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СЛУЧАЙ ПОЗДНЕЙ ДИАГНОСТИКИ СИНДРОМА ЗИВЕРТА-КАРТАГЕНЕРА 

Первичная цилиарная дискинезия (синдром 
неподвижных ресничек) – гетерогенная группа 
заболеваний из числа орфанных (ОМIМ: 242630, 
242670, 242680, 244400), встречается с частотой 
1:15 000-1:68 000 живорожденных [3, 24]. Ха-
рактеризуется поражением подвижных струк-
тур клеток (реснички и жгутики), координи-
рованные движения которых необходимы для 
нормального функционирования многих орга-
нов и тканей [24]. Движение ресничек опреде-
ляет право-левую ось во время эмбрионально-
го развития [4, 16]. Атипичные реснички с хао-
тичным разнонаправленным движением спо-
собствуют развитию декстрокардии, situs visce-
rum inversus, формированию сиамских близне-
цов [10, 11]. 

Одним из проявлений первичной цилиар-
ной дискинезии является синдром Зиверта-
Картагенера (МКБ-Х: Q33.8/ Q89.3 / J98.0) [3]. Си-
нонимы: синдром Картагенера (Kartagener syn-
drome; Siewert syndrome; Зиверта-Картагенера), 
синдром неподвижных ресничек (immotile cilia 
syndrome), двигательная цилиопатия (the motile 
ciliopathy). Гендерного преимущества не наблю-
дается [2, 3]. 

Приоритет в описании клинических прояв-
лений принадлежит российскому терапевту и 
физиологу немецкого происхождения Альфон-
су Карловичу фон Зиверту (1902 г.) [22]. Подроб-
ное изложение и выделение клинической триа-
ды в отдельный синдром в 1933 г. – швейцарско-
му врачу Манесу Картагенеру [16]. 

Синдром Зиверта-Картагенера (СЗК) пред-
ставляет собой генетически обусловленное па-
тологическое состояние, включающее в себя 
триаду главных признаков: бронхоэктазы или 
хроническую обструктивную болезнь легких; 
хронический синусит с назальным полипозом и 
ринореей [20]; обратное расположение внутрен-
них органов, которое может быть полным – все 
внутренние органы имеют обратное расположе-
ние, или неполным – только декстрокардия [3, 
4]. Достаточно часто отмечается мужское и жен-
ское бесплодие, описаны случаи внематочной 
беременности [5, 9]. Спонтанно беременность 

наступает крайне редко, эффективность экстра-
корпорального оплодотворения не превыша-
ет 30-40% [16]. Реже регистрируют средний отит 
[7], поликистоз почек [10, 25], внутреннюю ги-
дроцефалию, пигментную ретинопатию, били-
арный цирроз печени и др. [3]. 

В основе патогенеза СЗК лежит генетиче-
ски детерминированный дефект ультраструк-
туры ресничек эпителия респираторного трак-
та (число клеток с подвижными ресничками со-
ставляет не более 30%) и аналогичных им струк-
тур (жгутики сперматозоидов, ворсины фалло-
пиевых труб, эпендимы желудочков мозга и др.), 
приводящий к их частичной или полной непод-
вижности. [19, 21]. Причина аномального строе-
ния и нарушения двигательной активности рес-
ничек – дислокация тубулярных структур, отсут-
ствие динеиновых ручек, в которых расположе-
на АТФаза, обеспечивающая их движение. Бел-
ки внутренней структуры двигательных ресни-
чек кодируются генами, мутации в которых ле-
жат в основе заболевания. Несколько сотен раз-
личных генов участвуют в построении ресни-
чек, и каждый из них может быть дефектным 
[24]. Наиболее часто СЗК вызывают мутации в 
генах DNAI1 (2-9%) и DNAH5 (15-20%) [16]. Гене-
тическая неоднородность данного заболевания 
обусловливает вариабельность клинической 
картины. Наиболее частое проявление СЗК у де-
тей – рецидивирующие воспалительные заболе-
вания дыхательных путей, которые констатиру-
ют у большинства пациентов, особенно у детей 
раннего возраста [3], в дальнейшем с форми-
рованием бронхоэктазов [19]. Основными воз-
будителями обострения бронхолегочного про-
цесса при СЗК являются Haemophilus infl uenzae, 
Streptococcus pneumoniae, реже – Branchamella 
catarrhalis [12]. У пациентов с СЗК в 50% случа-
ев выявляют декстрокардию либо обратное рас-
положение внутренних органов, возможны раз-
личные варианты гетеротаксии [5, 25], в сочета-
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нии с врожденными пороками сердца (дефект 
межпредсердной и межжелудочковой перегоро-
док, двойное отхождение сосудов от правого же-
лудочка и др.) [7, 8, 14, 18]. Нарушение форми-
рования право-левой оси во внутриутробный 
период служит предпосылкой для возникнове-
ния многочисленных вариантов мальротации 
и аномалий фиксации кишечника [1], что соз-
дает проблемы при проведении фиброгастро-
дуоденоскопии в связи с правосторонним рас-
положением желудка [23], в хирургии при диа-
гностике аппендицита и калькулезного холеци-
стита. В случае выявления показаний к опера-
тивному лечению требуется нестандартное ин-
дивидуальное планирование операции [15, 17]. 
Описаны редкие варианты СЗК, сочетающие-
ся с наследственным синдромом геморрагиче-
ской мезенхимальной дисплазии [13], развити-
ем фокально-сегментарного гломерулосклеро-
за [6]. 

Доказательно обоснованных методов лече-
ния больных с СЗК нет. Основное внимание уде-
ляется противовоспалительной терапии и под-
держанию дренажной функции бронхов (посту-
ральный дренаж, массаж грудной клетки, инга-
ляции муколитиков) [3, 26]. Прогноз заболева-
ния определяется характером и распространен-
ностью бронхолегочных изменений. 

Приводим собственное клиническое наблю-
дение поздней диагностики синдрома Зиверта-
Картагенера.

Пациент Вадим К., 12 лет, житель села, поступил в 
стационар с жалобами на утомляемость при физиче-
ской нагрузке, затрудненное дыхание через нос, пе-
риодически кашель. Подросток наблюдался кардио-
логом и кардиохирургом с первых дней жизни. Шум 
в сердце выслушан сразу после рождения, при эхо-
кардиографии (ЭхоКГ) в 6 месяцев выявлена мезо-
кардия, корригированная транспозиция магистраль-
ных сосудов (КТМС). Левый желудочек (ЛЖ) располо-
жен справа. Правый желудочек (ПЖ) расположен сле-
ва. Из ЛЖ выходит легочная артерия (ЛА), диаметром 
(d) 10 мм, градиент давления (∆р) ЛА – 9 мм рт. ст. Из 
ПЖ выходит аорта (Ао), d 10/13/10 мм. Аорта прохо-
дит спереди и слева, ЛА – позади и справа. Данных в 
пользу коарктации Ао нет, ∆р нисходящей Ао – 7 мм 
рт. ст. Диагноз подтвержден в Институте неотложной 
и восстановительной хирургии (ИНВХ) им. В.К. Гу-
сака (Донецк) и Национальном институте сердечно-
сосудистой хирургии им. Н.М Амосова (Киев), реко-
мендовано динамическое наблюдение. 

При плановой госпитализации в ИНВХ в 10 лет 
диагностирована очаговая внегоспитальная право-
сторонняя среднедолевая бронхопневмония. Кон-
сультирован фтизиатром, диагноз подтвержден. По-
лучал цефтриаксон, амикацин, сумамед. На ЭхоКГ – 
мезокардия, КТМС; недостаточность трехстворчато-

го клапана (ТК) (леворасположенного) II-III ст.; Ао d 
1,22/1,4/1,76 см.; ЛА d 1,68 см. Обструкции клапанов 
ЛА и Ао не выявлено. Выписан с улучшением. В 12-
летнем возрасте опять при плановом поступлении в 
стационар диагностирована правосторонняя средне-
долевая пневмония. На ЭхоКГ – мезокардия, КТМС, 
недостаточность МК I ст; недостаточность ТК I-II ст; 
давление в ЛА – 27,3 мм рт.ст; конечный диастоличе-
ский объем левого желудочка (КДО) – 80 мл; фракция 
выброса (ФВ) – 72,3%. Сократимость миокарда хоро-
шая. 

Из анамнеза жизни: от II беременности, протекав-
шей на фоне субфебрилитета в I триместре, бронхи-
та. Роды II в срок, нормальные. Масса тела при рож-
дении 4400,0 г. Рост 56 см. На грудном вскармлива-
нии до 2-х мес. Привит по календарю профилактиче-
ских прививок. Детскими инфекционными заболева-
ниями не болел. В анамнезе частые ОРИ, обструктив-
ный бронхит, ежегодно пневмония. С первых меся-
цев жизни отмечалось «сопение» носом, рецидивиру-
ющие ринит и отит. С 2-х-летненего возраста рециди-
вирующий гайморит и этмоидит. 

Мальчик из многодетной семьи (5 детей). Врож-
денный порок сердца (ВПС) в семье выявлен у одного 
ребенка. В семейном анамнезе ВПС установлен у дяди 
матери. Мама мальчика часто и длительно кашляет, 
не обследована, считает себя здоровой. 

Объективно: пациент астенического телосложе-
ния, пониженного питания. Физическое развитие 
среднее (рост – 150,1 см, масса тела – 36,0 кг, окруж-
ность грудной клетки – 66,0 см, окружность головы – 
53,0 см) с отставанием параметров окружности груд-
ной клетки. Отмечается бледность кожных покровов, 
при нагрузке появляется «серость» носогубного тре-
угольника. Равномерно истончен подкожно-жировой 
слой. Кожные покровы суховаты. Обращает внима-
ние деформация пальцев в виде колбовидного утол-
щения концевых фаланг пальцев кистей и стоп, ног-
тевых пластинок в виде «часовых стекол». Слизистая 
полости рта розовая, язык обложен белым налетом. 
Дыхание через нос затруднено за счет отека слизи-
стой, отделяемого нет. Установлено снижение слуха, 
заложенность ушей. Слизистая полости рта розовая, 
задняя стенка глотки зернистая, нёбные миндали-
ны разрыхлены. Пальпируются подчелюстные лим-
фатические узлы до 1,0 см, мягко-эластичной кон-
систенции, заднешейные – до 0,5 см. Грудная клетка 
асимметричная за счет преобладания левой полови-
ны. Частота дыхания в покое – 20-22 в мин., сатура-
ция кислорода – 95%. Над легкими перкуторно – ле-
гочный звук, аускультативно – ниже углов лопаток, 
преимущественно справа, разнокалиберные влажные 
и единичные сухие свистящие хрипы. Границы серд-
ца: справа – на 1 см кнаружи от правого края груди-
ны, верхняя – II ребро, слева – на 1 см кнаружи от ле-
вой среднеключичной линии. Тоны сердца ритмич-
ные, частота сердечных сокращений – 96-104 в мин. 
Систолический шум средней интенсивности над об-
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ластью сердца. Живот мягкий, печень на 1,5 см ниже 
реберной дуги по среднеключичной линии. Стул ре-
гулярный, моча светлая. 

В отделении обследован. Клинический анализ 
крови при поступлении: эр.-4,45 Т/л, Нв-116 г/л, Нt-
40%, Тр-382 Г/л, ЦП-0,8, Л.-6,1 г/л, п.-3, с.-46, л.-42, э-1, 
б.-4, м-2, пл. кл.–2, СОЭ – 30 мм/час; при выписке: эр.-
4,56 Т/л, Нв-122 г/л, ЦП-0,8, Л.-4,8 г/л, п.-2, с.-50, л.-
47,  м-1, СОЭ – 17 мм/час. Уровень билирубина (общий 
– 14,0 мкмоль/л; прямой – 3,5 мкмоль/л; непрямой – 
10,5 мкмоль/л); трансаминаз (АСТ – 6,3 Е/г, АЛТ – 7,4 
Е/г); общего белка (87 г/л), мочевины (3,18 ммоль/л), 
креатинина (64 мкмоль/л), глюкозы (5,0 ммоль/л.), 
острофазовые показатели (АСЛО, СРБ, показатели ге-
мостаза (ПТИ-82%, фибриноген – 2,5 г/л) в пределах 
нормы. При бактериологическом исследование сли-
зи с миндалин выделен S. aureus – 105, чувствитель-
ный к оксацилину; слизи из носа – S. aureus – 105, чув-
ствительный к ванкомицину и офлоксацину. Уровень 
гормонов щитовидной железы – в норме (тиреотроп-
ный гормон – 0,83 мкМЕ/мл; Т4 свободный – 18,28 
пмоль/л). В анализе мочи – фосфатурия. Анализ кала 
на яйца гельминтов – отрицательный. 

На электрокардиограмме: ритм синусовый с ча-
стотой сердечных сокращений 72 ударов в мин., сни-
жение вольтажа, нарушение процессов ранней репо-
ляризации в миокарде желудочков. 

На рентгенограмме органов грудной клетки ле-
гочные поля обычной прозрачности. Справа в сред-
ней доле затемнение легочной ткани, без четких кон-
туров. Слева – без особенностей. Синусы свободные. 
Границы сердца не расширены. Для уточнения диа-
гноза выполнена спиральная компьютерная томогра-
фия органов грудной клетки. Выявлен пневмоцирроз 
средней доли правого легкого, бронхоэктазы S7 ниж-
ней доли правого легкого, наиболее вероятно, поство-
спалительного генеза. 

Осмотрен оториноларингологом: двусторонний 
острый гнойный риносинусит, хронический адено-
тонзиллит, двусторонний экссудативный отит. Вы-
полнена эндориноскопия: в носовых ходах прозрач-
ная слизь, в преддверии носа сухие корочки. Слизи-
стая оболочка носовых раковин резко отечна, носо-
глотка свободна, аденоидов нет. Рекомендовано вы-
полнить спиральную компьютерную томографию 
(СКТ) околоносовых пазух. С помощью СКТ прида-
точных пазух носа выявлены изменения в верхнече-
люстных пазухах с обеих сторон воспалительного ге-
неза. Умеренные воспалительные изменения в основ-
ных пазухах, в клетках решетчатого лабиринта и в но-
совых ходах с обеих сторон. Гипоплазия левой лобной 
пазухи. Изменения костной ткани лицевого черепа 
по типу ячеистого остеопороза. 

Консультирован сурдологом. На аудиограмме по-
ражение звукопроводящего аппарата – двусторонняя 
кондуктивная тугоухость. 

Проведенное ультразвуковое исследование орга-
нов брюшной полости, щитовидной железы патоло-

гии не выявило. Осмотрен окулистом: среды, глазное 
дно без патологии. 

Неврологом установлена асимметрия глазные 
щели, D < S и носогубных складок. Сухожильные реф-
лексы симметричные. Статика и координация не на-
рушены. На фоновой электроэнцефалограмме: регу-
ляторные изменения, дисфункция неспецифических 
вегетативных структур головного мозга. Проведение 
дуплексного сканирования магистральных сосудов 
констатировало умеренную экстравазальную ком-
прессию позвоночной артерии справа. По мозговым 
сосудам кровоток в норме. Вышеизложенное позво-
лило сформулировать клинический диагноз: «Син-
дром Картагенера. Врождённый порок сердца: ано-
малия расположения сердца первичная, правосфор-
мированное срединнорасположенное сердце с нор-
мальным расположением внутренних органов. Кор-
ригированная транспозиция магистральных сосудов. 
Недостаточность митрального клапана I степени. Не-
достаточность трикуспидального клапана I-II степе-
ни. Легочная гипертензия I степени. ХСН I. 

Хронический бронхит. Пневмосклероз средней 
доли правого легкого, бронхоэктазы S7 нижней доли 
правого легкого. ДН I. 

Хронический риносинусит. Двусторонний эксуда-
тивный отит. Двусторонняя кондуктивная тугоухость. 
Хронический аденотонзиллит.

Гипоплазия левой лобной пазухи. Ячеистый осте-
опороз костей лицевого черепа. Остеохондроз, спон-
дилоартроз, деформирующий спондилез грудного от-
дела позвоночника. 

Лечение: палатный режим, диета № 5, азитроми-
цин 10 мг/кг 1 раз в день, цефтриаксон в/м 1 г 2 раза 
в день, амброксол по 1 таблетке 3 раза в день, ингаля-
ции декасана через небулайзер, электрофорез с хло-
ристым кальцием на грудную клетку, щелочные инга-
ляции, рыбий жир 1 по капсуле 2 раза в день, массаж 
межреберных мышц, дыхательная лечебная физкуль-
тура, промывание пазух носа. Состояние мальчика в 
результате проводимой терапии улучшилось, умень-
шился кашель, исчезла одышка, наросла активность, 
улучшился аппетит, восстановилось дыхание через 
нос, в легких исчезли хрипы. Ребенок выписан с реко-
мендациями продолжить лечение амбулаторно. 

Таким образом, врачи разных специально-
стей (детские кардиологи, кардиохирурги, ото-
риноларингологии, пульмонологи и др.), а осо-
бенно врачи первого контакта (педиатры, вра-
чи общей практики) должны быть информиро-
ванными об особенностях клинической карти-
ны, диагностики и лечения синдрома Зиверта-
Картагенера. Особенностью описанного кли-
нического случая является поздняя диагности-
ка СЗК (12 лет), в то время как в мире в сред-
нем диагноз устанавливается до 5-летнего воз-
раста. Несмотря на наличие аномалии положе-
ния сердца (мезокардия) в сочетании с врож-
денным пороком – корригированной транспо-
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зицией магистральных сосудов, выявленных с 
первых дней жизни, ранней манифестации хро-
нического синусита (до 2-х лет), рецидивирую-
щему отиту, рекуррентному течению бронхи-
та и пневмонии не предавалось должного зна-
чения со стороны медработников. Этому спо-
собствовала редкая обращаемость за медицин-
ской помощью в силу удаленности проживания 
(сельская местность), занятости матери (много-

детная семья), недооценка тяжести состояния 
ребенка со стороны матери, которая сама часто, 
длительно страдает от кашля и не видит в этом 
ни чего особенного. Поздняя диагностика СЗК у 
данного ребенка сопровождается прогрессиро-
ванием пневмосклероза средней доли, разви-
тием бронхоэктазов в нижней доле правого лег-
кого, формированием двусторонней кондуктив-
ной тугоухости. 
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СЛУЧАЙ ПОЗДНЕЙ ДИАГНОСТИКИ СИНДРОМА ЗИВЕРТА-КАРТАГЕНЕРА 

В статье приведены особенности клинической 
картины, диагностики и лечения синдрома Зиверта-
Картагенера. Приведенный клинический случай де-
монстрирует тяжесть клинического течения заболе-
вания. Обращает внимание отягощенный семейный 
анамнез – периоды затяжного кашля у матери, врож-
денный порок сердца у дяди матери. При проведении 
инструментальных методов исследования выявлены 
мезокардия, врожденный порок сердца (корригиро-
ванная транспозиция магистральных сосудов), фи-

броз средней доли правого легкого; бронхоэктазы; 
хронический синусит; кондуктивная тугоухость. Не-
своевременная диагностика и лечение пациентов с 
синдром Зиверта-Картагенера способствуют ранней 
инвалидизации. Представленный случай имеет важ-
ное практическое значение. 

Ключевые слова: синдром Зиверта-Картагенера, 
дети, декстрокардия, бронхоэктазы, синусит, тугоу-
хость. 
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A CASE OF LATE DIAGNOSIS OF SIEVERT-KARTAGENER SYNDROME

The features of the clinical picture, diagnosis and 
treatment of a patient with Sievert-Kartagener syndrome 
are presented. The given clinical case demonstrates the 
severity of the clinical course of the disease. Attention is 
drawn to the burdened family history – periods of linger-
ing cough in the mother, congenital heart disease in the 
mother’s uncle. When carrying out instrumental research 
methods revealed mesocardia, congenital heart disease 

(corrected transposition of the great vessels), fi brosis of 
the middle lobe of the right lung; bronchiectasis; chron-
ic sinusitis; conductive hearing loss. Untimely diagnosis 
and treatment of patients with Sievert-Kartagener syn-
drome contribute to early disability. The presented case 
is of clinical and practical importance.

Key words: Sievert-Kartagener syndrome, children, 
dextrocardia, bronchiectasis, sinusitis, hearing loss.
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