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Первичные иммунодефициты (ПИД) — это врож-
денные нарушения системы иммунитета, свя-
занные с генетическими дефектами одного или 
нескольких компонентов иммунной системы, а 
именно — факторов врожденного иммунитета и/
или клеточного, гуморального звеньев иммунно-
го ответа [1, 2]. ПИД манифестируют преимуще-
ственно в детском возрасте и, несмотря на то, что 
первичный иммунодефицит — это относительно 
редкая патология (их частота в среднем состав-
ляет 1/25000-1/100000), тем не менее, совокуп-
ность клинических проявлений, частота и тяжесть 
рецидивов инфекционного синдрома определяют 
эту проблему как весьма актуальную, в первую 
очередь для врачей педиатров. Однако с улучше-
нием медицинских технологий, появлением новых 

лекарственных средств и совершенствованием 
стратегии ведения пациентов с ПИД, в последнее 
время существенно улучшился прогноз этих забо-
леваний, увеличилась продолжительность жизни 
пациентов с этой патологией и, таким образом, 
все больше детей с ПИД переходит во взрослую 
сеть под наблюдение врача-терапевта. Кроме 
того, существуют формы ПИД, например, общая 
вариабельная иммунная недостаточность (ОВИН), 
дебют которых наблюдается не только в детском 
возрасте, но и у взрослых. Таким образом, врачи 
всех специальностей должны иметь насторожен-
ность в отношении диагностики первичных имму-
нодефицитов [3].

Известно, что основными синдромами, клиниче-
ски характеризующими ПИД, являются: инфекци-
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онный, атопический, аутоиммунный, лимфопроли-
феративный и опухолевый синдромы. Среди них 
особое место занимает инфекционный синдром, 
который в той или иной форме наблюдается у всех 
больных с ПИД, По данным Европейского обще-
ства по изучению иммунодефицитов, к проявле-
ниям инфекционного синдрома при ПИД относят: 
частые заболевания отитом (не менее 6-8 раз в те-
чение 1 года); несколько подтвержденных серьез-
ных синуситов (4-6 раз в течение одного года); 
не менее двух глубоких инфекций (менингит, цел-
люлит, остемиелит, сепсис); более двух подтверж-
денных пневмоний; персистирующая молочница 
или грибковое поражение кожи в возрасте стар-
ше 1 года; потребность в длительной антибиоти-
котерапии для купирования инфекции (до двух 
месяцев и более), потребность во внутривенном 
введении антибиотиков для купирования инфек-
ции, отставание грудного ребенка в росте и масса; 
наличие истории первичных иммунодефицитов в 
семье [2, 3].

Таким образом, характеристика инфекционного 
синдрома, анализ особенностей  его клиническо-
го течения позволяют врачу заподозрить наличие 
иммунодефицита у больного, своевременно поста-
вить диагноз и назначить адекватную комплекс-
ную терапию.

Общепринятым подходом в лечении пациентов 
с диагнозом ПИД с наличием дефекта антитело-
образования является назначение заместительной 
терапии препаратами человеческого иммуногло-
булина. Многочисленные исследования, основан-
ные на принципах доказательной медицины, и 
клинические наблюдения убедительно доказали 
эффективность этого способа лечения, показали 
возможность достижения хорошего контроля ин-
фекционного синдрома, профилактики развития 
осложнений инфекционных процессов, напри-
мер, формирования бронхоэктатической болезни, 
септического состояния. Заместительная терапия 
больным с ПИД назначается незамедлительно по-
сле установления диагноза и осуществляется по-
жизненно. Во всех случаях предпочтительно на-
значение форм человеческого иммуноглобулина 
для внутривенного введения. Применение отдель-
ных препаратов иммуноглобулинов последнего 
поколения предусматривает возможность их под-
кожного введения, которое ассоциируется с мень-
шей частотой развития побочных реакций при 
инфузии, возможностью проведения терапии в 
амбулаторных (домашних) условиях, что в целом 
повышает комплайнс и качество жизни пациентов 
[4, 5]. 

Важно отметить, что целью заместительной те-
рапии  является достижение претрансфузионного 
уровня иммуноглобулина класса G в сыворотке 
крови более 5 г/л. Протокол заместительной те-
рапии предполагает введение препарата в начале 
лечения в дозе 1-1,5 г/кг (режим насыщения), в 
последующем поддерживающая доза составляет 
0,3-0,5 г/кг 1 раз в 3-4 недели. При перерывах 
в лечении более 2-х месяцев, а также во время 
или после тяжелых эпизодов обострения инфек-
ционного синдрома, следует рассмотреть вопрос 
о возобновлении терапии в режиме насыщения. 
Современные исследования эффективности заме-
стительной терапии, а также собственные клини-
ческие наблюдения, продемонстрировали возмож-
ность достижения контроля проявлений инфекци-
онного синдрома у ряда пациентов с ПИД и при 

более низких претрансфузионных уровнях имму-
ноглобулина G, тем не менее, в настоящее время 
рекомендуется соблюдение вышепредставленного 
протокола лечения во всех случаях [5].

Следует подчеркнуть, что успешная замести-
тельная терапия препаратами внутривенных им-
муноглобулинов не отменяет необходимость свое-
временного использования традиционной анти-
бактериальной терапии при манифестации инфек-
ционных процессов. Предпочтительным является 
применение антибиотиков широкого спектра дей-
ствия: ингибитор-защищенных аминопеницилли-
нов, цефалоспоринов последних генераций, со-
временных макролидов, фторхинолонов. Особен-
ностью антибактериальной терапии у пациентов с 
ПИД является частая потребность в более долгих 
курсах противомикробного лечения, а также на-
значении препаратов парентерально. Более того, 
в ряде случаев бывает показано длительное про-
филактическое назначение антибактериальных 
средств [6].

Цель работы — охарактеризовать особенности 
проявлений и течения инфекционного синдро-
ма у больных с первичными иммунодефицитами, 
находящихся под наблюдением в Республикан-
ском центре клинической иммунологии (РЦКИ) 
ГАУЗ РКБ МЗ РТ.

Материал и методы
Под наблюдением с 2008 года находились 10 

пациентов с ПИД. Среди них 9 человек — паци-
енты с диагнозом «Общая вариабельная иммун-
ная недостаточность» и 1 пациент с диагнозом 
«Агаммаглобулинемия (болезнь Брутона)». Всем 
больным с ПИД проводилось общеклиническое 
обследование, включающее детальный сбор анам-
неза, физикальное обследование, лабораторные 
методы исследования, такие как общий анализ 
крови с подсчетом лейкоцитарной формулы, био-
химический анализ крови, др. Также были про-
ведены инструментальные методы исследования, 
перечень которых соответствовал нозологической 
форме заболевания, по поводу которого пациент 
находился в стационаре на момент обследования 
(рентгенография органов грудной клетки при на-
личии пневмонии и т.д.).  Кроме того, всем па-
циентам с подозрением на наличие иммунной 
недостаточности было проведено исследование 
иммунного статуса первого уровня, включающее 
подсчет относительного и абсолютного количества 
CD3+, CD19+, CD16+CD56+ лимфоцитов, основ-
ных субпопуляций Т-лимфоцитов: CD4+ и CD8+ 
клеток, определение уровня иммуноглобулинов A, 
M, G методом радиальной иммунодиффузии в геле 
по Манчини, определение гемолитической актив-
ности системы комплемента, а также показателей 
фагоцитоза с подсчетом фагоцитарного индекса и 
фагоцитарного числа.

Результаты 
Анализ данных анамнеза, истории заболева-

ния показал, что у всех пациентов наблюдались 
различные проявления инфекционного синдро-
ма. Так, у двоих пациентов отмечалось наличие 
острых респираторных инфекций, рецидивирую-
щих до 4-5 раз в год, которые до 2-х раз в год ос-
ложнялись пневмонией и обострением бронхоэк-
татической болезни. При этом у одного пациента 
дополнительно наблюдались симптомы аллерги-
ческого ринита (атопический синдром). В осталь-
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ных случаях наблюдалось более тяжелое течение 
инфекционного синдрома. Так, у одного паци-
ента бронхоэктатическая болезнь сопровожда-
лась ежемесячными обострениями хронического 
бронхита, кроме того, наблюдались внебольнич-
ные пневмонии 2 раза в год, которые, несмотря 
на проводимое лечение, осложнялись эмпиемой 
плевры. В анамнезе пяти других пациентов на-
блюдались обострения гнойного бронхита до 3-4 
раз в год, ежегодные обострения хронического 
гайморита, среднего отита, хронического тонзил-
лита, требующих стационарного лечения, а так-
же рекуррентные респираторные инфекции до 
3-4 раз в год. Кроме того, впоследствии у двоих 
больных присоединилось поражение кожи в виде 
фолликулита и микотического дерматита, у одно-
го развилась флегмона шеи, а у третьего развился 
гнойный лимфаденит. В одном случае в клинике 
инфекционного синдрома преобладали явления 
гнойного артрита, приведшего к развитию сеп-
тического состояния. В анамнезе этого пациен-
та также значились неоднократно перенесенные 
пневмонии, а также менингит, наблюдавшийся в 
детском возрасте. Следует отметить, что у одного 
пациента дополнительно к клинике инфекцион-
ного синдрома присоединялся аутоиммунный син-
дром в форме диффузного токсического зоба, а у 
другого был диагностирован опухолевый процесс 
в легких.

Клинические проявления инфекционного син-
дрома явились показанием для проведения иссле-
дования иммунного статуса. Анализ полученных 
результатов показал, что у всех больных наблю-
далось снижение уровня иммуноглобулинов A,M,G 
до следовых значений, при этом у одного пациен-
та дополнительно было отмечено снижение отно-
сительного (менее 2%) и абсолютного количества 
В-лимфоцитов. Кроме того у 4 пациентов наблю-
далась некоторая депрессия фагоцитарного звена 
иммунной системы. 

Таким образом, совокупность клинико-лабо-
раторных данных позволила установить диагноз 
ПИД: 9-ти пациентам — «Общая вариабельная 
иммунная недостаточность», одному — «Агамма-
глобулинемия, Болезнь Брутона». Следует отме-
тить, что период времени с момента развития ин-
фекционного синдрома до установления диагноза 
варьировал от 1 года до 30 лет в одном случае.

Обобщая приведенные данные, можно сделать 
вывод, что клиническими проявлениями инфек-
ционного синдрома в подавляющем большинстве 
случаев явились заболевания бронхолегочной си-
стемы, а также патология ЛОР-органов. Тяжесть 
и упорность проявлений инфекционного синдро-
ма, склонность к осложнениям, сочетание в ряде 
случаев с атопическими и аутоиммунными забо-
леваниями, а также резистентность к проводимой 
стандартной терапии должна фокусировать вни-
мание врача на возможности наличия у пациента 
иммунодефицита.

В качестве примера, демонстрирующего особен-
ности клинических проявлений инфекционного 
синдрома при ПИД и возможности терапии, приво-
дим описание следующего клинического случая.

Пациентка А., 29 лет, находится под наблюде-
нием в Республиканском Центре клинической им-
мунологии в течение 5 лет. Первичное обращение 
в 2010 году по направлению врача-гематолога, 
по поводу длительных эпизодов лихорадки, нали-
чия спленомегалии. Из анамнеза стало известно, 

что проявления инфекционного синдрома в виде 
повторяющихся до 5 раз в год ангин и синусита 
беспокоили пациентку в течение 2-х последних 
лет (с 22-летнего возраста). Дебют заболевания 
также был ассоциирован с перенесенным веро-
ятным мононуклеозом. Эпизоды инфекционных 
процессов характеризовались выраженным по-
вышением температуры, сохранявшимся более 
7 дней, необходимостью антибактериальной те-
рапии для их купирования. Кроме того, у паци-
ентки диагностирован контактный аллергический 
дерматит, связанный с гиперчувствительностью к 
никелю. При лабораторном обследовании в обще-
клиническом анализе крови обращало на себя 
внимание неоднократное выявление лейкопении. 
При назначенном иммунологическом обследова-
нии было обнаружено резкое снижение уровней 
сывороточных иммуноглобулинов всех классов: 
иммуноглобулина А — до 0,15 г/л, иммуноглобу-
лина М — 0,53 г/л, иммуноглобулин G — 3,33 г/л. 
Это позволило, с учетом клинической картины 
инфекционного синдрома, заподозрить наличие 
ПИД с дефектом антителообразования. Повтор-
ные исследования уровней иммуноглобулинов 
(иммуноглобулин G от 0,85 до 2,8 г/л) подтвер-
дили стойкий характер их снижения. Таким об-
разом, нами был верифицирован диагноз: «ПИД. 
Общая вариабельная иммунная недостаточность. 
Пангипогаммаглобулинемия». Разработан план 
заместительной терапии препаратами внутривен-
ных иммуноглобулинов. В последующие 3 года 
наблюдения режим введения иммуноглобулинов 
характеризовался частыми перерывами в лече-
нии, использованием более низких доз препара-
тов в связи с объективными сложностями обеспе-
чения терапии, связанных с высокой стоимостью 
препаратов. При этом инфекционный синдром в 
целом протекал более благоприятно, но, тем не 
менее, в течение года отмечалось до 4-5 эпизодов 
обострения инфекций ЛОР-органов, которые тре-
бовали проведения  антибактериальной терапии. 
В дальнейшем, при наличии претрансфузионного 
уровня иммуноглобулина G не более 2,4 г/л, отме-
чалось возникновение ежемесячных обострений 
тонзиллита, синусита и в конечном итоге – двух 
эпизодов пневмонии. Результатом тяжелых ин-
фекционных процессов было формирование оста-
точного пневмосклероза, снижение дыхательной 
функции, которое было подтверждено по данным 
спирометрии. После медико-социального освиде-
тельствования и включения пациентки в льготную 
программу обеспечения препаратами внутривен-
ных иммуноглобулинов, заместительная терапия 
в последующем осуществлялась адекватно, что 
привело к положительной динамике инфекцион-
ного синдрома. В течение года у пациентки нами 
не было отмечено тяжелых инфекционных про-
явлений, потребность в антибактериальной те-
рапии резко снизилась (двукратно при явлениях 
ОРЗ). В настоящее время пациентка наблюдается 
по поводу наступившей беременности, дальней-
ший прогноз при продолжении адекватной заме-
стительной терапии препаратами иммуноглобу-
линов – благоприятный.

Таким образом, своевременное установление 
диагноза ПИД, назначение заместительной тера-
пии внутривенными иммуноглобулинами обеспе-
чивает профилактику манифестации инфекцион-
ного синдрома и, как следствие, улучшение каче-
ства жизни больных с ПИД.  
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