет††

Тигециклин† 100 мг 1-я доза, далее 100 мг в/в 
в 2 введения^

8–11 лет – 2,4 мг/кг в/в в 2 введе-
ния; ≥12 лет – как у взрослых

Противопоказан детям до 8 лет††

Тобрамицин† 3–5 мг/кг в сутки в/в 1 раз в день* 3–5 мг/кг в сутки в/в 1 раз в день* –

Фосфомицин† 12–16 г в/в в 3–4 введения (воз-
можна продленная инфузия)

200–400 мг/кг в/в в 3 введения 
(возможна продленная инфузия)

–

Цефазолин† 6 г в/в, в/м в 3 введения 100–150 мг/кг в/в, в/м в 3 введения –

Цефалексин† 2 г внутрь в 4 приема Дети >10 лет – 1–2 г внутрь 
в 4 приема; дети ≤ 10 лет – 
50–100 мг/кг внутрь в 4 приема

Капсулы 250 мг противопоказаны 
детям до 10 лет, таблетки 250 мг – 
детям до 7 лет††

Цефепим† 6,0 г в/в в 3 введения 100–150 мг/кг в/в в 3 введения Противопоказан детям до 2 мес. 

Цефепим + сульбактам† 4 г в/в в 2 введения 50–80 мг/кг в/в в 2 введения (рас-
чет по цефепиму). Дозировка суль-
бактама ≤ 80 мг/кг/сутки

Противопоказан детям до 2 мес. 

Цефотаксим† 3,0–8,0 г в/в, в/м в 3–4 введе-
ния***

100–150 мг/кг в/в, в/м в 3–4 вве-
дения

–

Цефтазидим† 6,0 г в/в, в/м в 3 введения 100–150 мг/кг в/в, в/м в 3 введения –

Цефтазидим + авибактам† 7,8 г в/в, в/м в 3 введения Детям с 3 мес. – 40 + 10 мг/кг каж-
дые 8 ч до 50 + 12,5 мг/кг каждые 
8 ч (максимальная дозировка – 
2 000 + 500 мг/кг)

Противопоказан детям до 3 мес.

Цефтаролина фосамил† 1,2 г в/в в 2 введения# < 2 мес. – 12 мг/кг, 2 мес. – 2 года 
– 16–20 мг/кг, > 2 лет – 24 мг/кг 
в/в в 2 введения

–

Цефтолозан + тазобактам† 4,5–9 г в/в в 3 введения 90–120 мг/кг в/в в 3 введения Противопоказан детям до 18 лет††

Цефтриаксон† 2,0–4,0 г в/в, в/м в 1–2 введения## 50–80 мг/кг в/в, в/м в 1–2 вве-
дения

–

Цефуроксим† 1 г внутрь в 2 приема 20–30 мг/кг внутрь в 2 приема Суспензия для приема внутрь 
противопоказана детям до 3 мес., 
таблетки – детям до 3 лет

Ципрофлоксацин† 1,5 г внутрь в 2–3 приема; 
0,8–1,2 г в/в в 2–3 введения

40 мг/кг в/в в 2 приема††; 20 мг/кг 
в/в в 3 введения††

Противопоказан детям до 18 лет, 
с МВ – до 5 лет††

Эртапенем† 1 г в/в или в/м 1 раз в день### 3 мес. –13 лет – 15 мг/кг 2 раза 
в сутки (≤ 1г в сутки); ≥ 13 лет – 
1 г 1 раз в день

Противопоказан детям до 3 мес.

Примечание: АБП – антибактериальный препарат; в/в – внутривенно; в/м – внутримышечно; МВ – муковисцидоз; * – с точки зрения соотношения польза / 
риск однократное введение всей суточной дозы является предпочтительным, но допустимо деление суточной дозы на 2–3 введения; ** – при минимальной 
подавляющей концентрации ≥ 1,5 мкг / мл обосновано увеличение суточной дозы у взрослых до 3–4,5 г; *** – при выявлении пенициллин-резистентных 
S. pneumoniae целесообразно назначать в дозе ≥ 6 г в сутки; # – при выявлении MRSA более эффективно увеличение дозы до 600 мг 3 раз в сутки; ## – при 
выявлении пенициллин-резистентных S. pneumoniae целесообразно назначать в дозе ≥ 4 г в сутки; ### – при тяжелых инфекциях целесообразно рассмотреть 
увеличение суточной дозы до 2 г (1 г каждые 12 ч); ^ – при тяжелых инфекциях, вызванных полирезистентными грамотрицательными возбудителями целесо-
образно увеличение дозы в 2 раза; † – препарат включен в Перечень жизненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов (Распоряжение Прави-
тельства РФ от 12.10.19 № 2406-р в ред. от 23.12.21 № 3781-р); †† – применение off-label, вне зарегистрированных в инструкции лекарственного средства пока-
заний, осуществляется по решению врачебной комиссии, с разрешения локального этического комитета медицинской организации (при наличии), с условием 
подписанного информированного согласия родителей (законного представителя) и пациента в возрасте старше 15 лет.

Таблица 5. Окончание
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тивным показал себя азитромицин. Оптимальная 

продолжительность терапии неизвестна; через 6 мес. 

целесообразна повторная оценка.

Организация оказания медицинской помощи
При оказании медицинской помощи пациентам 

с ПЦД необходимо использовать мультидисципли-

нарный подход, что обусловлено как тяжестью со-

стояния, так и поражением различных органов и си-

стем. Ведение пациентов с ПЦД предпочтительно 

проводить в специализированных центрах. Следует 

использовать стационарозамещающие технологии.

Динамическое наблюдение в амбулаторно-по-

ликлинических условиях при оказании первичной 

медико-санитарной помощи осуществляет участ-

ковый врач или врач-пульмонолог, которые прошли 

соответствующий тематический курс в рамках про-

грамм непрерывного медицинского образования, 

а также имеют опыт ведения пациентов с данной 

нозологией; консультации специалистов – по по-

казаниям с частотой, определяемой тяжестью со-

стояния пациента и имеющимися осложнениями 

болезни. Впервые диагностированные пациенты или 

пациенты с тяжелыми формами заболевания должны 

наблюдаться чаще (ежемесячно или 1 раз в 3 мес.), 

пациенты с легким или атипичным течением ПЦД 

могут наблюдаться реже (каждые 6–12 мес.).

Госпитализация проводится по показаниям 

в круглосуточный стационар (в пульмонологиче-

ское, инфекционное или иное отделение, в штате 

которого есть специалисты, имеющие опыт ведения 

пациентов с данной нозологией). Пациента госпи-

тализируют в палату с учетом подтвержденного ра-

нее микробиологического пейзажа (особенно для 

Р. aeruginosa, В. cepacia comрlex, MRSA, Achromobacter 

spp., нетуберкулезных микобактерий, хронический 

аспергиллеза), при возможности – индивидуальный 

бокс. В зависимости от состояния пациента срок 

госпитализации может составить от 4 до 21 дня.

Исходы и прогноз
Определяющими факторами являются свое-

временное установление диагноза и адекватная 

терапия. Прогноз зависит от объема и характера 

поражения легких и у большинства пациентов при 

правильном систематическом лечении и регуляр-

ном проведении реабилитационных мероприятий 

с последующим применением ингаляционного АБ 

(тобрамицин или колистиметат натрия) в течение 

4–12 нед. соответственно. Внутривенная антими-

кробная терапия может носить плановый характер 

(1 раз в 2–3–6 мес.) при хронической синегнойной 

инфекции. Терапия ингаляционным тобрамицином 

или колистеметатом натрия или их сочетанием носит 

постоянный круглогодичный характер.

При первичном выявлении Burkholderia cepacia 

complex и MRSA эрадикацию проводят при наличии 

симптомов и ухудшении течения заболевания. Вы-

бор АБТ соответствует режимам, применяющимся 

для лечения обострений, вызванных данными воз-

будителями [71].

Противовоспалительная терапия
Применение системной или ингаляционной те-

рапии глюкокортикостероидами у пациентов с ПЦД 

с противовоспалительной целью не рекомендовано 

ввиду отсутствия эффективности [74].

Рекомендовано назначение макролидов паци-

ентам с частыми обострениями в качестве проти-

вовоспалительных лекарственных средств с целью 

замедления прогрессирования снижения легочной 

функции [74–78]: азитромицин в дозировке 250 мг 

(пациентам с весом < 40 кг) и 500 мг (пациентам 

с весом ≥ 40 кг) через 2 дня на третий между при-

емами пищи. Длительность терапии индивидуальна 

у каждого больного.

Эффективность длительного применения макро-

лидов продемонстрирована у лиц с муковисцидозом 

и бронхоэктазами, не связанными с муковисцидо-

зом. При ПЦД такие данные остаются немногочис-

ленными. При принятии решения в пользу назна-

чения азитромицина необходимо взвесить риск не-

желательных лекарственных реакций, в т.ч. кардио-

токсичности, селекцию антибиотикорезистентности 

среди респираторных патогенов и нетуберкулезных 

микобактерий (НТМБ). До начала терапии макро-

лидами необходимо провести скрининг на наличие 

НТМБ и регистрацию электрокардиограммы для 

исключения удлинения интервала QT. У пациентов 

следует оценить на риск удлинения интервала QT 

(например, семейный анамнез, другие лекарства). 

По сравнению с плацебо, длительное применение 

макролидов достоверно снижает частоту обострений, 

сокращает период между ними. Наиболее эффек-

Таблица 6. План диспансерного наблюдения пациентов с первичной цилиарной дискинезией

Вид обследования

При пер-
вичном 

обраще-
нии

Плановый визит 
(каждые 3 мес. 

при наличии 
бронхоэктазов 
и дыхательной 

недостаточности)

Плановый визит 
(каждые 6 мес. 
при отсутствии 
бронхоэктазов 

и ДН)

Еже-
годно

Каждые 
2 года

По по-
казани-

ям

Беседа с пациентом (жалобы, анамнез) + + + – – –

Антропометрия с оценкой по процентильным ря-
дам и динамикой

+ + + – – –



337Глава 3. Первичная цилиарная дискинезия

Вид обследования

При пер-
вичном 

обраще-
нии

Плановый визит 
(каждые 3 мес. 

при наличии 
бронхоэктазов 
и дыхательной 

недостаточности)

Плановый визит 
(каждые 6 мес. 
при отсутствии 
бронхоэктазов 

и ДН)

Еже-
годно

Каждые 
2 года

По по-
казани-

ям

Клинический осмотр + + + – – –

Спирометрия (исследование неспровоцирован-
ных дыхательных объемов и потоков)*

+ + + – – –

Спирометрия с пробой с бронхолитиком (иссле-
дование дыхательных объемов с применением 
лекарственных препаратов)*

+ – – – – +

Бодиплетизмография* + – – + – +

Пульсоксиметрия + + + – – –

Общий анализ крови + + + – – –

Биохимический анализ крови* + – + + – –

Микробиологический анализ мокроты + + + – – +

Выявление нетуберкулезных микобактерий – – – – + –

Исследование уровня общего иммуноглобулина Е – – – – – +

Электрокардиография + – – + +

Эхокардиография + – – + – –

Рентгенография органов грудной клетки + – – + – +

Компьютерная томография органов грудной клет-
ки (легких)

– – – – + +

Компьютерная томография пазух носа (с 5 лет)* + – – + – +

Консультация врача-оториноларинголога + – – +** – –

Эндоскопия носоглотки + – – +** – +

Тональная пороговая аудиометрия* + – – +** – +

Консультация медицинского психолога – – – + – +

Контроль навыков кинезитерапии и использова-
ния дыхательных тренажеров и приборов

– + + – – –

Консультация врача-хирурга (врача – детского 
хирурга), специализирующегося в транспланто-
логии

– – – – – +

Консультация врача-кардиолога (врача – детского 
кардиолога)

+ – – + – +

Консультация врача-уролога (врача – уролога-
андролога)

– – – – – +

Консультация врача – акушера-гинеколога
– – – – –

+ (для 
женщин)

Рекомендации по лекарственному обеспечению, 
внесение изменений в заявку по лекарственному 
обеспечению

– + – – – –

Годовой эпикриз (выписка для медико-социаль-
ной экспертизы) с рекомендациями и планом 
наблюдения на год

– – – + – –

Подписание информированного согласия и внесе-
ние данных пациента в регистр

– – – + – –

Примечание: * – в отдельных возрастных группах с учетом возраста; ** – при наличии полисинусита и полипов носа – чаще.

Таблица 6. Окончание
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относительно благоприятный. Обострения хрони-

ческого воспалительного процесса в легких и око-

лоносовых пазухах могут существенно снижать ка-

чество жизни пациентов. Для взрослых пациентов 

мужского пола характерны первичное бесплодие 

или сниженная фертильность вследствие отсут-

ствия или недостаточного количества (%) подвиж-

ных сперматозоидов. Женщины с ПЦД могут иметь 

нормальную фертильность, однако в некоторых слу-

чаях способность к репродукции снижена, при этом 

вероятность развития внематочной беременности 

более высока, по сравнению со средними значени-

ями в популяции [27].
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