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Ïåðâè÷íûå èììóíîäåôèöèòû (ÏÈÄ) 
- âðîæäåííûå íàðóøåíèÿ ñèñòåìû èì-
ìóíèòåòà, ñâÿçàííûå ñ ãåíåòè÷åñêèìè 
äåôåêòàìè îäíîãî èëè íåñêîëüêèõ êîì-
ïîíåíòîâ ñèñòåìû èììóíèòåòà, à èìåí-
íî êëåòî÷íîãî, ãóìîðàëüíîãî èììóíè-
òåòà, ôàãîöèòîçà, ñèñòåìû êîìïëåìåí-
òà [1]. Ñóììàðíàÿ ÷àñòîòà èõ âñòðå÷àåìî-
ñòè - îêîëî 1:10000 ÷åëîâåê. Íà ñåãîäíÿ 
ðàñøèôðîâàíî îêîëî 150 ðàçíîîáðàçíûõ 
ãåíåòè÷åñêèõ äåôåêòîâ, ïðèâîäÿùèõ ê 
ñòîéêèì èììóííûì äèñôóíêöèÿì. Òàêèå 
äåôåêòû îáíàðóæåíû â 21 èç 23 ñîìàòè-
÷åñêèõ è ïîëîâûõ õðîìîñîì, êàðòèðîâà-
íû äåôåêòíûå ãåíû, óñòàíîâëåíû ñâÿçàí-
íûå ñ íèìè àíîìàëüíûå ïðîäóêòû è ïîðà-
æåííûå êëåòêè ðàçëè÷íûõ ôîðì ÏÈÄ [4, 
5]. Äëÿ ÏÈÄ õàðàêòåðíû ïðîÿâëåíèÿ ñëå-
äóþùèõ îñíîâíûõ ñèíäðîìîâ: èíôåêöè-
îííîãî, àëëåðãè÷åñêîãî, àóòîèììóííîãî 
è ëèìôîïðîëèôåðàòèâíîãî. Ïåðâè÷íûå 
èììóíîäåôèöèòû ÿâëÿþòñÿ ðåäêèìè òÿ-
æåëûìè çàáîëåâàíèÿìè, èìåþùèìè ñå-
ðüåçíûå ìåäèêî-ñîöèàëüíûå ïðîáëåìû. 
Çàáîëåâàíèå ÷àùå ìàíèôåñòèðóåò â äåò-
ñêîì âîçðàñòå, è êà÷åñòâî æèçíè òàêèõ 
áîëüíûõ, êàê ïðàâèëî, íèçêîå, â òî âðåìÿ 
êàê ñâîåâðåìåííàÿ äèàãíîñòèêà è òåðà-

ïèÿ ïîçâîëÿþò çíà÷èòåëüíî óëó÷øèòü èõ 
ñîñòîÿíèå. Â ñâÿçè ñ ýòèì àêòóàëüíûì ÿâ-
ëÿåòñÿ èçó÷åíèå àíàìíåñòè÷åñêèõ è êëè-
íè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ÏÈÄ ó ïàöèåíòîâ 
Ñàìàðñêîé îáëàñòè. 

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: âûÿâèòü êëèíè-
÷åñêèå è àíàìíåñòè÷åñêèå îñîáåííîñòè 
çàáîëåâàíèÿ ó ïàöèåíòîâ ñ ïåðâè÷íûì 
èììóíîäåôèöèòîì â Ñàìàðñêîé îáëàñòè.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â Ñàìàðñêîé îáëà-

ñòè ðåãèñòð ïåðâè÷íûõ èììóíîäåôèöè-
òîâ âêëþ÷àåò 15 ïàöèåíòîâ. Íàìè áûëè 
èçó÷åíû èñòîðèè áîëåçíè 12 ïàöèåíòîâ 
ñ äèàãíîçîì ÏÈÄ â âîçðàñòå îò 7 äî 47 ëåò, 
èç íèõ 7 ìóæñêîãî ïîëà è 5 æåíñêîãî. Ñè-
ñòåìàòèçèðîâàëèñü ñëåäóþùèå äàííûå: 
âñòðå÷àåìîñòü ðàçíûõ ãðóïï ÏÈÄ, íà-
÷àëüíûå êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ çàáî-
ëåâàíèÿ, ïåðâè÷íûé äèàãíîç, ñ êîòîðûì 
äëèòåëüíîå âðåìÿ íàáëþäàëñÿ ïàöèåíò. 
Òàêæå îöåíèâàëèñü ÷àñòîòà âñòðå÷àåìî-
ñòè ðàçëè÷íûõ ñèíäðîìîâ èììóíîïàòî-
ëîãèè, õàðàêòåðíûõ äëÿ ÏÈÄ, âîçðàñò ïî-
ñòàíîâêè äèàãíîçà, âðåìÿ ñ ìîìåíòà ïîÿâ-
ëåíèÿ ïåðâûõ ïðîÿâëåíèé äî ïîñòàíîâ-
êè äèàãíîçà, à òàêæå íàëè÷èå ïàòîëîãèè 
â àíòåíàòàëüíîì ïåðèîäå. 
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Ðåçóëüòàòû. Áûëî âûÿâëåíî, ÷òî â çà-
âèñèìîñòè îò äåôåêòà â òîì èëè èíîì çâå-
íå ñèñòåìû èììóíèòåòà ïàöèåíòû ðàñ-
ïðåäåëèëèñü ñëåäóþùèì îáðàçîì: ó 8 
ïàöèåíòîâ (66,7%) çàáîëåâàíèå áûëî èç 
ãðóïïû äåôèöèòîâ ãóìîðàëüíîãî çâåíà, ó 
4 (33,3%) - èç ãðóïïû êîìáèíèðîâàííûõ 
èììóíîäåôèöèòîâ. 

Ïåðâûìè ïðîÿâëåíèÿìè ÏÈÄ â 67% 
ñëó÷àåâ áûëè èíôåêöèîííûå çàáîëåâà-
íèÿ áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû, íàïðèìåð, 
êðàéíå ÷àñòûå ÎÐÂÈ (äî 10 ðàç â ãîä), ðå-
öèäèâèðóþùàÿ ïíåâìîíèÿ è õðîíè÷å-
ñêèé áðîíõèò. Ðåæå âñòðå÷àëèñü èíôåê-
öèîííûå çàáîëåâàíèÿ äðóãèõ îðãàíîâ (ìå-
íèíãèò, êîíúþêòèâèò, ãàñòðîäóîäåíèò). Â 
17% ñëó÷àåâ â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ íàáëþ-
äàëèñü àëëåðãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ (àëëåð-
ãè÷åñêèé àëüâåîëèò è àòîïè÷åñêèé äåðìà-
òèò). Ïðè ýòîì ó îäíîãî è òîãî æå ïàöèåí-
òà îäíîâðåìåííî íàáëþäàëèñü ïîðàæå-
íèÿ ñðàçó íåñêîëüêèõ îðãàíîâ èëè ñèñòåì.

Â ïðîöåññå èññëåäîâàíèÿ êëèíè÷åñêèõ 
ïðîÿâëåíèé ÏÈÄ ó ïàöèåíòîâ áûëî âû-
ÿâëåíî, ÷òî èíôåêöèîííûé ñèíäðîì íà-
áëþäàëñÿ â 100% ñëó÷àåâ. Íàèáîëåå ÷à-
ñòûìè åãî ïðîÿâëåíèÿìè áûëè çàáîëå-
âàíèÿ îðãàíîâ äûõàíèÿ, êîòîðûå âñòðå-
÷àëèñü ó 11 ïàöèåíòîâ èç 12, òî åñòü â 92% 
ñëó÷àåâ. Â 58,3% ñëó÷àåâ íàáëþäàëñÿ õðî-
íè÷åñêèé áðîíõèò, â 50% ñëó÷àåâ - ðåöè-
äèâèðóþùàÿ ïíåâìîíèÿ, â 25% ñëó÷àåâ 
- áðîíõîýêòàòè÷åñêàÿ áîëåçíü, ïíåâìî-
ôèáðîç, õðîíè÷åñêèé ãàéìîðèò è ðèíèò.

Â 68% ñëó÷àåâ âñòðå÷àëèñü çàáîëåâà-
íèÿ ËÎÐ-îðãàíîâ, òàêèå êàê õðîíè÷åñêèé 
ãàéìîðèò, õðîíè÷åñêèé ðèíîñèíóèò, ìå-
çîýïèòåëèîòèìïàíèò, õðîíè÷åñêèé îòèò, 
õðîíè÷åñêèé òîíçèëëèò.

Â 50% ñëó÷àåâ âñòðå÷àëñÿ àëëåðãè÷å-
ñêèé ñèíäðîì, êîòîðûé ïðîÿâëÿëñÿ ïè-
ùåâîé àëëåðãèåé, àòîïè÷åñêèì äåðìà-
òèòîì, áðîíõèàëüíîé àñòìîé, àëëåðãè÷å-
ñêèì àëüâåîëèòîì.

Â 33% ñëó÷àåâ âñòðå÷àëèñü çàáîëåâà-
íèÿ îðãàíîâ ïèùåâàðèòåëüíîé ñèñòåìû 
(õðîíè÷åñêèé ãàñòðîäóîäåíèò, äèçáèîç 
êèøå÷íèêà). Ïðè ýòîì ó îäíîãî ïàöèåíòà 
÷àùå âñåãî âñòðå÷àëèñü ïîðàæåíèÿ ñðàçó 
íåñêîëüêèõ îðãàíîâ èëè ñèñòåì. 

Â 25% ñëó÷àåâ ó ïàöèåíòîâ íàáëþäàë-
ñÿ àóòîèììóííûé ñèíäðîì. Â èñòîðè-
ÿõ áîëåçíè âñòðå÷àëèñü òàêèå çàáîëåâà-
íèÿ, êàê ðåâìàòîèäíûé àðòðèò, àóòîèì-
ìóííàÿ ãåìîëèòè÷åñêàÿ àíåìèÿ è òðîì-
áîöèòîïåíèÿ.

Â ïðîöåññå èññëåäîâàíèÿ âñòðå÷àþ-
ùèõñÿ ó ïàöèåíòîâ çàáîëåâàíèé íå áûëî 
âûÿâëåíî íè îäíîãî ñëó÷àÿ ðàçâèòèÿ ëèì-
ôîïðîëèôåðàòèâíîãî ñèíäðîìà.

Â èñòîðèÿõ áîëåçíè äàííûå î ïåðâè÷-
íîì äèàãíîçå, ñ êîòîðûì íàáëþäàëèñü ïà-

öèåíòû èçíà÷àëüíî, åñòü òîëüêî ó 75% ïà-
öèåíòîâ, â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ òàêèå ñâå-
äåíèÿ óêàçàíû íå áûëè. Ëèøü â 1 ñëó÷àå 
â ðàííåì âîçðàñòå âðà÷ çàïîäîçðèë íàëè-
÷èå íàðóøåíèé ñî ñòîðîíû èììóííîé ñè-
ñòåìû è ïîñëå ïðîâåäåííîãî èììóíîëî-
ãè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ áûë âûñòàâëåí 
äèàãíîç «ïåðâè÷íûé èììóíîäåôèöèò». 
Â 3 ñëó÷àÿõ èìåþùóþñÿ èììóíîïàòîëî-
ãèþ äîëãîå âðåìÿ òðàêòîâàëè êàê âòîðè÷-
íûé èììóíîäåôèöèò, à â 5 ñëó÷àÿõ îáðà-
òèëè âíèìàíèå òîëüêî íà àëëåðãè÷åñêèé 
ñèíäðîì, êîòîðûé äîëãîå âðåìÿ áûë ïåð-
âûì è åäèíñòâåííûì ïðîÿâëåíèåì ÏÈÄ. 

Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñ ÏÈÄ çàáîëåâàíèå 
ìàíèôåñòèðîâàëî â âîçðàñòå äî 18 ëåò, ó 7 
èç íèõ (58,3%) - â âîçðàñòå äî ãîäà (â ñðåä-
íåì â 1,65 ãîäà).

Ïðè ýòîì ñðåäíèé âîçðàñò ïîñòàíîâêè 
äèàãíîçà «ïåðâè÷íûé èììóíîäåôèöèò» 
ñîñòàâèë 15,6 ëåò. Â 16,7% ñëó÷àåâ äèàãíîç 
áûë âûñòàâëåí â âîçðàñòå äî 5 ëåò, â 25% 
ñëó÷àåâ - â âîçðàñòå îò 5 äî 10 ëåò, îñòàëü-
íûì ïàöèåíòàì (58,3%) äèàãíîç áûë âû-
ñòàâëåí â âîçðàñòå ñòàðøå 25 ëåò. Âðåìÿ, 
êîòîðîå ïðîõîäèò ñ ïîÿâëåíèÿ ïåðâûõ 
êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé çàáîëåâàíèÿ 
äî ìîìåíòà ïîñòàíîâêè äèàãíîçà, â ñðåä-
íåì ñîñòàâëÿåò 8,5 ëåò. 

6 ïàöèåíòàì èç 12 áûëî ïðîâåäåíî ãå-
íåòè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå äëÿ ïîäòâåðæäå-
íèÿ äèàãíîçà è âûÿâëåíèÿ ìóòàöèè ãåíîâ.

Òîëüêî â 6 èñòîðèÿõ áîëåçíè åñòü äàí-
íûå î òîì, êàê ïðîòåêàëà áåðåìåííîñòü ó 
ìàòåðè ïàöèåíòà, ïðè ýòîì â àíàìíåçå ìà-
òåðè ïàöèåíòîâ â 5 ñëó÷àÿõ èç 6 âñòðå÷à-
ëàñü ïàòîëîãèÿ áåðåìåííîñòè. Â 4 ñëó÷àÿõ 
áåðåìåííîñòü ïðîòåêàëà íà ôîíå âîñïà-
ëèòåëüíîãî çàáîëåâàíèÿ ó ìàòåðè (êîëü-
ïèò, ãèäðàäåíèò, õðîíè÷åñêèé ïèåëîíåô-
ðèò) è â 1 ñëó÷àå - íà ôîíå ãèïåðòîíè÷å-
ñêîé áîëåçíè. 
Îáñóæäåíèå ïîëó÷åííûõ ðåçóëüòàòîâ

Ïåðâè÷íûå èììóíîäåôèöèòû îòíî-
ñÿòñÿ ê ðåäêèì áîëåçíÿì. Â ñòàòüå Å.À. Ëà-
òûøåâîé [3] áûëè îïóáëèêîâàíû äàííûå 
î 708 ïàöèåíòàõ, ñòðàäàþùèõ ÏÈÄ, ïðî-
æèâàþùèõ íà òåððèòîðèè Ðîññèè â 2010 
ãîäó. Ýòî îòðàæàåò íèçêóþ ÷àñòîòó âñòðå-
÷àåìîñòè äàííîé ïàòîëîãèè, ÷òî íàáëþ-
äàåòñÿ è â Ñàìàðñêîé îáëàñòè. Îñíîâíîé 
÷åðòîé âñåõ ÏÈÄ ÿâëÿåòñÿ òî, ÷òî ïåðâûå 
ïðîÿâëåíèÿ äàííîé ïàòîëîãèè îáû÷íî íå 
ÿâëÿþòñÿ ñïåöèôè÷íûìè: â äåáþòå çàáî-
ëåâàíèÿ ïðåîáëàäàþò ñèìïòîìû áàíàëü-
íûõ èíôåêöèé áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû 
[1]. Àíàëîãè÷íàÿ òåíäåíöèÿ ñîõðàíÿåòñÿ è 
â Ñàìàðñêîé îáëàñòè, ãäå ÷àñòîòà èíôåê-
öèîííûõ çàáîëåâàíèé áðîíõîëåãî÷íîé 
ñèñòåìû â äåáþòå ÏÈÄ ñîñòàâëÿåò 67%.

Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî ó áîëüøèíñòâà ïà-
öèåíòîâ ïðåîáëàäàë ðàííèé äåáþò çàáî-
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ëåâàíèÿ, ñðåäíèé âîçðàñò ïîñòàíîâêè äè-
àãíîçà «ïåðâè÷íûé èììóíîäåôèöèò» â 
Ñàìàðñêîé îáëàñòè ñîñòàâèë 15,6 ëåò. Ñî-
ãëàñíî äàííûì Ðîññèéñêîé àññîöèàöèè 
àëëåðãîëîãîâ è êëèíè÷åñêèõ èììóíîëî-
ãîâ [1], ÏÈÄ íàèáîëåå ÷àñòî âûÿâëÿþòñÿ â 
ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå. Òàê, â Òóëüñêîé 
îáëàñòè ïî äàííûì Æ.Ì. Çëîáèíîé, Þ.È. 
Çëîáèíà [2] ñðåäíèé âîçðàñò óñòàíîâëå-
íèÿ äèàãíîçà ñîñòàâèë 5 ëåò.

Âûâîäû
1. Â ñòðóêòóðå ïåðâè÷íûõ èììóíîäå-

ôèöèòîâ ïðåîáëàäàþò äåôåêòû ãóìîðàëü-
íîãî çâåíà èììóíèòåòà (66,7%).

2. Â äåáþòå ÏÈÄ â 67% ñëó÷àåâ âñòðå÷à-
ëèñü èíôåêöèîííûå çàáîëåâàíèÿ áðîí-
õîëåãî÷íîé ñèñòåìû.

3. Íàèáîëåå ÷àñòûì ïðîÿâëåíèåì ÏÈÄ 
ÿâëÿåòñÿ èíôåêöèîííûé ñèíäðîì (âñòðå-
÷àåòñÿ â 100% ñëó÷àåâ), ÷àùå âñåãî ïîðàæà-
þòñÿ îðãàíû äûõàòåëüíîé ñèñòåìû (91,7%).

4. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñ ÏÈÄ çàáîëåâàíèå 
ìàíèôåñòèðîâàëî â âîçðàñòå äî 18 ëåò, ó 7 
èç íèõ (58,3%) - â âîçðàñòå äî ãîäà.

5. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïåðâîíà-
÷àëüíî ïàöèåíòà ñ ÏÈÄ íàáëþäàëè òîëü-
êî ñ àëëåðãè÷åñêèìè çàáîëåâàíèÿìè èëè 
ñ äèàãíîçîì «âòîðè÷íûé èììóíîäåôè-
öèò». Òîëüêî ó 1 ïàöèåíòà â ðàííåì âîç-
ðàñòå áûë ïîäòâåðæäåí äèàãíîç «ïåðâè÷-
íûé èììóíîäåôèöèò». 

6. Ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ïðåîáëà-
äàë ðàííèé äåáþò çàáîëåâàíèÿ (â ñðåä-
íåì â 1,65 ãîäà). Ïðè ýòîì äèàãíîç «ïåð-
âè÷íûé èììóíîäåôèöèò» áûë âûñòàâëåí 
â ñðåäíåì òîëüêî ÷åðåç 8,5 ëåò îò íà÷àëà 

çàáîëåâàíèÿ, ÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î ãèïî-
äèàãíîñòèêå ÏÈÄ.

7. Ó òðåòè ïàöèåíòîâ â àíàìíåçå ìàòå-
ðè áûëà âûÿâëåíà ïàòîëîãèÿ òå÷åíèÿ áå-
ðåìåííîñòè.

Çàêëþ÷åíèå
Ïðîáëåìà ïåðâè÷íûõ èììóíîäåôèöè-

òîâ â Ñàìàðñêîé îáëàñòè ÿâëÿåòñÿ àêòó-
àëüíîé, âåäåòñÿ ðåãèñòð ïàöèåíòîâ ñ äàí-
íîé íîçîëîãèåé. Ñëåäóåò óäåëÿòü îñîáîå 
âíèìàíèå ðàííåé äèàãíîñòèêè ÏÈÄ, çíà-
íèþ êëèíèêî-èììóíîëîãè÷åñêèõ ìàðêå-
ðîâ ÏÈÄ ñðåäè âðà÷åé ðàçíûõ ñïåöèàëü-
íîñòåé. Ñâîåâðåìåííàÿ äèàãíîñòèêà è 
àäåêâàòíàÿ òåðàïèÿ ïðåäóïðåæäàþò ðàç-
âèòèå òÿæåëûõ è íåîáðàòèìûõ íàðóøå-
íèé, óëó÷øàþò êà÷åñòâî æèçíè áîëüíûõ 
è ïðîãíîç ÏÈÄ.
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