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Mechanizmy oczyszczania:

– Klirens śluzowo – rzęskowy

– Odruchy (kaszel; kichanie)

Odporność nieswoista:

– Ciągłość nabłonka

– Mechanizmy humoralne (lizozym, laktoferyna, dopełniacz, 
kolektyny, receptory Toll-like)

– Mechanizmy komórkowe (granulocyty, makrofagi, NK)

– Flora fizjologiczna (g.d.o)

Odporność swoista:
• sIgA; IgG, IgM

• limf. Th IF, TNF, Il-1, MAF; limf.cytotoksyczne

Poniżej strun głosowych bakterie bardzo nieliczne



Wydzielina
Żel
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Transport śluzowo – rzęskowy: 

• ~3,6 mm/min

• w oskrzelikach 2 mm/min

• w tchawicy 10 - 15 mm/min



Kolonizacja

Uwalnianie enzymów/toksyn



Komórki nabłonka

Adhezja

Uszkodzenie



Komórki nabłonka

Inwazja

Obumieranie nabłonka



Inwazja – cd.

Destrukcja nabłonka



Warunki skutecznego oczyszczania 

śluzowo – rzęskowego („klirensu”)

Prawidłowy skład wydzieliny:

• prawidłowa grubość i własności płynu 

okołorzęskowego (faza zol)

• grubość i własności fazy żel

Dobry stan nabłonka rzęskowego:
•prawidłowa ruchomość rzęsek

•integralność nabłonka oskrzelowego

- Odwodnienie

- Mukowiscydoza

Pierwotne i wtórne 

dyskinezy rzęsek 



Ruch rzęsek: 

- zmienny 

- synchroniczny / sekwencyjny

- metachronalny (różnica fazy ruchu)

Prawidłowy ruch rzęsek:
Faza efektywna (stroke phase)

Faza powrotna (recovery phase)

Ruch rzęsek u osoby zdrowej (w 37oC!)

- częstotliwość ruchu: 8-15 Hz, śr. 12±1 Hz

nos i tchawica:  12 Hz oskrzeliki: 8 Hz
- dorośli: 11,5 Hz dzieci: 13 Hz

- szybkość transportu śluzowo-rzęskowego

20 – 30 mm/min

0,5 mm/s

- skuteczność transportu liniowo zależna od częstości ruchu



Ruchomość rzęsek



Ruchomość rzęsek



Dysfunkcje rzęsek

• Pierwotne (wrodzone, uwarunkowane genetycznie) -

Zespół dyskinetyczych rzęsek (Primary Ciliary 

Dyskinesia, PCD)

• Zespół Kartagenera (~44-50% chorych z PCD: situs inversus, 

rozstrzenie oskrzeli, przewlekłe zapalenie zatok)

• Wtórne (nabyte: infekcje, zanieczyszczenia powietrza, …) – Secondary 

Ciliary Dyskinesia (SCD): zaburzona ruchomość / koordynacja

• Związane z zaburzeniami PCL (odwodnienie / obrzęk płuc, jatrogenne, CF, …)



Konsekwencje zaburzenia ruchomości rzęsek

Płód: 

• Ruch rzęsek w węźle zarodkowym (Hensena) 

wymusza kierunek przepływu płynu ku tyłowi 

 określa kierunek zwrotu cewy 

• Brak ruchu rzęsek  zwrot losowy

Okres postnatalny: 

• W warunkach prawidłowych eliminacja 

bakterii z oskrzeli do 6 h.

• Po podaniu atropiny: do 24 h



HM

Zakażenia bakteryjne w PCD

PCD

Haemophilus influenzae 50%

Staph.aureus 40%

Pseudomonas aeruginosa 5 – 25%

Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans, Pandorea

apista, Escherichia coli, Klebsiella pneumoniae

??

NTM ?

• Zastój wydzieliny predysponuje do kolonizacji 

• Większość zakażeń ma charakter środowiskowy (pozaszpitalny), a 

wywołuje je ograniczona grupa patogenów 

• Kolonizacja => przewlekła kolonizacja => przewlekłe zapalenie 

(oskzrzeli / zatok)=> rozstrzenie oskrzeli / polipy zatok



Przewlekłe 

zapalenie 
(bakteryjne) 

Przewlekłe 

zapalenie 

ropne
(bakterie + 

neutrofile) 

Uszkodzenie 

tkanek
(rozstrzenie, polipy)

Następstwa kolonizacji bakteryjnej

Chang 2008 

Mehr 2012

Shields 2013  

Nadprodukcja 

śluzu

jw.+ zmiany w 

HRCT

Zmiany

odwracalne                                     nieodwracalne

jw.+ objawy 

miejscowe



Patogeneza rozstrzeni (1)

King 2009 



Kluczowa rola neutrofila w patogenezie rozstrzeni,  

ich progresja wymaga mechanizmu „błędnego koła”

Patogeneza rozstrzeni (2) 



Patogeneza zmian płucnych w przebiegu PCD

Mutacja genu


Brak / nieprawidłowy ruch rzęsek


Zaburzenie transportu wydzieliny


Infekcje bakteryjne


Zaburzony klirens śluzowo – rzęskowy 

Infekcja                 Zapalenie

Obturacja oskrzeli


Uszkodzenie płuc (Rozstrzenie oskrzeli, ...)


. . .



Niewydolność oddechowa


Zgon

Inne geny   środowisko 



10 20 30Wiek (lata)

Zapalenia uszu / wyciek z ucha / niedosłuch

Zaburzenia spirometryczne

Zapalenia zatok / polipy

situs inversus / heterotaksja (u ~1/2)

Zaburzenia 

oddychania

Zaburzenia płodności

Wiek a objawy kliniczne PCD

Katar (przewlekły)
Wady rozwojowe (serce, OUN, śledziona, nerki, drogi żółciowe, oczy…) 

Kaszel produktywny => rozstrzenie oskrzeli

Zakażenie bakteryjne (przewlekłe)



Okres noworodkowy

• Zaburzenia oddychania (w kilka godz. po urodzeniu), 

niedodma

• Situs inversus (~40 – 50%)

• Wady wrodzone



Związek zaburzeń oddychania u noworodków z PCD 

Mullowney et al. Pediatrics 2014, 134: 1160-

1166

• Badanie case-control

• Ocena 46 noworodków z PCD 

urodzonych w latach 1994-2014

• Kontrola: noworodki donoszone z 

zaburzeniami oddychania, bez 

PCD

• Dzieci z PCD:

• Dłuższa tlenoterapia (15,2 vs 0,8 dnia, p<0,05)

• Późniejszy początek objawów (mediana = 

12h)

• Większa częstość niedodmy płatowej (70% vs 

0%)

• Większa częstość situs inversus (48% vs 0%)



Okres niemowlęctwa / małego dziecko

• Stały katar (od pierwszych tygodni życia)

• Przewlekły kaszel (produktywny, zwykle nasilenie po 

południu; przewlekłe zapalenie oskrzeli  rozstrzenie 

oskrzeli)

• Nawrotowe zakażenia układu oddechowego

– Zapalenia oskrzeli / płuc

– Zapalenia uszu (~83%)

– Zapalenia zatok

– Kolonizacja bakteryjna dróg oddechowych

• Haemophilus influenzae (~50%, bezooczkowe)

• Staphylococcus aureus (~40%)

• Pseudomonas aeruginosa (~15%) 





Rola drenażu jamy bębenkowej w leczeniu nawracających 

wysiękowych zapaleń uszu u chorych z PCD

• Sprzeczne dane dotyczące 

skuteczności drenów 

wentylacyjnych

• Wytyczne ERS (2009): drenaż 

jamy bębenkowej 

jednoznacznie 

przeciwwskazany z uwagi na 

dużą częstość przedłużającego 

się wycieku z ucha oraz 

niewielką poprawę słuchu 



Powikłania uszne PCD

Wolter 2012

Bez drenu (n=12) Z drenem (n=19)

Bez wycieku 7 13

Wyciek 1x 1 1

Wyciek 2 - 3x 1 3

Wyciek >4x 1 4

Błona bębenkowa wciągnięta 0 1

Perforacja błony bębenkowej 0 1

Tympanoplastyka 0 1



14 m-cy 3 lata



Wiek szkolny / młodzieńczy  dorosły

• Przewlekły kaszel (produktywny, zwykle nasilenie po 

południu, wydzielina śluzowo - ropna)

• Nawrotowe / przewlekłe zakażenia układu oddechowego

– przewlekłe zapalenie oskrzeli  rozstrzenie oskrzeli (>50% 

powyżej 10 r.ż.) 

– Zapalenia uszu  niedosłuch

– Zapalenia zatok  polipy (~30%)

– Kolonizacja bakteryjna dróg oddechowych

• Haemophilus influenzae (~50%, bezooczkowe)

• Staphylococcus aureus (~40%)

• Pseudomonas aeruginosa (~15%) 

• Zaburzenia płodności



Werner 2015



(ss) CT - lat 10; p-a lat 15







(ss), lat 21





(si); CT i p-a - lat 15; p-a2 lat 18







Płodność

• Analiza genetyczna członków 8 

rodzin dotkniętych PCD z 

miejscowości Volendam 

(Holandia)

• N = 16

• Szacunkowa częstość PCD w 

populacji Volendam: 1:400

• 56 osób z PCD wśród 22 000 

populacji

• W przypadku niektórych 

mutacji (np. CCDC114) nie 

stwierdza się istotnych 

zaburzeń płodności

Am J Hum Genet 2013:92:88-98





Powikłania zabiegów kardiochirurgicznych: 

87 x situs inversus, 634 x situs solitus 

Swisher I 2011



Ryzyko okołooperacyjne 

• Wysoka śmiertelność w ciągu 30 dni po operacji 
Fontana u chorych z zespołami heterotaksji (23%)

Bartz PJ et al. JACC 2006

• W grupie 96 operowanych dzieci 11 z 16 które 
zmarły do dzieci z zespołem heterotaksji

Takeuchi K, Ann Thorac Surg, 2006

• Dwukrotnie większa częstość zgonów w okresie 
pooperacyjnym wśród dzieci z zespołem 
heterotaksji (4,8% vs 2,4%)

Kim SJ, J Thorac Cardiovasc Surg, 2008



Powikłania oddechowe w okresie pooperacyjnym a zaburzenia ruchomości 

rzęsek

• Porównanie przebiegu pooperacyjnego u dzieci 

z zespołem heterotaksji:

• 13 dzieci z zaburzeniami ruchomości 

rzęsek

• 14 bez zaburzeń

• Wyniki

• Powikłania oddechowe: 76% vs 37% 

(p<0,05)

• Konieczność zastosowania tracheostomii: 

16% vs 0% (p=0,04)

• Częstość stosowania wziewnych beta-

agonistów: 64% vs 11% (p<0,05)

• Brak różnic w długości hospitalizacji, 

śmiertelności okołooperacyjnej

• Trend w kierunku większej śmiertelności 

odległej w grupie z zaburzeniami 

ruchmości rzęsek Harden B, J Thorac Cardiovasc Surg, 2014



Powikłania PCD

• Niedosłuch

• Polipy nosa / zatok (18 - 30%)

• Zwapnienia w obrębie dróg oddechowych

• Palce pałeczkowate

• Przerost prawego serca

• Refluks żołądkowo - przełykowy

• Krwioplucie

• Niedodma

• Odmy

• Nadciśnienie płucne

• Niewydolność oddechowa (~25%)



Historia naturalna 

• Przeżycie ~jak w populacji

• Gorsza jakość życia

• Spadek FEV1 ~0,8%/rok (CF: ~3,6%)

Noone 2004




