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Резюме. Синдром Картагенера - одна из форм первичной цилиарной дискинезии, особенностью которой 

является обратное расположение внутренних органов или декстрокардия с поражением дыхательной систе-

мы. Сочетание гломерулонефрита с Синдромом Картагенера встречаются редко, что и послужило причиной 

описания больной с синдромом Картагенера и фокально – сегментарным гломерулосклерозом, наблюдавшаяся в 

клинике института.

Summary. Kartagener syndrome - a form of prima-

ry ciliary dyskinesia, which combines situs inversus totalis 

or only dextrocardia with the defeat of the respiratory sys-

tem. The combination of glomerulonephritis with Kartagen-

er syndrome is rare, and that was the reason for describing

a patient with Kartagener syndrome and focal - segmental 

glomerulosclerosis observed in clinic.
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ВСТУПЛЕНИЕ. Синдром Картагенера (одна 

из форм первичной цилиарной дискинезии) – это 

наследственное заболевание, с нарушением функ-

ции мерцательного эпителия слизистой респира-

торного тракта, приводящий к их неподвижности, 

развитию хронического воспалительного процесса 

в верхних и нижних отделах респираторного тракта 

[1]. Синдром относится к наследственным заболе-

ваниям с аутосомно-рецессивным типом наследо-

вания.  Для него характерно сочетание обратного 

расположения внутренних органов (situs inversus), 

наличие бронхоэктазов и синуситов. Нередко об-

наруживаются и другие аномалии развития (порок 

сердца, расщелина верхнего неба, губы и т.д.) [ 2]. 

Синдром цилиарной дискинезии был впер-

вые описан в 1902 году А.К. Зивертом [11], однако 

только в 1933 году, Манес Картагенер предложил 

рассматривать эту клиническую триаду как врож-

денный синдром [10], который впоследствии и 

стал носить его имя. 

Согласно статистическим данным, синдром 

Картагенера встречается с частотой 1 на 20-40 тыс. 

населения [16]. Изменения структуры мерцатель-

ного эпителия в полной мере объясняют развитие 

хронического воспаления в дыхательной системе: 

нарушение дренажной функции ресничек приво-

дит к застою, инфицированию содержимого брон-

хов и персистенции воспалительного процесса, что 

в дальнейшем приводит к развитию хронического 

бронхита, бронхоэктазов и формированию пнев-

москлероза. 

Диагностика триады Картагенера не пред-

ставляет особых трудностей. Синдром дебютирует 

в раннем детском возрасте, как правило, на фоне 

острой респираторной вирусной инфекции, ос-

ложняющейся персистирующими бронхитами, си-

нуситами, отитами [12]. 

Рентгенологическое исследование органов 

грудной клетки демонстрирует декстрокардию и 

признаки хронического обструктивного заболева-

ния легких с быстрым формированием эмфиземы. 

При бронхографии диагностируют различные из-

менения: от деформирующего бронхита до брон-

хоэктазов. Ультразвуковое исследование позволяет 

подтвердить наличие транспозиции внутренних 

органов [6].

Тяжесть состояния больных определяется сте-

пенью хронической гипоксемии. Для диагностики 

цилиарной дискинезии требуется морфологиче-

ская верификация слизистой оболочки бронха с 

последующим проведением электронной микро-

скопии [19]. 

Объем лечения зависит от клинических про-

явлений. Профилактика и лечение хронической 

инфекции включает комплекс мероприятий по 

поддержанию проходимости дыхательных путей и 

антибактериальную терапию[15]

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ. Больная М, 25 

лет, в 2014 году поступила в клинику ГУ «Инсти-

тут нефрологии НАМН Украины» с жалобами на 

отеки нижних конечностей, слабость, одышку в 

состояние покоя, постоянный влажный кашель с 

трудноотделяемой мокротой.

Анамнез: синдром Картагенера впервые был 

установлен в 3-летнем возрасте. В 1995 году про-

изведена поэтапная экстирпация бронхов S5 S8-

10 правого легкого и  S 4-5 S7-10 слева. Лечение и 

диспансерное наблюдение по поводу хронического 

обструктивного заболевания легких осуществля-

лась в Николаевской ОКЛ.

С октября 2014 года появились отеки на ниж-

них конечностях. При обследовании выявлен 

нефротический синдром (общий белок крови – 

54 г/л, холестерин крови – 7,6 ммоль/л, су-

точная потеря белка с мочой – 6,5 г); скорость 

клубочковой фильтрации (СКФ) составляла – 

104 мл/мин/1,73 м2 (CKD-EPI).

Результаты серологических исследований на 

наличие вирусных гепатитов, туберкулеза – отри-

цательные. Вредные привычки отрицала. Беремен-

ностей не было. Отмечала аллергию по типу кра-

пивницы на витамины группы В, С, лекарственное 

средство «Кротал». 

Объективно: общее состояние средней тяже-

сти, положение в постели активное, удовлетвори-

тельного питания, вес – 54 кг, рост – 160 см, ИМТ 

– 21 кг/м2. Зев слегка гиперемирован, кожные по-

кровы бледно-розового цвета, периферические 

лимфоузлы не увеличены. 

Щитовидная и молочные железы при паль-

пации без особенностей. Грудная клетка дефор-

мирована, визуализируются послеоперационные 

рубцы с обеих сторон, участие в акте дыхания 

симметричное. ЧД 22 в минуту, перкуторно ле-

гочной звук с коробочным оттенком, укорочен с 

обеих сторон, дыхание равномерно-ослабленное, 

выдох удлинен. 

При физикальном обследовании сердечно-со-

судистой системы сердечный ритм выслушивается 

с правой стороны, тоны приглушены, АД – 100/70 

мм рт.ст., пульс 70 ударов в минуту. 

Живот мягкий, безболезненный. Печень не 

выступает из-под края реберной дуги. Селезенка 

не увеличена. Выраженные отеки нижних конеч-

ностей и поясничной области. 

Суточный диурез около 800 мл.

Клинический анализ крови: гемоглобин – 

138 г/л; эритроциты – 4,85  106/мм3; гематокрит 

– 42,8 %, лейкоциты – 6,4 103/мм3; тромбоциты 

– 303 103/мм3; гранулоциты – 60,2%; моноциты – 

2,8 %; лимфоциты – 37%; СОЭ – 7 мм/час.

Биохимический анализ крови: мочевина – 

3,95 ммоль/л; креатинин – 82,5 мкмоль/л; общий 

билирубин – 7,11 мкмоль/л; АлАТ – 16,9 Ед/л; 

АсАТ – 21,6 Ед/л; общий белок – 52,7 г/л; аль-

бумин – 25,1 г/л; глюкоза – 3,95 ммоль/л; каль-

ций – 1,94 ммоль/л; калий – 4,6 ммоль/л; натрий – 

141 ммоль/л; ЦРБ – 7,54 мг/л; общий холестерин 

– 18,86 ммоль/л. СКФ (CKD-EPI) – 85 мл/мин/

1,73 м2.



66

№4 (48) 2015Український журнал нефрології та діалізу
Школа нефролога

Общий анализ мочи: кол-во мочи 50,0 мл, 

цвет – соломенно-желтый, уд. вес – 1016, реакция 

(рН) – 9,5 единиц, белок – 5,8 г/л, глюкоза – не 

выявлена, эритроциты – 4-6 в п/зрения – неиз-

мененные, 5-8 в п/зрения – измененные; лейко-

циты – 6-8 в п/зрения; эпителий: плоский – знач. 

кол-во; переходный – 2-3 в п/зрения; почечный – 

2-3 в п/зрения.

Суточная потеря белка с мочой – 7,1 г/сутки.

Серологические исследования (HCV, HbsAg, 

ВИЧ/СПИД) – отрицательные.

ЭКГ – ритм синусовый, правильный. ЧСС – 

59 в минуту, ЭОС – вертикальное положение. 

Гипертрофия левого желудочка. 

УЗИ (органов брюшной полости) – зеркаль-

ное расположение внутренних органов. 

Рентгенография органов грудной клетки: пока-

зывает наличие декстрокардии, расширение межре-

берных промежутков, состояние после оперативно-

го вмешательства, пневмосклероз (рис. 1) .

Рис. 1.

Спирограмма – резкое нарушение ВФЛ (вен-

тиляционная функция легких) по смешанному 

типу с преобладанием острой рестрикции. ОФВ1 

(объем форсированного выдоха за первую секун-

ду)– 42 %.

Проведена чрезкожная пункционная нефро-

биопсия правой почки: на световой микроскопии 

– в биоптате корковое вещество почки. В мате-

риале 12 клубочков, 1- глобально склерозирован, 

большинство – светооптически без особенностей. 

1 клубочек с сегментарными изменениями на ка-

нальцевом полюсе (рис. 2) .

Эпителий извитых канальцев с белковыми из-

менениями. В интерстиции очаговая клеточная 

инфильтрация. Кровеносные сосуды без особен-

ностей. Гистохимическая реакция с конго-крас-

ным- отрицательная.

Иммунофлюоресцентная микроскопия: в 

материале 5 клубочков. IgA (0), IgG(0), IgM(0),  

LC(0), LC(0), C1q(0), C3(0), фибриноген (0). 

Капли реабсорбции в цитоплазме эпителиоцитов 

проксимальных канальцев.

Рис. 2. Сегментарные изменения с адгезией в зоне 

тубулярного полюса клубочка. В цитоплазме эпителия 

проксимальных канальцев определяются белковые 

капли. ШИК-реакция с докраской ядер гематоксилином 

(PAS). Ув. 400.

На полутонких срезах 7 клубочков. ГБМ не 

утолщена, просвет капилляров не сужен. Каналь-

цевый эпителий с белковыми изменениями. Еди-

ничные пенистые клетки в интерстиции (рис. 3) .

Рис. 3. ГБМ не утолщена, просвет капилляров не сужен. 

Эпителиоциты проксимальных канальцев 

с гиалиновыми каплями. В интерстиции единичные 

пенистые клетки. Полутонкий срез. 

Окраска толуидиновым синим. 

Ув. 400.

На электронной микроскопии: диффузное 

слияние малых отростков, микровиллезные изме-

нения, вакуоли и липидные капли в цитоплазме 

подоцитов. Плотная пластинка ГБМ не просма-

тривается. Электронно-плотные депозиты отсут-

ствуют (рис. 4) .
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  Рис. 4. Электронограмма. Ув. 4000.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ: фокальный сегментарный 

гломерулосклероз, вариант «tip lesions». 

Лечение: метилпреднизолон в дозе 44 мг (1 мг/

кг) в течение 12 недель. На 12-й неделе была до-

стигнута полная клинико-лабораторная ремиссия 

(суточная протеинурия – 0,32 г/сут, общий белок 

крови – 61,9 г/л, альбумин – 36,2, холестерин – 

6,02 ммоль/л) и начато снижение до ½ дозы (22 мг) 

по интермитирующей схеме, с дальнейшим сни-

жением по 2 мг каждую неделю (11 недель). Общая 

длительность приема метилпреднизолона состави-

ла 6 месяцев. Сохранялась полная клинико-лабо-

раторная ремиссия.

ОБСУЖДЕНИЕ. В статье представлен слу-

чай сочетания синдрома Картагенера с фокально-

сегментарным гломерулосклерозом (ФСГС), 

одной из наиболее распространенных форм гло-

мерулонефритов у взрослых [3, 4, 20, 22]. Пе-

ред нами стал вопрос о возможной взаимосвязи 

между этими заболеваниями. Является ли ФСГС 

вторичным на фоне персистирующей инфекции 

верхних дыхательных путей и хронической ги-

поксии. В пользу возможной вторичности ФСГС 

свидетельствовали данные, которые продемон-

стрировали очень низкое содержание  оксида азо-

та (NO) или его полное отсутствии в выдыхаемом 

воздухе у пациентов с синдромом Картагенера 

[8, 14]. У здоровых людей основным источником 

в образовании эндогенного NO являются верх-

ние дыхательные пути [9]. При этом в полости 

носа образуется более 90% NO, 50-70% которо-

го аутоингалируется и попадает в легкие [5]. Как 

было недавно установлено, NO является важным 

регулятором почечной гемодинамики и гломеру-

лярной фильтрации, ингибирует транспорт на-

трия и увеличивает его экскрецию [ 21]. Доказа-

но, что почки очень чувствительны к снижению 

эндотелиального синтеза NO, низкие дозы ко-

торого снижают диурез, натрийурез и почечный 

кровоток [13, 18]. То есть снижение продукции 

NO может быть фактором прогрессирования хро-

нической болезни почек и, возможно, развития 

вторичного гломерулонефрита. 

Синдрома Картагенера с  фокально-сегмен-

тарным гломерулосклерозом, в доступной лите-

ратуре, описан нашими коллегами из Ирана [17]. 

Также описывали случаи сочетания синдрома Кар-

тагенера с мезангиокапиллярным гломерулонеф-

ритом [7].

ВЫВОДЫ. Таким образом, анализируя дан-

ный клинический случай можно допустить разви-

тие фокально-сегментарного гломерулосклероза 

на фоне синдрома Картагенера, а причинно-на-

следственные ассоциации требуют детального ис-

следования.  
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