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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) – редкое наследственное заболевание из группы цилиопатий, основу которого составляет 
дефект ультраструктуры ресничек эпителия респираторного тракта и аналогичных им структур (жгутики сперматозоидов, ворсины 
фаллопиевых труб, эпендимы желудочков и др.), приводящий к нарушению их двигательной функции. Распространенность заболева-
ния значительно различается во всем мире, в Российской Федерации она достоверно неизвестна. Целью обзора явился анализ данных 
литературы о современных подходах к диагностике и лечению ПЦД. Методология. Использовались данные 90 статей и экспертное 
мнение специалистов, оказывающих помощь пациентам с ПЦД. Результаты. Классические проявления ПЦД зависят от возраста. 
Ведущими проявлениями болезни у пациентов с ПЦД являются рецидивирующие воспалительные заболевания верхних и нижних 
дыхательных путей (бронхиты, пневмонии) с формированием бронхоэктазов (БЭ), поражение ЛОР-органов (хронический ринит, рино-
синусит, полипоз носа, повторные отиты, прогредиентное снижение слуха). В настоящее время нет единого метода – «золотого стан-
дарта» – диагностики ПЦД. Диагноз ПЦД устанавливается на основании характерной клинической картины в сочетании с результата-
ми специальных исследований (определение оксида азота в выдыхаемом воздухе, ДНК-диагностика, высокоскоростная видеомикро-
скопия, трансмиссионная электронная микроскопия). Подходы к генетической диагностике недостаточно разработаны в мировой 
практике и отсутствуют в нашей стране. Подход к терапии пациента с ПЦД должен быть мультидисциплинарным в связи с полиорган-
ностью поражений. Согласно Европейскому консенсусу, целью терапии ПЦД является восстановление или поддержание нормальной 
функции легких. Рандомизированных исследований лечения ПЦД не проводилось, следовательно, все рекомендации по лечению 
основаны на доказательствах очень низкого уровня или экстраполированы из руководств по муковисцидозу. Даны рекомендации 
по муколитической, антибактериальной и противовоспалительной терапии ПЦД с учетом мирового и отечественного опыта. 
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Заключение. Разработка нового варианта клинических рекомендаций, содержащих современную актуальную информацию, позволит 
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Abstract
Primary ciliary dyskinesia (PCD) is a rare hereditary disease from the group of ciliopathies, which is based on a defect in the cilia ultrastructure of 
the respiratory epithelium and similar structures (sperm flagella, villi of the fallopian tubes, ventricular ependyma, etc.), leading to motor function 
impairment. The prevalence of the disease varies significantly around the world and is not known reliably in the Russian Federation. The aim of the 
review was to analyze literature data on modern approaches to the diagnosis and treatment of PCD. Methodology. The data of 90 articles and the 
opinions of experts providing care to patients with PCD were used. Results. The classic manifestations of PCD depend on age. The leading mani-
festations of the disease in patients with PCD are recurrent inflammatory diseases of the upper and lower respiratory tract (bronchitis, pneumonia), 
with the formation of bronchiectasis, damage to the ENT organs (chronic rhinitis, rhinosinusitis, nasal polyposis, repeated otitis media, progressive 
hearing loss). Currently, there is no single method which could serve as a “gold” standard for diagnosing PCD. The diagnosis of PCD is based on 
the characteristic clinical picture in combination with the results of special tests (nitric oxide in exhaled air, DNA diagnostics, high-speed video 
microscopy, transmission electron microscopy). The genetic diagnostics has not been developed sufficiently in the global practice yet and is unavail-
able in our country. The approach to the treatment of a patient with PCD should be multidisciplinary due to multiple organ lesions. According to 
the European consensus, the goal of PCD therapy is to restore or maintain normal lung function. There have been no randomized trials of treatment 
for PCD, and therefore all treatment recommendations are based on very low-level evidence or extrapolated from cystic fibrosis guidelines. 
Recommendations on mucolytic, antibacterial and anti-inflammatory therapy of PCD are given with consideration for the international and domes-
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Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) (№ 242650 
по OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) – 
постоянно обновляемый каталог человеческих ге-
нов, генетических нарушений и признаков, в кото-
ром особое внимание уделяется взаимосвязи генов 
и фенотипов) – редкое наследственное заболевание 
из группы цилиопатий, в основе которого лежит де-
фект ультраструктуры ресничек эпителия респира-
торного тракта и аналогичных им структур (жгутики 
сперматозоидов, ворсины фаллопиевых труб, эпенди-
мы желудочков и др.), приводящий к нарушению их 
двигательной функции. Характеризуется поражением 
всех отделов респираторного тракта с формированием 
хронического воспалительного процесса, нарушением 
фертильности (бесплодие, преимущественно мужское, 
эктопические беременности у женщин). Около 50 % 
пациентов с ПЦД имеют полное или неполное обрат-
ное расположение внутренних органов с различными 
вариантами гетеротаксии (OMIM № 244400) [1–5].

Заболевание клинически проявляется с первых 
дней жизни и имеет прогрессирующее течение, от-
ражается на качестве жизни и ее продолжительности. 
Широкое варьирование частоты заболеваемости в ми-
ровой практике, поздняя диагностика и отсутствие 
данных о распространенности ПЦД в российской 
популяции не позволяет принимать важные лечебно-
диагностические решения, что отражается на поздней 
постановке диагноза, отсутствии динамического на-
блюдения и единых подходов к терапии заболевания.

В связи с этим существует необходимость в разра-
ботке нового варианта отечественных клинических 
рекомендаций и стандарта терапии.

Эпидемиология

ПЦД – это редкое гетерогенное заболевание, его ча-
стота составляет от 1 : 10 000 до 1 : 30 000 детей, ро-
дившихся живыми; в популяциях, где распространены 
кровнородственные браки, частота заболевания может 
быть существенно выше [2, 4]. Известно, что ПЦД вы-
является у 13 % пациентов с бронхоэктазами (БЭ) [6].

Широкий разброс частоты обусловлен как разли-
чиями в критериях диагностики, так и популяцион-
ными особенностями (географической локализацией 
различных видов мутаций, частотой кровнородствен-
ных браков и т. д.). Среди стран европейского региона 
самая высокая распространенность ПЦД отмечает-
ся на Кипре – 1 : 9 000, а самая низкая – в Эстонии 
и Болгарии – 1 : 60 000 детей [1, 7, 8]. 

В 40–50 % случаев ПЦД наблюдается обратное рас-
положение внутренних органов (situs viscerum inversus) 

или изолированная декстрокардия в сочетании с пора-
жением бронхолегочной системы, которая получила 
название синдром Картагенера. Его распространен-
ность составляет 1 : 30 000 – 1 : 60 000 [1–5, 8].

Средний возраст установления диагноза в Европе 
составляет 5,3 года, в Японии – 7,5 года, при этом 
у пациентов с синдромом Картагенера диагноз под-
тверждается в более раннем возрасте – 3,5 года [8–
10]. По нашим данным, в России медиана возраста 
установления диагноза ПЦД у детей с обратным рас-
положением органов приблизительно соответствует 
европейской и равна 4 годам, тогда как диагностика 
ПЦД у пациентов без situs viscerum inversus произво-
дится позже (медиана возраста – 7,6 года) [11]. При 
ПЦД сокращение продолжительности жизни связано 
с хроническим воспалительным поражением дыха-
тельного тракта. Нет надежных демографических 
данных, указывающих на общую продолжительность 
жизни людей с ПЦД. По данным ретроспективного 
исследования с участием взрослых пациентов (сред-
ний возраст – 35 лет) с ПЦД, которые наблюдались 
в течение 7 лет, показано, что смертность от всех 
причин составляет почти 5 %, а от респираторных 
заболеваний – 3,3 % [12].

Основные механизмы нарушений при ПЦД свя-
заны с нарушением структуры и функции ресничек 
эпителия, а у взрослых пациентов – еще и жгутиков 
сперматозоидов.

Нарушения строения и функции реснички

Клетки, имеющие реснички или аналогичные струк-
туры, обнаруживаются во многих системах организ-
ма: реснички участвуют в мукоцилиарном клирен-
се, движении гамет, перемещении спинномозговой 
жидкости, сенсорной рецепции, функционировании 
почечного эпителия, формировании лево-правой 
асимметрии органов у млекопитающих и др. [13–15].

Реснички разделяют на 2 большие группы в со-
ответствии с их основной функцией – моторные 
и сенсорные. Реснички респираторного тракта, кле-
ток эпендимы желудочков, сперматозоидов и клеток 
семявыносящего канала у мужчин и фаллопиевых труб 
у женщин, выполняющие двигательную функцию, 
имеют структуру 9 + 2; также к группе двигательных 
относятся реснички со структурой 9 + 0, утратившие 
центральную пару, но имеющие внутренние и наруж-
ные динеиновые ручки (реснички эмбрионального 
узла). При этом сенсорные реснички (аксонема 9 + 0), 
называемые также первичными ресничками, в респи-
раторном тракте не обнаружены.

tic experience. Conclusion. The development of a new version of clinical guidelines containing up-to-date relevant information will improve the 
diagnosis and treatment of PCD in the Russian Federation.
Key words: primary ciliary dyskinesia, ciliopathy, molecular diagnostics, epithelial cilia, electron microscopy, microbiology, mucolytic and antibac-
terial therapy.
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Ультраструктура нормальной реснички

Термин «реснички» используется, когда на поверх-
ности клетки имеется большое количество этих орга-
нелл, а термин «жгутики» применяется в том случае, 
когда их 1 или 2. Длина реснички – 5–10 мкм, жгутика 
сперматозоидов человека – 40–45 мкм. Центральная 
часть ресничек и жгутиков заполнена аксонемой.

Аксонема состоит из 9 пар периферических ми-
кротрубочек (МТ), расположенных по окружности 
(дуплетов микротрубочек), и одной пары централь-
ных микротрубочек, описывается формулой (9 + 2). 
От каждого дуплета отходят т. н. «динеиновые ручки» 
(рис. 1А). Центральные МТ, обозначаемые С1 и С2, 
соединенные мостиком, окружены центральной обо-
лочкой. Биение ресничек осуществляется перпенди-
кулярно плоскости, проведенной через центральную 
пару МТ. Периферические дуплеты МТ нумеруются 
следующим образом: первым дуплетом принято назы-
вать «дуплет, лежащий над мостиком между централь-
ными МТ» (рис. 1B). Следующие дуплеты нумеруются 
по порядку по направлению динеиновых ручек пери-
ферических дуплетов микротрубочек.

Каждый периферический дуплет состоит из пол-
ной «А» и неполной «В» МТ (рис. 1А). МТ «А» и «В» 
состоят из 13 и 10 протофиламентов соответственно, 
причем 4 протофиламента являются общими для MT 
«A» и «B». Протофиламенты состоят из тубулинов 
и тектинов. Динеиновые выросты, т. н. «динеино-
вые ручки» (внутренние и наружные) простираются 
от МТ «А» до неполной МТ «В» следующего дуплета. 
Внутренние и внешние динеиновые ручки, регулярно 
расположенные вдоль внешних дуплетов МТ, обла-
дают АТФазной активностью и являются движущей 
силой, необходимой для движения ресничек. Сосед-
ние дуплеты, связанные нексиновыми мостиками, 

совместно с динеином формируют регуляторный ком-
плекс. Радиальные спицы связывают МТ «А» каждого 
дуплета с центральной МТ [16, 17].

Реснички покрыты плазматической мембраной, 
являющейся продолжением плазматической мем-
браны клетки. Динеин наружных динеиновых ру-
чек состоит из тяжелых, промежуточных и легких 
полипептидных цепей. Тяжелые цепи необходимы 
для скольжения MT, они присоединяются к MT «A» 
дублетов и меняют свою конфигурацию во время 
гидролиза АТФ. Внутренние динеиновые ручки со-
стоят из 7 типов динеина, актина и центрина. Ме-
ханизмы активации внутренних динеиновых ручек 
отличаются на молекулярном уровне от механизмов 
активации наружных ручек и включают центральную 
пару МТ и радиальных спиц. Направление и форма 
изгиба аксонемы определяются взаимодействием 
между радиальными спицами и центральными МТ 
аксонемы.

Нарушение структуры ресничек при первичной 
цилиарной дискинезии

При фенотипических признаках, позволяющих пред-
полагать наличие ПЦД, с помощью трансмиссион-
ной электронной микроскопии (ТЭМ) исследуются 
реснитчатые клетки назального соскоба, полученные 
с помощью бронхоскопического ершика [19].

Наиболее распространенными ультраструктур-
ными дефектами, идентифицированными в респи-
раторных ресничках пациентов с ПЦД, является 
отсутствие, частичное отсутствие или укорочение 
наружных и / или внутренних динеиновых ручек 
(рис. 2А–C) [20]. Другие дефекты включают полное 
или частичное отсутствие центральной пары микро-
трубочек, иногда сопровождающееся изменениями 

Рис. 1. Строение аксонемы: A – cхематическое изображение аксонемы; B – поперечный срез через ресничку
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 – перифе-
рический дуплет № 1, расположенный по центру между центральными микротрубочками [18].
Figure 1. The structure of the axoneme: А, schematic diagram of an axoneme; B, cross section through the cilium
Note: A, microtubule A; B, microtubule B; ПД1–ПД4, peripheral doublets No.1–4; axoneme of normal morphology; ПМ, plasma membrane; НДР – ex-
ternal dynein handles; ВДР – internal dynein handles; РС – radial spokes; Ц, central microtubules; H, nexin bridges; КЦ, central capsule surrounding 
central microtubules; ПД1 is peripheral doublet No.1, located in the center between the central microtubules [18].
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положения или формы внешних дуплетов микротру-
бочек (см. рис. 2D–F), различные нарушения ми-
кротрубочек, связанные с дефектами регуляторного 
комплекса нексин-динеин и радиальных спиц [21].

Целью обзора явился анализ данных литературы 
о современных подходах к диагностике и лечению 
ПЦД.

Методология

Использовались данные 90 статей и экспертное мне-
ние специалистов, оказывающих помощь пациентам 
с ПЦД.

Результаты

ПЦД относится к группе цилиопатий – заболеваний, 
основу которых составляет генетически детермини-
рованный дефект строения ресничек [1, 13, 23]. ПЦД 
не представлена в Международной классификации 
болезней 10-го пересмотра как отдельная нозологи-
ческая форма. Для кодирования ПЦД предлагается 
использовать код Q32.4 «Другие врожденные анома-
лии бронхов». Общепринятой классификации ПЦД 
не существует.

Средний возраст установления диагноза в странах 
Европы, согласно исследованию (2010), составлял 
5,3 года, при этом пациентам с синдромом Картаге-
нера диагноз подтверждается в более раннем возрасте 
(3,5 года) [24].

Клинические проявления

Изменение структуры и функции ресничек респира-
торного тракта приводит к нарушению мукоцилиар-
ного транспорта. Последующее наслоение инфекции 
обусловливает формирование хронической воспали-
тельной патологии органов дыхания. Таким образом, 
в клинической картине заболевания основную роль 
играют нарушения функции респираторной системы, 
характеризующиеся тотальностью поражения и ран-
ним началом.

Классические проявления ПЦД зависят от возра-
ста [25]. Ведущим проявлением болезни у детей с ПЦД 
являются рецидивирующие воспалительные заболева-
ния верхних и нижних дыхательных путей (бронхиты, 
пневмонии) с формированием БЭ, поражение ЛОР-
органов (хронический ринит, риносинусит, полипоз 
носа, повторные отиты, прогредиентное снижение 
слуха). В старшем возрасте присоединяются наруше-

Рис. 2. Поперечные срезы через реснички с аномальной структурой динеиновых ручек аксонемы [22]: A – отсутствие наружных и вну-
тренних динеиновых ручек; B – нарушение структуры радиальных спиц аксонемы и отсутствие внутренних динеиновых ручек; C – вну-
тренние динеиновые ручки выявляются у 2, 6, 7 и 8 дуплетов микротрубочек (возможный вариант нормы); D – отсутствие центральной 
пары микротрубочек при сохранении центральной капсулы, неполные микротрубочки «А» части периферических дуплетов; E – одна 
непарная микротрубочка в центре, неполные микротрубочки А части периферических дуплетов; F – полное отсутствие центрального 
аппарата аксонемы (капсулы и центральных микротрубочек)
Figure 2. Transverse sections through cilia with an abnormal structure of dynein arms of the axoneme [22]: A, Absence of external and internal 
dynein arms; B, Structure defects of the axoneme radial spokes and absence of internal dynein arms; C, Internal dynein arms are found at 2, 7, and 
8 microtubule duplexes (possible normal variant); D, Absence of the central pair of microtubules with intact central capsule. Incomplete microtu-
bules A of peripheral duplexes; Е, One unpaired microtubule in the center. Incomplete microtubules A of peripheral doublets; F, Complete absence 
of the central apparatus of the axoneme (absence of the capsule and central microtubules)
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ния репродуктивной функции (снижение подвиж-
ности сперматозоидов и репродуктивные проблемы 
у мужчин, внематочные беременности у женщин).

Основные клинические признаки ПЦД с учетом 
возраста пациента представлены в табл. 1.

Диагностика первичной цилиарной дискинезии

В настоящее время нет единого метода – «золотого 
стандарта» – диагностики ПЦД. Диагноз ПЦД ставит-
ся на основании характерной клинической картины 
в сочетании с результатами специальных исследова-
ний [4, 23, 26, 27].

При установлении диагноза учитываются:
• характерная клиническая картина и оценка по пре-

диктивной шкале PICADAR [28].
• физикальные и визуальные методы диагностики.

Оптимальный алгоритм диагностики остается 
предметом дискуссий [29].

При установлении диагноза учитываются характер-
ные данные анамнеза и клиническая картина:
• результаты скрининга (исследование уровня окси-

да азота (NO) в выдыхаемом назальном воздухе – 
у большинства пациентов с ПЦД он снижен);

• анализ частоты и паттерна биения ресничек в био-
птате из полости носа, трахеи или бронха с помо-
щью световой микроскопии;

• результаты электронной микроскопии (обнару-
жение аномалий строения ресничек в биоптате 
слизистой оболочки носа или бронха, аномалий 
строения жгутиков и сперматозоидов);

• результаты светооптической микроскопии спер-
матозоидов (наличие тотальной или субтотальной 
астенозооспермии);

• результаты медико-генетического обследования 
(анализ родословной, данные молекулярно-гене-
тического исследования генов, связанных с разви-
тием ПЦД).
Высокотехнологичные диагностические тесты яв-

ляются достаточно дорогостоящими и недоступны для 
широкого использования в неспециализированных 
стационарах, поэтому целесообразен отбор пациентов 
для их углубленного обследования, которое рекоменду-
ется проводить с учетом приведенных далее критериев.

Дополнительному обследованию подлежат [23]:
• пациенты, имеющие несколько из перечисленных 

признаков: постоянный продуктивный кашель, 
аномалии расположения внутренних органов; 
врож денные пороки сердца, персистирующий 
ринит, полипозный риносинусит, хронический 
средний отит со снижением слуха (или без таково-
го); наличие респираторных нарушений (в т. ч. при 
которых потребовалась интенсивная терапия) в пе-
риоде новорожденности;

• пациенты без аномалий расположения внутренних 
органов, но имеющие другие характерные клини-
ческие проявления ПЦД;

• сибсы и другие родственники пациентов с ПЦД, 
особенно при наличии характерных клинических 
проявлений;

• взрослые пациенты с нарушением фертильности 
(в частности, первичное мужское бесплодие, свя-
занное с астенозооспермией);

• женщины, перенесшие внематочную беремен-
ность;

• пациенты с высевом из отделяемого / материала, 
полученного из верхних и нижних дыхательных пу-
тей грамотрицательной флоры, MRSA (Methicillin-
Resistant Staphylococcus aureus);

• пациенты с сочетанием характерных клинических 
признаков с положительным результатом оценки 
по шкале PICADAR (> 5) [28].

Лабораторные и инструментальные методы диагностики

Высокоскоростной видеомикроскопический анализ

В качестве материала исследования используются ще-
точные биоптаты слизистой оболочки носа, трахеи и / 
или бронхов. Щеточные биоптаты получают с мало-
измененной слизистой оболочки в период ремиссии 
заболевания.

Рекомендовано проведение высокоскоростного 
видеомикроскопического анализа (ВС ВМА; High-
Speed VideoMicroscopy Analysis – HSVA или HSVMA) 
у пациентов с клиническими признаками ПЦД с це-
лью оценки функциональной активности ресничек 
в щеточных биоптатах слизистой носа, трахеи и / или 
бронхов (измерение частоты биения ресничек (Ciliary 
Beat Frequency – CBF) в сочетании с паттерном биения 
ресничек (Сiliary Beat Pattern – CBP) [23].

Метод отличается высокой чувствительностью, 
но низкой специфичностью; оценка функциональ-
ной активности не может производиться изолирова-
но на основе определения частоты биения ресничек. 

Таблица 1
Клинические проявления первичной цилиарной 

дискинезии в разные возрастные периоды
Table 1

Clinical manifestations of primary ciliary dyskinesia  
in various age groups

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

БЭ

Подростки 
и взрослые

Симптомы, характерные для детского возраста

БЭ

Нарушения фертильности

Внематочная беременность

Примечание: БЭ – бронхоэктазы.
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Таблица 2
Молекулярные основы первичной цилиарной дискинезии [5]

Table 2
Molecular genetics of primary ciliary dyskinesia [5]

Ген*

Доля случаев, 
обусловленных 

данным 
геном**, ***, %

Количество 
экзонов 
в гене

Отличительные 
клинические особенности

Изменения ресничек, 
ультраструктурный анализ

Номер OMIM 
(ссылка)

ODAD2 
ARMC4) < 3# 19 Аномалии расположения внутренних 

органов ODA дефекты 615451

CCDC39 4–9 20
Аномалии расположения внутренних 
органов; ухудшение функции легких; ↑ БЭ; 
плохая прибавка массы тела

IDA дефекты + MTD 613807

CCDC40 3–4 20
Аномалии расположения внутренних 
органов; ухудшение функции легких; ↑ БЭ; 
плохая прибавка массы тела

IDA дефекты + MTD 613808

CCDC65## Редко 8 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны Нормальная ультраструктура ресничек 615504

CCDC103 < 4# 3 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA дефекты 614679

Самостоятельно метод не может быть использован 
ни для подтверждения, ни для исключения диагноза 
ПЦД; имеет диагностическое значение при использо-
вании совместно с оценкой клинических симптомов 
и другими специальными методами.

Европейским респираторным обществом (European 
Respiratory Society – ERS) не рекомендуется оценивать 
CBF без оценки характера биения ресничек при диаг-
ностике ПЦД. Для повышения диагностической точ-
ности ВС ВМА оценку CBF следует повторить после 
культивирования клеток мерцательного эпителия.

Компьютеризированная световая микроскопия

Для оценки биоптатов цилиарного эпителия мето-
дом компьютеризированной световой микроскопии 
используются нативные препараты или видеоклипы 
движущихся объектов. Параметрирование объектов 
производится в соответствии с алгоритмами, разрабо-
танными производителем программы «Мастер Мор-
фология». Оборудование для компьютеризированной 
морфометрии оснащено специальным поворотным 
устройством конденсора, который позволяет создавать 
эффект объемного изображения [30].

Трансмиссионная электронная микроскопия

Используется для оценки ультраструктурных дефектов 
аксонемы. Метод долгое время после первоначального 
описания дефектов динеиновых ручек у пациентов 
с ПЦД считался диагностическим «золотым стандар-
том» для данного заболевания.

При фенотипических признаках, позволяющих 
предполагать наличие ПЦД, с помощью ТЭМ ис-
следуются реснитчатые клетки назального соскоба, 
полученные с помощью специального ершика [19].

Метод ТЭМ доступен только в некоторых круп-
ных научно-исследовательских лабораториях / ин-
ститутах. Для диагностики ПЦД ТЭМ имеет ряд ог-
раничений – у 10–20 % пациентов с диагнозом ПЦД, 

установленным с помощью других методов, в т. ч. мо-
лекулярно-генетического обследования, обнаружива-
ется нормальная ультраструктура аксонемы ресничек 
либо недиагностируемая аномалия (около 10–20 % 
пациентов) [31, 32].

Метод обладает высокой специфичностью, но ог-
раниченной чувствительностью. Наличие ульт ра-
структурных дефектов достаточно для постановки 
диагноза и дополнительное обследование нецелесо-
образно. При отсутствии ультраструктурных дефек-
тов, но при наличии четких клинических признаков 
следует продолжить обследование [23].

ВС ВМА в диагностике ПЦД имеет 100%-ную чув-
ствительность и 93%-ную специфичность, в то время 
как ТЭМ, наоборот, – 100%-ную специфичность, 
но не всегда чувствительна (до 21 % пациентов с ПЦД 
имеют нормальную ультраструктуру ресничек) [33].

Рекомендовано проведение эндоскопии полости 
носа с забором биоптата или трахеобронхоскопии 
с биопсией трахеи или бронха (биопсия трахеи, брон-
хов при бронхоскопии) пациентам с клиническими 
признаками ПЦД с целью получения биоптата для 
проведения ВС ВМА и ТЭМ [30, 34, 35].

Генетические аспекты первичной цилиарной дискинезии

Большинство генетических форм ПЦД наследуются 
по аутосомно-рецессивному типу, за исключением 
FOXJ1-PCD (который является аутосомно-доминант-
ным) [36], PIH1D3-PCD [37] и OFD1-PCD (которые 
являются X-сцепленными) [38, 39].

На портале OMIM (http://www.omim.org/) к настоя-
щему времени указано 45 генетических локусов, уча-
ствующих в реализации ПЦД. Тем не менее 20–30 % 
людей с хорошо охарактеризованной ПЦД не имеют 
идентифицируемых патогенных вариантов ни в одном 
из известных генов [5].

Основные гены, связанные с ПЦД, и распростра-
ненность патогенных вариантов среди этнических 
групп отражены в табл. 2.

Начало. Продолжение табл. 2 см. на стр. 524
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ODAD1 Редко 13 То же То же 615067

ODAD3 
CCDC151) < 3# 13 – « – – « – 616037

CCNO Редко 3 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны Олигоцилия### 615872

CFAP221 Редко 23 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны Нормальная ультраструктура ресничек [40]

CFAP298 Редко 7 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA + IDA дефекты 615500

CFAP300 
C11orf70) Редко 7 То же То же 618063 [41, 42]

DNAAF1 Редко 12 – « – – « – 613193

DNAAF2 Редко 3 – « – – « – 612518

DNAAF3 Редко 12 – « – – « – 606763

DNAAF4 Редко 9 – « – – « – 615482

DNAAF5 Редко 13 – « – – « – 614874

DNAAF11 
(LRRC6) Редко 77 – « – – « – 614935

DNAH1 Редко 79 – « – Ультраструктура ресничек не определена 617577

DNAH5 15–29 % 92 – « – ODA дефекты 608644

DNAH8 Редко 69 Аномалии расположения внутренних 
органов неизвестны Ультраструктура ресничек не определена [43]

DNAH9^ Редко 82 Аномалии расположения внутренних 
органов Незначительные дефекты ODA 618300 [44, 45]

DNAH11^^ 6–9 % 20 То же Нормальная ультраструктура ресничек 611884

DNAI1 2–10 % 13 – « – ODA дефекты 244400

DNAI2 Редко 8 – « – ODA дефекты 612444

DNAJB13 Редко 8 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны CP дефекты 617091 [46]

DNAL1 Редко 17 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA дефекты 614017

DRC1 5 Редко 2 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны Нормальная ультраструктура ресничек 615294

FOXJ1 Редко 6 Аномалии расположения внутренних 
органов; AД тип наследования То же 602291 [36]

GAS2L2 Редко 11 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны – « – 618449

GAS8 Редко 85 То же – « – 616726 [47]

HYDIN^^^ Редко 11 – « – – « – 608647

LRRC56& Редко 12 Аномалии расположения внутренних 
органов – « – 618254

MCIDAS Редко 7 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны Олигоцилия### [48]

NME8 Редко 16 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA-дефекты (~66 % сечений) 610852

OFD1&& Редко 23

Аномалии расположения внутренних 
органов; дисморфические признаки; 
гипотония; ухудшение функции легких;  
↑ БЭ; плохая прибавка массы тела; 
X-сцепленный тип наследования

Нормальная ультраструктура ресничек [49]

PIH1D3 Редко 7
Аномалии расположения внутренних 
органов; X-сцепленный рецессивный тип 
наследования

ODA + IDA дефекты 300991 [37, 50]

RSPH1 Редко 9
Мягкое поражение легких; аномалии 
расположения внутренних органов 
не описаны

CP-дефекты 615481

RSPH3 Редко 8 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны То же 616481

Продолжение табл. 2. Начало см. на стр. 523
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Стратегия молекулярно-генетической диагностики 
первичной цилиарной дискинезии

Рекомендовано проведение молекулярно-генетиче-
ского исследования пациентам с подозрением на ПЦД 
с целью верификации диагноза и установления кон-
кретной генетической формы [5, 23].

Диагностически значимым считается выявление 
биаллельной мутации (гомозиготной или компаунд-
гетерозиготной). К настоящему моменту наличие па-
тогенных вариантов нуклеотидной последовательно-
сти (вариантов) выявлено лишь у 50–75 % пациентов 
с ПЦД. На сегодняшний день отсутствуют исследова-
ния, указывающие на возможность использования ге-
нетического обследования для установления диагноза. 
Вместе с тем при наличии технических возможностей 
проведение генотипирования целесообразно у всех 
пациентов с ПЦД.

Генетическое тестирование идентифицирует ген 
примерно в ≈ 65 % случаев [23, 57].

Диагноз конкретной генетической формы ПЦД 
устанавливается у пробанда с указанными клинически-
ми характеристиками и двуаллельными патогенными 
вариантами (или гетерозиготным патогенным вариан-
том в FOXJ1 или гемизиготным патогенным вариантом 
в PIH1D3 или OFD1 у мужчин), идентифицированными 
в одном из генов, перечисленных в табл. 2.

Подходы к молекулярному тестированию могут 
включать:
● целевой анализ наиболее частых патогенных вари-

антов в конкретном гене (актуален в первую очередь 

для лиц определенной этнической принадлежности) 
(табл. 3);

● целевое тестирование определенного гена.
В силу генетической гетерогенности предпочти-

тельным является следующий алгоритм:
• анализ мультигенной панели;
• комплексное геномное тестирование (секвениро-

вание экзома, секвенирование генома);
• анализ протяженных изменений в генах (делеций / 

дупликаций), поскольку простое секвенирование 
не идентифицирует такой тип изменений.
Мультигенная панель с наибольшей вероятностью 

идентифицирует генетическую причину заболева-
ния. Панель может включать не только гены ПЦД, 
но и гены других наследственных заболеваний, име-
ющих перекрестные симптомы с ПЦД, что позволит 
одновременно проводить дифференциальную диаг-
ностику.

Можно рассмотреть и возможность всестороннего 
геномного тестирования. Чаще всего используется 
секвенирование экзома; также возможно секвениро-
вание генома. Известно, что протяженные делеции / 
дупликации характерны для перечисленных генов 
ПЦД, что диктует необходимость 3-го этапа.

Основываясь на приведенной информации, в ла-
боратории ДНК-диагностики Федерального госу-
дарственного бюджетного научного учреждения 
«Медико-генетический научный центр имени ака-
демика Н.П.Бочкова» разработана мультигенная 
кастомная панель, предназначенная для эффектив-
ной диагностики / дифференциальной диагностики 

RSPH4A Редко 6 То же – « – 612649

RSPH9 Редко 5 – « – – « – 612650

SPAG1 < 4# 18 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA + IDA дефекты 615505

SPEF2^^^ Редко 37
Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны; может проявляться 
как изолированное мужское бесплодие

Нормальная ультраструктура ресничек 610172 [51–54]

STK36 Редко 26 Аномалии расположения внутренних 
органов не описаны CP-дефекты 607652 / [55]

TTC25 Редко 12 Аномалии расположения внутренних 
органов ODA-дефекты 617092 / [56]

ZMYND10 < 2–4# 12 То же ODA + IDA-дефекты 615444

Примечание: OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) – постоянно обновляемый каталог человеческих генов, генетических нарушений и признаков, в котором особое внимание уделя-
ется взаимосвязи генов и фенотипов; БЭ – бронхоэктазы; AД – аутосомно-доминантный; CP (Central Pair)-дефекты – дефекты центральной пары (однако большинство ресничек может 
казаться нормальным); дефекты IDA (Inner Dynein Arm) + MTD (MicroTubular Disorganization) – дефекты внутреннего плеча динеина + дезорганизация микротрубочек; дефекты ODA 
(Outer Dynein Arm) – дефекты внешнего плеча динеина; дефекты ODA + IDA – дефекты внешнего + внутреннего плеча динеина; * – гены перечислены в алфавитном порядке; ** – ред-
кие – патогенные варианты этого гена регистрируются у ≤ 2 % лиц с первичной цилиарной дискинезии; *** – некоторые оценки являются экстраполяцией, основанной на дефектах струк-
туры ресничек; # – ген был исследован в большой когорте в одном исследовании; процент может быть завышенным, если когорта исследования была отобрана на основе результатов 
предшествующего молекулярно-генетического тестирования (т. е. пациенты с двуаллельными патогенными вариантами в ранее известных генах были исключены); ## – кодирует компо-
нент регуляторного комплекса нексин-динеин; ### – нарушение биогенеза ресничек; ^ – кодирует белок, расположенный на дистальном конце ресничек; ^^ – кодирует белок внешнего 
динеина; ^^^ – кодирует компонент центральных пар; & – кодирует компонент внутрижгутикового транспортного механизма; && – ген OFD1 обусловливает классический Oral-Facial-Digital 
syndrome type I – Х-сцепленное расстройство, обычно связанное с мужской летальностью, а также фенотипы, включая синдром Симпсона–Голаби–Бемеля типа 2 (OMIM № 300209).
Note: CP (Central Pair)-defects – defects in the central pair (however, most cilia may appear normal); Defects in IDA (Inner Dynein Arm) + MTD (MicroTubular Disorganization) – defects in the inner 
dynein arm + microtubule disorganization; ODA defects (Outer Dynein Arm) – defects in the outer dynein arm; Defects in ODA + IDA = defects in outer + inner dynein arm; *, The genes are listed in 
alphabetical order; **, Rare – pathogenic variants of this gene occur ≤ 2 % in individuals with PCD; ***, Some estimates are extrapolations based on defects in cilia structure; #, The gene was 
screened in a large cohort in a single study. The percentage may be overestimated if the study cohort was selected on the basis of prior molecular genetic testing results (i.e., individuals with 
biallelic pathogenic variants in previously known genes were excluded); ##, Encodes a component of nexin-dynein regulatory complex; ###, Cilia biogenesis defect; ^, Encodes a protein located at the 
distal end of cilia; ^^, Encodes an outer dynein arm protein; ^^^, Encodes a component of the central pairs; &, Encodes a component of intraflagellar transport machinery; &&, OFD1 is involved in 
classic Oral-Facial-Digital syndrome type I, which is an X-linked disorder typically associated with male lethality, as well as in additional phenotypes including Simpson–Golabi–Behmel syndrome 
type 2 (OMIM No.300209).

Окончание табл. 2. Начало см. на стр. 523
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Таблица 3
Наиболее частые патогенные варианты у пациентов с первичной цилиарной дискинезией  

из различных этнических групп
Table 3

The most frequent pathogenic variants in patients with primary ciliary dyskinesia from various ethnic groups

Этническая принадлежность 
(местоположение) Ген Изменение на уровне ДНК Изменение на уровне 

белка*
Референсная 

последовательность

Амиши и / или меннониты [58]

DNAAF5 c.2384T>C p.Leu795Pro NM_017802.3

DNAH5 c.10815delT p.Pro3606HisfsTer23 NM_001369.2

DNAH5 c.4348C>T p.Gln1450Ter NM_001369.2

DNAI1 c.48 + 2dupT – NM_012144.3

Евреи ашкенази [59, 60]

CFAP298 c.735C>G p.Tyr245Ter NM_021254.3

DNAI2 c.1304G>A p.Trp435Ter NM_023036.4

CCDC65 c.877_878delAT p.Ile293ProfsTer2 NM_033124.4

Азиаты [61] DRC1 c.1-3952_540 + 1331del 27748-bp – NM_145038.4

Бедуины [62, 63]
DNAL1 c.449A>G p.Asn150Ser NM_031427.3

RSPH9 c.804_806delGAA p.Lys268del NM_152732.4

Нидерланды (Волендам) [64] CCDC114 c.742G>A p.Ala248Thr NM_144577.3

Фарерские острова [65] HYDIN c.922A>T p.Lys308Ter NM_001270974.1

Ирландские «путешественники» [66]

CCNO c.258_262dupGGCC p.Gln88ArgfsTer8 NM_021147.4

RSPH4A c.166dupC p.Arg56ProfsTer11 NM_001010892.2

DNAAF4 3549-bp large deletion –

Пакистанцы (Великобритания)

LRRC6 c.630delG [67] p.Trp210CysfsTer12 NM_012472.4

RSPH4A c.460C>T [63] p.Gln154Ter NM_001010892.2

CCDC103 c.383dupG [68] p.Pro129SerfsTer25 NM_213607.2

CCDC103 c.461A>C [68, 69] p.His154Pro NM_213607.2

Пуэрториканцы [70] RSPH4A c.921 + 3_921 + 6delAAGT – NM_001010892.2

Поляки [71] CFAP300 c.198_200delTTTinsCC p.Phe67ProfsTer10 NM_032930.2

Примечание: * – согласно ресурсу Mutalyzer Name Checker [72].
Note: *, According to Mutalyzer Name Checker [72].

ПЦД и других состояний, имеющих перекрестные 
симптомы с ПЦД. В панель вошли гены ПЦД, наи-
более часто встречающиеся среди больных ПЦД, 
на долю которых приходится ≥ 3 % случаев: CCDC39 
(4–9 %), CCDC40 (3–4 %), CCDC103 (< 4 %), DNAH5 
(15–29 %), DNAH11 (6–9 %), DNAI1 (2–10 %), SPAG1 
(< 4 %), ZMYND10 (< 2–4 %), а также гены следую-
щих заболеваний:
• муковисцидоз (МВ) (CFTR);
• бронхоэктазия с повышенным содержанием хло-

ридов пота или без такового (SCNN1A, SCNN1B, 
SCNN1G);

• изолированный гиперхлоргидроз (CA12);
• синдром Швахмана–Даймонда (SBDS, DNAJC21, 

EFL1, SRP54).
В исследование включен анализ кодирующих 

последовательностей и областей экзон-интронных 
соединений указанных генов, а для гена CFTR до-
бавлены глубокоинтронные участки с описанными 
патогенными вариантами.

Рабочей группой консенсуса по диагностике ПЦД 
резюмированы основные требования по генетическо-
му тестированию (см. табл. 3).

Прочие инструментальные методы

Наряду со специальными диагностическими метода-
ми, позволяющими установить диагноз, используются 
рутинные методы инструментальной и лабораторной 
диагностики с целью оценки и динамического конт-
роля состояния респираторной и сердечно-сосудистой 
систем:
• рентгенография и компьютерная томография ор-

ганов грудной клетки и придаточных пазух носа;
• исследование функции внешнего дыхания;
• электрокардиография и эхокардиография;
• бронхоскопия.

Микробиологическая диагностика

У всех пациентов с ПЦД (или с подозрением на ПЦД) 
рекомендуется получить респираторный образец (для 
детей ≥ 6 лет и взрослых – мокроту или бронхоаль-
веолярный лаваж, в случае отсутствия мокроты у де-
тей < 6 лет – мазок с задней стенки глотки на вы-
соте 2–3-го кашлевого толчка) для идентификации 
патогена(-ов) и определения их чувствительности 

https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=SCNN1A
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=SCNN1B
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=SCNN1G
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=CA12
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=SBDS
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=DNAJC21
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=EFL1
https://portal.biobase-international.com/hgmd/pro/gene.php?gene=SRP54


Клинические рекомендации ● Clinical guidelines

527The article is licensed by CC BY-NC-ND 4.0 International Licensee https://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

к антибактериальным препаратам (АБП). Исследо-
вание проводится при первичной диагностике, для 
контроля эффективности терапии и в процессе ди-
намического наблюдения не реже 1 раза в 3–6 мес., 
по показаниям – чаще.

Основным методом диагностики бронхолегочной 
инфекции является микробиологическое исследова-
ние респираторных образцов, включающее микро-
скопию мазка и культуральное исследование (посев 
образца на неселективные, селективные и диффе-
ренциально-диагностические питательные среды). 
Определение чувствительности выделенных микро-
организмов к АБП и интерпретацию результатов 
исследования необходимо проводить в соответствии 
с актуальной версией рекомендаций по определению 
чувствительности микроорганизмов к АБП или новых 
версий после их вступления в силу [73, 74].

Дифференциальная диагностика

Дифференциально-диагностический поиск включает 
муковисцидоз (МВ), первичные иммунодефицитные 
состояния, врожденные аномалии строения бронхи-
ального дерева, БЭ другого происхождения, тубер-
кулез легких, микобактериоз легких, бронхиальная 
астма, врожденные аномалии сердечно-сосудистой 
системы, идиопатический полипозный риносинусит, 
некоторые формы мужского и женского бесплодия, 
не связанные с ПЦД, цилиопатии, которые могут быть 
проявлением других синдромов (Сениора–Лукена, 
Альстрема, Барде–Бидля) и протекать с респиратор-
ными проявлениями, обратным расположением вну-
тренних органов (гетеротаксия), поликистозом печени 
и / или почек, атрезией желчных путей, ретинопатией 
и др. или без таковых.

Подход к терапии предполагает использование 
мультидисциплинарного подхода ввиду того, что забо-
левание характеризуется поражением многих органов 
и систем, требует комплексной терапии, что диктует 
необходимость совместного ведения пациента спе-
циалистами разных профилей в центре, специализи-
рующемся на лечении ПЦД. Регулярное наблюдение 
в специализированном центре с целевым мультисис-
темным лечением и активным подходом к очищению 
дыхательных путей и лечению инфекций должно стать 
«краеугольным камнем» терапии.

Принципы лечения

Подход к терапии пациента с ПЦД должен быть 
мультидисциплинарным в связи с полиорганностью 
поражений. Согласно Европейскому консенсусу, 
цель терапии ПЦД – восстановить или поддержать 
нормальную функцию легких, насколько это воз-
можно, на основе раннего выявления и активного 
лечения осложнений. Рандомизированных исследо-
ваний лечения ПЦД не проводилось, следовательно, 
все рекомендации по лечению основаны на дока-
зательствах очень низкого уровня или экстрапо-
лированы из руководств по кистозному фиброзу 
(МВ) [27].

Основными целями терапии являются:
● максимально возможное предупреждение прогрес-

сирования и / или развития БЭ;
● восстановление / сохранение нормальной легочной 

функции, носового дыхания и слуха;
● обеспечение максимально высокого качества жиз-

ни пациента;
● предупреждение и лечение обострений хрониче-

ского инфекционно-воспалительного процесса 
в бронхолегочной системе, верхних дыхательных 
путях и среднем ухе;

● предупреждение и лечение обострения инфекци-
онно-воспалительного процесса в околоносовых 
пазухах для уменьшения степени нисходящей кон-
таминации бронхолегочной системы;

● терапия хронического среднего отита.
Консервативное лечение ПЦД включает в себя:

● муколитическую терапию, прежде всего ингаля-
ции с гипертоническим раствором 7%-го натрия 
хлорида [27];

● бронхолитическую терапию;
● дренирование бронхиального дерева и лечебную 

физкультуру [27];
● противовоспалительную терапию [75];
● антибактериальные препараты [75, 76–78];
● мероприятия, направленные на предупреждение 

и лечение обострения инфекционно-воспали-
тельного процесса в околоносовых пазухах для 
уменьшения степени нисходящей контаминации 
бронхолегочной системы;

● терапию хронического отита;
● терапию осложнений;
● индивидуальную коррекцию рациона на основе 

оценки нутритивного статуса.
В клинической практике для муколитической те-

рапии используется 2–7%-ный гипертонический рас-
твор натрия хлорида в качестве монотерапии и / или 
с 0,1%-ным натрия гиалуронатом. Применяется ин-
галяционно через небулайзер по 5 мл 2 раза в день, 
улучшает клиренс дыхательных путей и является ба-
зисной муколитической терапией с быстрым муко-
литическим эффектом. Также может применяться 
2–3%-ный гипертонический раствор натрия хлорида, 
особенно у детей младшего возраста, пациентов стар-
шего возраста и для назального душа [79].

Рекомендовано рассмотреть возможность длитель-
ного применения ингаляций дорназы альфа с муколи-
тической целью у  пациентов с ПЦД при увеличении 
ФВД на фоне данного препарата [23, 80–82].

Назначение ацетилцистеина показано пациентам 
с ПЦД только при использовании аминогликозидов 
с целью профилактики снижения слуха. Ацетилци-
стеин не рекомендован пациентам с ПЦД для приме-
нения с муколитической целью в связи с отсутствием 
доказательств эффективности [80–82].

Антибактериальная терапия

Наиболее частыми возбудителями при ПЦД являются 
нетипируемая Haemophilus influenzae, Streptococcus pneu-
moniae, Staphylococcus aureus (в т. ч. MRSA), Pseudomonas 
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aeruginosa. P. aeruginosa у детей встречается редко, одна-
ко с подросткового возраста значение этого патогена 
у больных ПЦД постепенно возрастает [83, 84].

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. ингибитор-
защищенные, цефалоспорины II–III поколения, док-
сициклин (взрослые и дети ≥ 8 лет), левофлоксацин 
(табл. 3, 4).

При нетяжелом обострении рекомендуется на-
значать пероральные АБП; при тяжелом обострении, 
неэффективности стартовой пероральной АБТ, нали-
чии сопутствующих заболеваний / состояний, нару-
шающих всасывание в желудочно-кишечном тракте, 
целесообразна стартовая в/в АБТ. Длительность АБТ 
обычно составляет 2–3 нед.

АБТ проводится всем больным ПЦД с хрониче-
ской инфекцией P. aeruginosa, независимо от наличия 
и выраженности симптомов. Режимы терапии в целом 
соответствуют таковым при МВ и БЭ, не связанных 
с МВ. Препаратами первой линии являются ингаля-

ционные АБП – колистиметат натрия, тобрамицин 
и др. При хронической бронхолегочной инфекции, 
ассоциированной с другими бактериальными воз-
будителями и частыми обострениями (≥ 3 раз в год), 
может быть рассмотрено назначение азитромици-
на в режиме субингибирующих концентраций. При 
первичном выявлении P. aeruginosa в респираторных 
образцах рекомендуется провести лечение, направ-
ленное на ее элиминацию. В качестве терапии первой 
линии назначаются ципрофлоксацин или антиси-
негнойный β-лактам с подтвержденной активностью 
in vitro ± аминогликозид курсом 14 дней с последую-
щим применением ингаляционного АБП (колисти-
метат натрия, тобрамицин) в течение 4–12 нед. При 
первичном выявлении Burkholderia cepacia complex 
и MRSA эрадикация проводится при наличии сим-
птомов и ухудшении течения заболевания. Выбор АБТ 
соответствует режимам, применяющимся для лечения 
обострений, вызванных данными возбудителями.

Рекомендации по АБТ обострений хронической 
бронхолегочной инфекции при ПЦД, режим дози-
рования и особенности применения системных АБП 
при обострении ПЦД, режим дозирования АБП при 
стабильном течении ПЦД приведены в табл. 5–7.

Таблица 4
Генетическое тестирование в диагностике первичной цилиарной дискинезии (адаптировано из клинических 

рекомендаций Европейского респираторного общества [23])
Table 4

Genetic testing in primary ciliary dyskinesia diagnostics (adapted from European Respiratory Society guidelines [23])

1
Генетическое тестирование для подтверждения диагноза может быть выполнено у лиц с ПЦД, диагностированной другими способами (например, ВС 
ВМА, ТЭМ, ИФ), или у лиц с явными клиническими признаками ПЦД (типичные клинические данные, низкий уровень nNO) и при отсутствии других 
исследований, таких как ВС ВМА, ТЭМ, ИФ. Отрицательный генетический тест не исключает ПЦД

2
Генетическое тестирование также может быть выполнено для верификации диагноза и установления конкретной генетической формы у пациентов 
с явными клиническими признаками ПЦД и у которых при ВС ВМА, ТЭМ или ИФ не подтвержден диагноз, как это может быть в случае пациентов 
с генетическими вариантами DNAH11, CCNO, MCIDAS или RSPH

3 Генетическое тестирование и интерпретация результатов должны соответствовать национальным и международным рекомендациям [23, 27]

4 Анализ сегрегации аллелей в семье (особенно у обоих родителей) важен для подтверждения генотипа у пробандов (для различения гомозиготности 
и гемизиготности, а также сложной гетерозиготности и сложного аллеля)

5 Генетическое тестирование пациентов и их родственников может быть необходимо для генетического консультирования и планирования 
деторождения

В будущем генетическое тестирование может быть важным для лечения пациентов с учетом генотипа

Примечание: ПЦД – первичная цилиарная дискинезия; ТЭМ – трансмиссионная электронная микроскопия; ИФ – иммунофлуоресценция (не рекомендована экспертами для применения 
в Российской Федерации); ВС ВМА – высокоскоростной видеомикроскопический анализ; nNO – назальный оксид азота.

Таблица 5
Рекомендации по антибактериальной терапии обострений хронической бронхолегочной инфекции  

при первичной цилиарной дискинезии [27, 85–87]
Table 5

Recommendations for antibiotic therapy of exacerbations of chronic bronchopulmonary infection  
in primary ciliary dyskinesia [27, 85–87]

Возбудитель Нетяжелое обострение (предпочтительно 
амбулаторное лечение) Тяжелое обострение (лечение в стационаре)

Начальная эмпирическая терапия* Амоксициллин, Амоксициллин + клавулановая 
кислота Ампициллин, Амоксициллин + клавулановая кислота

Цефуроксим аксетил Ампициллин + Сульбактам

Доксициклин** Цефотаксим

Начало. Продолжение табл. 5 см. на стр. 529–531
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Левофлоксацин*** Цефтриаксон

Цефтаролин

Цефепим

Левофлоксацин***

Этиотропная терапия

H. influenzae

Ампициллин-Ч Амоксициллин Ампициллин

Ампициллин-Р Амоксициллин + клавулановая кислота Амоксициллин + клавулановая кислота

Доксициклин** Ампициллин + Сульбактам

Цефиксим Цефотаксим

Ципрофлоксацин*** Цефтриаксон

Левофлоксацин*** Цефтаролин

Ципрофлоксацин***

Левофлоксацин***

S. pneumoniae

Пенициллин-Ч Амоксициллин Ампициллин

Азитромицин#

Кларитромицин#

Пенициллин-Р Амоксициллин (высокая доза) Цефтаролин

Линезолид Цефотаксим

Левофлоксацин*** Цефтриаксон

Моксифлоксацин*** Линезолид

Левофлоксацин***

Моксифлоксацин***

M. catarrhalis Амоксициллин + клавулановая кислота Амоксициллин + клавулановая кислота

Цефиксим Ампициллин + Сульбактам

Азитромицин Цефотаксим

Кларитромицин Цефтриаксон

Ципрофлоксацин*** Ципрофлоксацин***

Левофлоксацин*** Левофлоксацин***

Моксифлоксацин*** Моксифлоксацин***

S. aureus

MSSA Амоксициллин + клавулановая кислота

Клиндамицин

Цефалексин

Левофлоксацин***

Моксифлоксацин***

Цефуроксим аксетил

МRSA Линезолид Оксациллин

Котримоксазол Цефазолин

Линезолид

Линезолид

Цефтаролин

Ванкомицин

Телаванцин

P. aeruginosa Ципрофлоксацин*** Цефтазидим

Цефепим

Пиперациллин + Тазобактам

Продолжение табл. 5. Начало см. на стр. 528
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Меропенем

Имипенем

Дорипенем

Биапенем

Цефтазидим + Авибактам

Цефталозан + Тазобактам

±

Амикацин##

Гентамицин##

Тобрамицин##

Фосфомицин

Азтреонам

Полимиксин В

Колистиметат натрия

Enterobacterales Цефиксим Цефотаксим

БЛРС– Ципрофлоксацин*** Цефтриаксон

Левофлоксацин*** Цефепим

Моксифлоксацин*** Ципрофлоксацин***

Левофлоксацин***

Моксифлоксацин***

БЛРС+ Эртапенем ±

Карбапенемаза– Меропенем

Имипенем

Дорипенем

Цефтазидим + Авибактам

Пиперациллин + Тазобактам###

Цефепим + Сульбактам###

Карбапенемаза+ Цефтазидим + Авибактам ± Азтреонам Цефтазидим + Авибактам ± Азтреонам

Тигециклин (высокая доза) Тигециклин (высокая доза)

Полимиксин В ± фосфомицин

Колистиметат натрия ± фосфомицин

S. maltophilia Котримоксазол Комбинация 2 из нижеперечисленных препаратов:

Тигециклин • Котримоксазол

Миноциклин • Тигециклин

Левофлоксацин • Левофлоксацин

• Цефтазидим + Авибактам

Achromobacter spp.^ Котримоксазол Комбинация 2 или 3 из нижеперечисленных 
препаратов (не назначать > 1 β-лактамного АБП):

Колистиметат натрия (ингаляционно) • Пиперациллин + тазобактам

Цефтазидим • Меропенем

• Котримоксазол

• Цефтазидим

• Цефепим

• Тигециклин

• Полимиксин В

• Колистиметат натрия

B. cepacia complex Котримоксазол Левофлоксацин

Доксициклин Котримоксазол

Продолжение табл. 5. Начало см. на стр. 528
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Миноциклин Цефтазидим

Цефтазидим Меропенем

Меропенем Дорипенем

Дорипенем Цефтазидим + Авибактам

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 воз-
будителей к антибактериальным препаратам и предшествующим ответом на антибактериальную терапию; необходима консультация клинического фармаколога, если в анамнезе имеет-
ся гиперчувствительность к антибактериальным препаратам или серьезные НЛР при назначении антибактериальных препаратов, а также высокий риск значимых лекарственных взаи-
модействий; ** – доксициклин применяется только у взрослых и детей ≥ 8 лет; необходимо учитывать, что в России повсеместно отмечается высокий уровень резистентности 
S. pneumoniae к доксициклину; *** – ципрофлоксацин разрешен детям ≥ 5 лет, левофлоксацин / моксифлоксацин – лицам ≥ 18 лет; # – назначаются только при известной чувствительно-
сти 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.
Note: *, In addition to clinical severity, the choice of the initial antibiotic therapy is determined by the cultures of respiratory samples (sputum, bronchoalveolar lavage, etc.), local antibiotic suscepti-
bility data for the key pathogens and the previous response to antibiotic therapy; a clinical pharmacologist should be consulted if there is a history of hypersensitivity to antibiotics or serious adverse 
drug reactions against antibiotics, as well as a high risk of significant drug interactions; **, Doxycycline is only used in adults and children ≥ 8 years of age; A high prevalence of S. pneumoniae 
resistance to doxycycline in Russia should be taken into account; ***, Ciprofloxacin is approved for children ≥ 5 years of age, levofloxacin/moxifloxacin for persons of 18 years of age and older; 
#, Prescribed only when sensitivity of the pathogen has been confirmed; ##, Convincing evidence of the benefits of combined antibiotic therapy has not been found. The combination is prescribed if 
monotherapy is not effective enough or if poly- / pan-resistant isolates of P. aeruginosa are detected; ###, Only if E. сoli is detected; ^, The real effectiveness and impact on outcomes of various ABT 
regimens for infections caused by Achromobacter spp. has not been established.

Таблица 6
Режим дозирования и особенности применения системных антибактериальных препаратов при обострении 

первичной цилиарной дискинезии [87]
Table 6

Dosing regimen and use of systemic antibacterial drugs during exacerbation of primary ciliary dyskinesia [87]

Наименование АБП Взрослые Дети Комментарии

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

Амоксициллин + 
клавулановая кислота†

1,5 г внутрь в 3 приема или 0,875 г внутрь 
в 2 приема (расчет по амоксициллину) 
3,6–4,8 г в/в за 3–4 введения

80–90 мг / кг внутрь в 2–3 приема (расчет 
по амоксициллину, высокая доза)  
100 мг / кг в/в за 4 введения. Дозировка 
клавулановой кислоты ≤ 10 мг / кг 
в сутки. При превышении – добавить 
незащищенный амоксициллин

Суспензия для приема внутрь 
противопоказана детям до 3 мес., 
таблетки диспергируемые 
противопоказаны детям по 2 лет, 
таблетки, покрытые пленочной 
оболочкой, противопоказаны детям  
до 12 лет (масса тела < 40 кг)

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

Ампициллин + 
сульбактам† 4,5–9 г в/в, в/м за 3 введения 150–300 мг / кг в/в, в/м в 4 введения –

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

Ванкомицин† 15–20 мг / кг в/в за 2–4 введения** 40 мг / кг в/в за 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 (100 мг × 2 раз 
в сутки) 4 мг / кг внутрь в 2 приема Противопоказан детям до 8 лет††

Дорипенем 1,5–3 г в/в за 3 введения (возможна 
продленная инфузия) – Противопоказан детям до 18 лет††

Имипенем + 
циластатин† 2–4 г (по имипенему) в/в за 3–4 введения 60–100 мг / кг (по имипенему) в/в  

за 4 введения Противопоказан детям до 3 мес.

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

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

Окончание табл. 5. Начало см. на стр. 528
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Клиндамицин† 1,8 г внутрь в 4 приема 1,8–2,7 г в/в  
за 3–4 введения

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

Раствора для в/в введения 
противопоказан детям < 3 лет; капсулы 
противопоказаны детям < 8 лет и массой 
тела < 25 кг) ††

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

Дети массой тела ≤ 40 кг –  
75 000–150 000 МЕ / кг в/в за 2 введения Противопоказан детям до 6 лет††

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

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

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

Левофлоксацин† 1 г внутрь в 2 приема; 1 г в/в  
за 2 введения – Противопоказан детям до 18 лет††

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

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

У детей > 12 лет режим дозирования 
как у взрослых

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

60–120 мг / кг за 3 введения (возможна 
продленная инфузия) Противопоказан детям до 3 мес.

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

4 мг / кг внутрь первая 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 – Противопоказан детям до 18 лет††

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

Пиперациллин + 
тазобактам

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

300 мг / 37,5 мг / кг в/в за 3–4 введения 
(возможна продленная инфузия) Противопоказан детям до 2 лет††

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

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

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

8–11 лет 2,4 мг / кг в/в за 2 введения,  
≥ 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 за 3–4 введения (возможна 
продленная инфузия)

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

Цефазолин† 6 г в/в, в/м за 3 введения 100–150 мг / кг в/в, в/м за 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 – 
противопоказаны детям до 7 лет††

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

Цефепим + сульбактам† 4 г в/в за 2 введения
50–80 мг / кг в/в за 2 введения (расчет 
по цефепиму); сульбактам – ≤ 80 мг / кг 
в сутки

Противопоказан детям до 2 мес.

Цефотаксим† 3,0–8,0 г в/в, в/м за 3–4 введения*** 100–150 мг / кг в/в, в/м в 3–4 введения –

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

Цефтазидим + 
авибактам† 7,8 г в/в, в/м за 3 введения – Противопоказан детям до 18 лет

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

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

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

Цефуроксим аксетил† 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 
за 2–3 введения

40 мг / кг в/в за 2 приема††
Противопоказан детям до 18 лет 
(назначение off label по показаниям), 
с МВ – до 5 лет††

15–20 мг / кг в/в за 2–3 введения††

Эртапенем† 1 г в/в или в/м 1 раз в день### – Противопоказан детям до 18 лет

Биапенем 300 мг × 2 раза, в тяжелых случаях 600 мг 
× 2 раза в сутки – –

Окончание табл. 6. Начало см. на стр. 531
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По данным многоцентровых исследований по-
казано, что при длительной терапии макролидами 
достоверно снижается частота обострений по срав-
нению с плацебо и увеличивается время между обо-
стрениями. Наиболее эффективным оказался ази-
тромицин [75, 88]. Для взрослых и детей с 7 лет реко-
мендуется доза 250 мг (масса тела < 40 кг) или 500 мг 
(масса тела ≥ 40 кг) 3 раза в неделю в течение 6 мес. 
или терапия азитромицином в дозе 250 мг в сутки 
в течение 12 мес. [75, 89, 90]. Оценка эффективности 
и безопасности терапии азитромицином осуществ-
ляется каждые 3 мес., данные о применении сроком 
> 12 мес. ограничены.

Не рекомендуется применение противовоспали-
тельной терапии преднизолоном или глюкокорти-
костероидами (для ингаляционного применения) 
ввиду отсутствия эффективности [81, 82].

Заключение

Таким образом, на сегодняшний день можно заклю-
чить, что распространенность ПЦД значительно 
различается во всем мире, а в Российской Федера-
ции она достоверно неизвестна, требуется тщатель-
ное изучение. Подходы к генетической диагностике 
ПЦД в мировой практике разработаны недостаточно, 

а в Российской Федерации – отсутствуют. Разработ-
ка мультигенной панели позволит не только иден-
тифицировать генетическую причину заболевания, 
но и определить варианты генов и их распростра-
ненность в российской популяции больных, а также 
одновременно провести дифференциальную диагно-
стику с другими заболеваниями, сопровождающимися 
БЭ. Разработка нового варианта клинических реко-
мендаций, содержащих современную актуальную ин-
формацию, позволит усовершенствовать диагностику 
и лечение ПЦД в Российской Федерации.

Список сокращений

АБП – антибактериальный препарат
АБТ – антибактериальная терапия
БЭ – бронхоэктазы
БЛРС – бета-лактамазы расширенного спектра дей-
ствия
в/в – внутривенно
в/м – внутримышечно
ВС ВМА – высокоскоростной видеомикроскопиче-
ский анализ
ИФ – иммунофлуоресценция
МВ – муковисцидоз
МТ – микротрубочки

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 тяже-
лых инфекциях целесообразно рассмотреть увеличение суточной дозы до 2 г (1 г каждые 12 ч); ^ – при тяжелых инфекциях, вызванных полирезистентными грамотрицательными возбу-
дителями целесообразно увеличение дозы в 2 раза; † – препарат включен в Перечень жизненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов (Распоряжение Правительства 
Российской Федерации от 12.10.19 № 2406-р (ред. от 23.12.21 № 3781-р); †† – применение off-label – вне зарегистрированных в инструкции лекарственного средства показаний осу-
ществляется 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.
Note: *, from the point of view of the benefit/risk ratio, a single administration of the entire daily dose is preferable, but dividing the daily dose into 2–3 injections is acceptable; **, with an minimum 
inhibitory concentration of 1.5 μg/ml and above, an increase in the daily dose in adults up to 3–4.5 g is justified; ***, when penicillin-resistant S. pneumoniae is detected, it is advisable to prescribe at 
least 6 g/day; #, when MRSA is detected, it is more effective to increase the dose to 600 mg 3 times/day; ##, when penicillin-resistant S. pneumoniae is detected, it is advisable to prescribe at least 
4 g/day; ###, in severe infections, it is advisable to consider increasing the daily dose to 2 g (1 g every 12 hours); ^, in severe infections caused by multidrug resistant gram-negative pathogens, it is 
advisable to increase the dose by 2 times; †, The drug is included in the List of vital and essential drugs (Decree of the Government of the Russian Federation of October 12, 2019 No.2406-r, as 
amended of December 23, 2021 No.3781-r); ††, off-label use means use outside the indications listed in the instructions for use of the medicinal product. The decision to use the drug off-label is 
made by a medical commission with the permission of the Local Ethics Committee of the medical organization (if any). Off-label use is subject to the signed informed consent of the parents (legal 
representative) and the patient if he/she is more than 15 years old.

Таблица 7
Режим дозирования антибактериальных препаратов при первичной цилиарной дискинезии  

(стабильное течение заболевания)
Table 7

Antibiotic dosing regimen in primary ciliary dyskinesia (stable course of the disease)

Наименование АБП Форма выпуска / путь введения Режим дозирования

Гентамицин†, * Раствор для в/в введения / через небулайзер 80 мг 2 раза в день (дети), 80–160 мг 2 раза в день (взрослые)

Тобрамицин† Капсулы с порошком для ингаляций 112 мг 2 раза в день (взрослые и дети > 6 лет)

Тобрамицин† Раствор для ингаляций / через небулайзер 300 мг 2 раза в день (взрослые и дети > 6 лет)

Колистиметат натрия† Порошок для приготовления раствора для ингаляций / 
через небулайзер 1–2 млн ед. 2–3 раза в день (взрослые и дети > 6 лет)

Азтреонам†, * Раствор для в/в введения / через небулайзер 75 мг 3 раза в день (взрослые и дети > 7 лет)

Примечание: АБП – антибактериальный препарат; в/в – внутривенно; * – по данному показанию антибактериальный препарат не зарегистрирован; † – препарат включен в Перечень жиз-
ненно необходимых и важнейших лекарственных препаратов (Распоряжение Правительства Российской Федерации от 12.10.19 № 2406-р, ред. от 23.12.21 № 3781-р).
Note: *, this indication is not approved for the antibiotic; †, The drug is included in the List of vital and essential drugs (Decree of the Government of the Russian Federation of October 12, 2019 
No.2406-r, as amended of December 23, 2021 No.3781-r).
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ПЦД – первичная цилиарная дискинезия
ТЭМ – трансмиссионная электронная микроскопия
CBF (Ciliary Beat Frequency) – частота биения ресничек
CBP (Сiliary Beat Pattern) – паттерн биения ресничек
ERS (European Respiratory Society) – Европейское ре-
спираторное общество
MRSA (Methicillin-Resistant Staphylococcus aureus) – ме-
тициллин-резистентный золотистый стафилококк
MSSA (Methicillin-Susceptible Staphylococcus aureus) – 

метициллин-чувствительный золотистый стафило-
кокк
NO – оксид азота
nNO – назальный оксид азота
OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) – посто-
янно обновляемый каталог человеческих генов, гене-
тических нарушений и признаков, в котором особое 
внимание уделяется взаимосвязи генов и фенотипов
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