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Аннотация
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — труднодиагностируемое наследственное аутосомно-рецессивное (реже 

X-сцепленное) заболевание. Диагностика ПЦД осложнена вторичными повреждениями респираторного эпителия вследствие 
инфекций или воспалений, приводящими к ложным результатам. Для повышения точности используют in vitro цилиогенез 
с последующим морфофункциональным анализом реснитчатых клеток.

Abstract
Primary ciliary dyskinesia (PCD) is  a difficult-to-diagnose autosomal recessive (less commonly, X-linked) hereditary dis-

ease. The diagnosis of PCD can be complicated by secondary damage to the respiratory epithelium due to infection or inflammation, 
which can lead to undiagnosed or misdiagnosed cases. To address this issue, it has been proposed to perform ciliogenesis of respiratory 
epithelial cells in vitro, followed by analysis of the resulting ciliated cells.

Цель работы — получить банк клеток назального эпителия от пациентов с ПЦД или с подозрением на ПЦД 
и провести цилиогенез полученных клеток in vitro с последующей оценкой частоты биения ресничек (ЧБР).

Методы
Клетки респираторного эпителия выделяли из назальной браш-биопсии и банкировали в криохранилище. 

Цилиогенез клеток осуществляли методом ALI-культивирования в течение 24 дней, после чего проводили вы-
сокоскоростной видеомикроскопический анализ (ВВА) с оценкой ЧБР и иммунофлуоресцентное окрашивание 
на подтверждение наличия цилиарных клеток (β-тубулин).

Результаты
Получены и забанкированы культуры клеток респираторного эпителия от 15 пациентов с ПЦД или с подо-

зрением на ПЦД. Результаты ЧБР после проведенного ВВА на ALI-культурах показали статистически значимое 
(p < 0,0001) снижение ЧБР у всех 15 пациентов (5 ± 2,7 Гц) относительно здоровых доноров (8,7 ± 3,4 Гц, n = 5). 
Иммунофлуоресцентное окрашивание подтвердило во  всех полученных ALI-культурах наличие реснитчатых 
клеток.

Заключение
Результаты работы демонстрируют важность создания биобанка клеток назального эпителия и проведения 

цилиогенеза in vitro, что поможет в установлении диагноза ПЦД в сложных диагностических случаях.
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