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Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) – редкое 
(частота от 1 на 2265 до 1 на 40 000 населения) ге-

нетически детерминированное заболевание с преиму-
щественно аутосомно-рецессивным типом наследова-

ния, в основе которого лежит нарушение структуры и 
функции ресничек мерцательного эпителия, что приво-
дит к снижению эффективности мукоцилиарного кли-
ренса, хроническим инфекциям дыхательных путей, 

Бронхиальная астма у детей с первичной цилиарной 
дискинезией: два клинических наблюдения 

 
М.А. Карпенко1, Д.Ю. Овсянников1,2, В.А. Стрельникова1,2, Н.И. Колганова1,2, О.Г. Малышев1,2, 
Т.А. Рылев1, Я.А. Самунджян1, М.А. Рымарь1, А.Д. Богоявленская1, А.Д. Коняхина1,  
А.В. Блахина1, А.Н. Лобов3, А.А. Пушков4, К.В. Савостьянов4 
1 ФГАОУ ВО «Российский университет дружбы народов им. Патриса Лумумбы», Москва, Россия; 
2 ГБУЗ «Морозовская детская городская клиническая больница Департамента здравоохранения г. Москвы», Москва, Россия; 
3 ФГАОУ ВО «Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н.И. Пирогова» Минздрава России, Москва, 
Россия; 
4 ФГАУ «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» Минздрава России, Москва, Россия 
karpenko.ma@mail.ru 
 
Аннотация 
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) – генетически детерминированное заболевание, характеризующееся нарушением структуры 
и функции ресничек мерцательного эпителия. Хронический кашель, хрипы, обратимая бронхиальная обструкция у больных с ПЦД мо-
гут имитировать бронхиальную астму (БА), приводя к ошибкам диагностики и терапии. Вместе с тем сочетание ПЦД и БА, возможно, 
представляет собой особую клиническую ситуацию. В статье представлены два клинических наблюдения детей с генетически подтвер-
жденной ПЦД (мутации в генах CCDC39 и DNAH5), у которых проведение дополнительного обследования позволило установить диаг-
ноз БА. Назначение ингаляционных глюкокортикостероидов в комбинации с длительно действующими β2-агонистами привело к стой-
кому улучшению состояния, снижению частоты обострений и повышению толерантности к физической нагрузке. Представленные на-
блюдения подчеркивают необходимость клинической настороженности в отношении сочетания ПЦД и БА, регулярной функциональ-
ной оценки органов дыхания и индивидуализации терапии с обязательной регламентацией физической нагрузки и спорта. 
Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, бронхиальная астма, коморбидность, клинические наблюдения, дети. 
Для цитирования: Карпенко М.А., Овсянников Д.Ю., Стрельникова В.А., Колганова Н.И., Малышев О.Г., Рылев Т.А., Самунджян Я.А., 
Рымарь М.А., Богоявленская А.Д., Коняхина А.Д., Блахина А.В., Лобов А.Н., Пушков А.А., Савостьянов К.В. Бронхиальная астма у детей 
с первичной цилиарной дискинезией: два клинических наблюдения. Клинический разбор в общей медицине. 2025; 6 (11): 16–20.  DOI: 
10.47407/kr2025.6.11.00705 
 
 
Bronchial asthma in children with primary ciliary dyskinesia:  
two clinical cases  
 
Maxim A. Karpenko1, Dmitriy Yu. Ovsyannikov1,2, Valeriia А. Strelnikova1,2, Nataliya I. Kolganova1,2, 
Oleg G. Malyshev1,2, Timofey A. Rylev1, Yana A. Samunjan1, Maria A. Rymar1,  
Anastasiya D. Bogoyavlenskaya1, Alena D. Koniakhina1, Anna V. Blakhina1, Andrey N. Lobov3,  
Alexander А. Pushkov4, Kirill V. Savostianov4 
 
1 Patrice Lumumba Peoples’ Friendship University of Russia, Moscow, Russia; 
2 Morozovskaya Children’s City Clinical Hospital, Moscow, Russia; 
3 Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, Russia; 
4 National Medical Research Center for Children’s Health, Moscow, Russia 
karpenko.ma@mail.ru 
 
Abstract 
Primary ciliary dyskinesia (PCD) is a genetically determined disease characterized by structural and functional abnormalities of the cilia of the 
ciliated epithelium. Chronic cough, wheezing, and reversible bronchial obstruction in patients with PCD can mimic bronchial asthma (BA), lead-
ing to diagnostic and therapeutic errors. However, the combination of PCD and BA is possible and represents a special clinical situation. The ar-
ticle presents two clinical cases of children with genetically confirmed PCD (mutations in the CCDC39 and DNAH5 genes), in whom additional 
examination allowed for the diagnosis of BA. The prescription of inhaled glucocorticosteroids in combination with long-acting β2-agonists led to 
a sustained improvement in their condition, a reduction in the frequency of exacerbations, and an increase in exercise tolerance. The presented 
cases highlight the need for clinical awareness of the combination of PCD and BA, regular functional assessment of the respiratory system, and 
individualized therapy with mandatory regulation of physical activity and sports. 
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бронхоэктазам и постепенному снижению функции 
легких. ПЦД сопровождается обратным расположе-
нием внутренних органов (синдром Зиверта–Картаге-
нера) в 35% случаев. За развитие ПЦД ответственны бо-
лее 50 генов [1, 2]. Устанавливают диагноз ПЦД на ос-
новании данных анамнеза, оценки >5 баллов по пре-
диктивной шкале PICADAR (PrImary CiliAry DyskinesiA 
Rule), по которой оценивают пациентов, имеющих пер-
систирующий влажный кашель (см. таблицу), результа-
тов световой и электронной микроскопии мерцатель-
ного эпителия и генетического исследования [1–4]. 
В связи с наличием кашля, одышки при физической 

нагрузке, влажных и/или сухих хрипов при аускульта-
ции легких, обратимой обструкции дыхательных путей 
дети с ПЦД в некоторых случаях ошибочно рассматри-
ваются как пациенты с бронхиальной астмой (БА), что 
приводит к длительному и неэффективному примене-
нию ингаляционных глюкокортикостероидов (ИГКС) и 
бронхолитиков [5–7]. С другой стороны, сочетание 
ПЦД и БА также возможно, что существенно осложняет 
диагностику и выбор терапии [6]. 
Цель – представить клинические наблюдения двух 

детей с сочетанием ПЦД и БА, демонстрирующие диаг-
ностические и терапевтические сложности ведения та-
ких пациентов. 

 
Клиническое наблюдение 1 
Мальчик А., 8 лет, рожденный от 2-й беременности 

(1-я беременность – мальчик, здоров), протекавшей без 
осложнений, 2-х самопроизвольных родов на 39-й не-
деле. Масса тела при рождении 3900 г, длина 52 см. 
Оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. После рождения 
находился в отделении реанимации и интенсивной те-
рапии новорожденных по поводу врожденной пневмо-
нии, получал респираторную терапию. В грудном и 
раннем возрасте отмечались замедленные темпы роста. 
Из анамнеза известно, что с 1 мес отмечаются частые 
обструктивные бронхиты (всего перенес >10 раз), кото-
рые купировались ингаляционными бронхолитиками, 
ИГКС; круглогодичный ринит, частые эпизоды экссу-
дативного отита, хронический влажный кашель. В рам-
ках плановой госпитализации в 6 лет была проведена 
потовая проба – отрицательная, компьютерная томо-

графия (КТ) органов грудной полости (ОГП) – без пато-
логии, КТ придаточных пазух носа – признаки полиси-
нусита. Учитывая уровень эозинофилов 320 кл/мкл в 
клиническом анализе крови, уровень общего иммуног-
лобулина E 1104 МЕ/мл, у ребенка была заподозрена 
БА. Периодически получал короткие курсы ИГКС и 
бронхолитиков при бронхите с бронхообструктивным 
синдромом (БОС). Для уточнения диагноза проведена 
спирометрия с бронходилатационной пробой – отрица-
тельная. Получал пробную терапию будесонидом в 
течение 3 мес с незначительным положительным эф-
фектом – эпизоды БОС отмечались реже, кашель сохра-
нялся. Учитывая наличие хронического влажного 
кашля, в 8 лет проведена оценка по предиктивной 
шкале PICADAR (8 баллов), в связи с чем был госпита-
лизирован в пульмонологическое отделение Морозов-
ской детской городской клинической больницы  
г. Москвы. При проведении КТ ОГП были выявлены 
бронхоэктазы средней доли правого легкого и язычко-
вых сегментов левого легкого (рис. 1). 
Учитывая оценку 8 баллов по шкале PICADAR, ре-

зультаты КТ ОГП, проведено полноэкзомное секвени-
рование, по результатам которого в экзоне 13 гена 

Предиктивная шкала для выявления симптомов ПЦД PICADAR [4] 
PICADAR predictive scale for detection of primary ciliary dyskinesia symptoms [4]

Вопрос Балл

Родился пациент доношенным? 2

Были ли у пациента респираторные симптомы в раннем неонатальном периоде (тахипноэ, кашель, пневмония)? 2

Был ли пациент госпитализирован в отделение интенсивной терапии новорожденных? 2

Имеется ли у пациента аномальное расположение внутренних органов (обратное или неопределенное)? 4

Имеется ли у пациента врожденный порок сердца? 2

Имеется ли у пациента круглогодичный ринит? 1

Имеются ли у пациента хронические симптомы со стороны органа слуха: экссудативный отит, серозный отит, снижение слуха, 
перфорация барабанной перепонки? 1

Рис. 1. Двусторонние бронхоэктазы по данным КТ ОГП  
у мальчика А. 8 лет с ПЦД (аксиальная проекция). 
Fig. 1. Traction bilateral bronchiectases according to chest CT in a 8-year-old 
boy А. with PCD (axial view). 
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CCDC39 выявлен нуклеотидный вариант c.1874G>T 
(chr3:180641993C>A; NM_181426.2) в гомозиготном со-
стоянии, приводящий к аминокислотному варианту 
p.S625I. В соответствии с российским Руководством по 
интерпретации данных последовательности ДНК чело-
века выявленный нуклеотидный вариант следует рас-
ценивать как вероятно патогенный, на основании чего 
был установлен диагноз ПЦД. В связи с сохраняющи-
мися эпизодами БОС с быстрым эффектом бронхолити-
ческой терапии проведены аллергообследование и по-
вторная спирометрия с бронходилатационной пробой: 
выявлена сенсибилизация к эпидермальным, пищевым 
и пыльцевым аллергенам, проба с сальбутамолом поло-
жительная (прирост объема форсированного выдоха за 
1-ю секунду >12%). На основании полученных результа-
тов был установлен диагноз БА, назначена базисная те-
рапия III ступени в соответствии с рекомендациями 
GINA [8] – будесонид + формотерол (Симбикорт Рапи-
халер со спейсером) с положительным эффектом – эпи-
зоды БОС прекратились, повысилась толерантность к 
физической нагрузке. Наблюдение за пациентом про-
должается. 

 
Клиническое наблюдение 2 
Мальчик Н., 5 лет, рожденный от 1-й беременности, 

протекавшей без осложнений, 1-х самопроизвольных 
родов на 40-й неделе. В анамнезе отмечались частые 
эпизоды бронхитов с БОС с положительным эффектом 
от терапии ингаляционными бронхолитиками и ИГКС, 
неоднократные госпитализации в связи с дыхательной 
недостаточностью 1–2-й степени, во время которых 
было выявлено зеркальное расположение внутренних 
органов (situs inversus); рис. 2. 

Оценка по предиктивной шкале PICADAR составила 
10 баллов. Учитывая полученные результаты, в воз-
расте 6 мес было проведено молекулярно-генетическое 
исследование. По результатам полноэкзомного секве-
нирования выявлены биаллельные варианты в гене 
DNAH5: ранее описанная инсерция со сдвигом рамки 
считывания, нуклеотидный вариант c.13458dup 
(chr5:13701316T>TA; NM_001369.3) в гетерозиготном 
состоянии, приводящий к аминокислотному варианту 
p.N4487*. В соответствии с российским Руководством 
по интерпретации данных последовательности ДНК че-
ловека выявленный нуклеотидный вариант следует 
расценивать как патогенный и ранее не описанный ин-
тронный вариант c.11212-4A>G (chr5:13737499T>C; 
NM_001369.3) неизвестного клинического значения. 
Был проведен анализ наследования вариантов от роди-
телей, который подтвердил транс-положение вариан-
тов. Установлен диагноз «ПЦД, синдром Зиверта–Кар-
тагенера». Также ребенок наблюдался по поводу атопи-
ческого дерматита. 
Несмотря на проводимую терапию ПЦД, которая 

включала дренажный массаж, дыхательную гимна-
стику, периодически отмечались эпизоды БОС с по-
ложительным эффектом от терапии ингаляцион-
ными бронхолитиками и ИГКС. На основании про-
явлений у ребенка рецидивирующего БОС была запо-
дозрена БА. В возрасте 5 лет ребенку выполнена спи-
рометрия с пробой с бронхолитиком – положитель-
ная (прирост объема форсированного выдоха за 1-ю 
секунду >12%), по результатам аллергообследования 
сенсибилизация к ингаляционным аллергенам вы-
явлена не была. Учитывая наличие у ребенка атопи-
ческого дерматита, частых эпизодов БОС, положи-
тельного эффекта от применения ИГКС, результаты 
спирометрии, был установлен диагноз БА. На фоне 
базисной терапии III ступени по GINA [8] – будесо-
нид + формотерол (Симбикорт Рапихалер со спейсе-
ром) – эпизоды БОС больше не регистрировались, 
улучшилась переносимость физической нагрузки. 
Наблюдение за пациентом продолжается. 

 
Обсуждение 
Несмотря на наличие существенных отличий мани-

фестации БА и ПЦД (возраст дебюта; характер кашля – 
сухой при БА, влажный при ПЦД; сопутствующие забо-
левания и проявления – атопические заболевания при 
БА, бронхоэктазы, чаще в средней доле, язычковых сег-
ментах при ПЦД; эффект противоастматической тера-
пии), дифференциальная диагностика данных заболе-
ваний может вызывать сложности, связанные с 
ограничением диагностических возможностей: трудно-
доступность световой и электронной микроскопии мер-
цательного респираторного эпителия, спирометрии по 
месту жительства, сложности в корректном проведении 
данных исследований, высокая стоимость генетических 
исследований. 
Клиническое наблюдение мальчика А. 8 лет демон-

стрирует трудности диагностики и терапии как БА, так 

Рис. 2. Рентгенограмма органов грудной клетки мальчика Н.  
5 лет: декстрокардия, газовый пузырь желудка расположен 
справа, печень – слева (синдром Зиверта–Картагенера). 
Fig. 2. Chest X-ray of an 5-year-old boy N.: dextrocardia, the gastric air 
bubble is located on the right, and the liver is on the left (Siewert–Karta-
gener syndrome).
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и ПЦД. Хронический влажный кашель связывали с на-
личием постназального затека, и ребенок получал 
лишь симптоматическую терапию. Имеющиеся реци-
дивирующие бронхиты с БОС в анамнезе в комплексе с 
другими проявлениями уже указывали на возможность 
БА, а недостаточная эффективность будесонида в лече-
нии рецидивирующих бронхитов с БОС была связана с 
несоответствием ступени терапии БА по GINA [8] и на-
личием сопутствующей ПЦД. Клиническое наблюде-
ние мальчика Н. 5 лет демонстрирует гиподиагностику 
БА, возможную и при ПЦД. 
Учитывая нейтрофильный тип воспаления при ПЦД, 

данный диагноз может стать причиной ошибочного ис-
ключения БА, для которой характерен преимуще-
ственно эозинофильный тип воспаления. Однако осо-
бенности патогенеза ПЦД, сопровождающейся стазом  
аллергенов на слизистой оболочке дыхательных путей, 
могут способствовать возникновению эозинофильного 
воспаления, обусловливающего манифестацию БА [9]. 
Согласно данным A. Owora и соавт. ПЦД повышает 
риск развития БА в 9 раз (отношение шансов 9,65; 95% 
доверительный интервал 5,20–17,90; p<0,01) [10]. 

 

Заключение 
Несмотря на низкую распространенность в популя-

ции, необходимо иметь клиническую настороженность 
в отношении ПЦД. В качестве скрининга можно ис-
пользовать предиктивную шкалу PICADAR. Наличие 
рецидивирующих бронхитов с БОС у пациентов с ПЦД 
является веской причиной для проведения диагно-
стики БА. Назначение противоастматической терапии 
позволяет повысить толерантность к физической на-
грузке, рекомендуемой как важный компонент ведения 
больных с бронхоэктазами. 
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