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Изучение доли первичных иммунодефи- 
цитных состояний в структуре онтогенеза 
залож ило основы нового пред ставлен и я о 
значении системы им мунитета в развитии 
патологических процессов и болезней. Особое 
значение'имели эти открытия для педиатрии, 
так как благодаря им удалось вскрыть сущность 
многих гено- и фенотипических особенностей 
реактивности ребенка. Имеется определенный 
профиль болезней, которыми болеют и от кото­
рых погибают дети с первичной иммунной 
недостаточностью (ПИН) [2, 3, б, 9, 10].

Ранняя диагностика ПИН является гарантией 
своевременного проведения им м унокорри­
гирующей терапии и профилактики наиболее 
тяжелых осложнений иммунной недостаточности. 
Врожденные деф екты  антителообразования 
я в л я ю т ся  н аи б олее  р а с п р о ст р ан е н н ы м и  
формами ПИН. Описание Bruton пациента с 
агаммаглобулинемией пять десятилетий назад 
легло в основу появления нового клинического 
понятия иммунодефицитного состояния. В 
отечественной л и те р ату р е  описания ПИН 
основывались на единичных наблюдениях.

Представляем случай агаммаглобулинемии 
у ребенка 12 лет. Мальчик Саша, 12 лет, ис­
тория болезни №15041, родился от первой бе­
ременности, протекавшей у матери на фоне 
хронической внутриутробной гипоксии плода, 
срочных родов, масса тела при рождении 3900 
г., из роддома выписан домой на 5 сутки. На 
естественном вскармливании находился три ме­
сяц а , н е р в н о -п с и х и ч е с к о е  р а з в и т и е  по 
возрасту.

М анифестация клинических проявлений 
началась с 3,5 мес., развился подчелюстной 
лимфаденит, осложнившийся аденофлегмоной, 
в комплекс хирургического лечения была
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вклю чена им м унозам естительная терапия: 
внутривенный иммуноглобулин №3, свеж еза­
мороженная плазма в V=140,0 мл. В 5 месяцев 
отмечено появление мелкопятнистой сыпи на 
фоне фебрильной температуры тела. С 7 мес. у 
ребенка стали наблюдаться повторные ОРВИ с 
периодичностью один раз в 2 месяца, которые 
протекали обычно в тяж елой форме продол­
жительностью до 10-14 дней, длительность и 
тяжесть течения ОРВИ требовали применения 
антибактериальной  терапии. В 3-х летнем  
возрасте у ребенка зарегистрирован эписиндром, 
с 3 л е т  ж и зн и  у м а л ь ч и к а  о тм еч ал и с ь  
рецидивирующие отиты до 2 раз в год, в 4,5 
года ребенок перенес левосторонний гнойный 
отит с развитием мастоидита и периостального 
абсцесса, по поводу чего повторно получил 
курс внутривенного иммуноглобулина.

С 5 л ет  ж и зн и  у ребенка начали  н а­
блюдаться повторные пневмонии ежегодно, с 
трансф орм ацией  к 9 годам в хроническое 
неспецифическое заболевание легких, брон- 
хоэктатическую  болезнь. По поводу брон- 
хоэктатической болезни была проведена нижняя 
правосторонняя билобэктомия. В 10 лет  у 
ребенка отмечена патология лор-органов в виде 
рецидивирующего мастоидита, гайморита, в 11 
лет - обострение двустороннего хронического 
гнойного синусита с проведением радикальной 
общеполостной санирующей операции.

Впервые иммунологическое обследование 
проведено в возрасте 12 лет, где отмечалось 
резкое снижение количества С020-лимфоцитов, 
уровней иммуноглобулинов: IgG - 1,0 г/л; IgM - 
0 г/л; IgA - 0 г/л. Впервые в 12 лет мальчику 
был установлен диагноз первичного имму­
нодефицитного состояния. С этого возраста 
получал заместительное лечение свеж езамо­
роженной плазмой. Из объективного статуса 
отм еч ал ась  бледн ость  кож н ы х  покровов, 
отставание физического развития, деф ицит 
массы тела составил 15%, отмечалась гипо­
плазия миндалин и периферических лимфо­
узлов. При осмотре обращали на себя внимание
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Таблица 1. П оказатели гемоиммунограммы ребенка Саши, история болезни №15041

В озраст/лет
П оказатель 12 13 14 15 16 17 18

Лейкоциты, 11,0 8,0 7,3 10,1 13,0 16,2 6,7
10 9/л
Эозинофилы, 0,22 0 0,07 0 0,13 0,48 0
10 9/л
Нейтрофилы, 6,8 4,9 2,7 6,6 7,8 9,0 3,6
10 9/л
Лимфоциты, 3,3 2,7 4,0 2,6 4,6 5,8 2,4
10 9/л  
Моноциты, 0,66 0,32 0,43 0,8 0,39 0,81 0,6
10 9/л  
CD3, 10 9/л 1,9 1,2 1,8 2,2 4,3 3,1 2,4
CD20, 10 9/л 0,03 од 0,03 0,02 0 0 0,004
CD4, 10 9/л 1,3 0,8 1,0 1,1 1,6 1,1 1,1
CD8, 10 9/л 0,6 0,4 0,8 0,75 2,4 1,5 1Д
НСТ, % 1 1 2 4 1 8 2
АФ 88,6 90,4 85,4 72,6 80,1 84,1 76,5
ФЧ 4,8 4,6 4,3 4,2 4,3 5Д 4Д
ФИ 5,3 4,8 4,6 5,2 5Д 4,7 3,9
ЗФ 0,35 0,4 0,35 0,39 0,45 0,32 0,37
ЭФ 162 115 120 150 89 90 97
IgG, г /л 0 1,7 1,8 0,6 1,8 0,6 1,9
IgM, г /л 0 0 0 0 0,2 0 0
IgA, г /л 0 0 0 0 0,1 0 0
IgE, М Е/л од 0 0 0 0 0 0
ЦИК, е.о.п. 6 18 5 13 31 2 14
СН50, ед. 67,0 60,1 40,0 45,7 26,7 64,4 59,0

деформация грудной клетки, смещение средо­
стения вправо, на обзорном снимке органов 
грудной клетки описывались множественные 
цилиндрические бронхоэктазы нижней доли 
левого легкого.

Таким образом, на основании характерных 
данных для первичного иммунодефицитного 
состояния (ИДС): наличие рецидивирующих 
воспалительных заболеваний на первом году 
ж изни, повторны х О РЗ, длительно п роте­
каю щ их и требую щ их прим енения проти­
вовоспалительной терапии, наличие рециди­
вирующих заболеваний лор-органов и сфор­
мировавшейся патологии легочной системы в 
виде хронического неспецифического забо­
леван и я легких, при лабораторном  иссле­
д о в ан и и  п р а к т и ч е с к и  о тс у т с т в и е  C D 20- 
лимфоцитов, значительно сниженный уровень 
всех иммуноглобулинов, а такж е отставание в 
физическом развитии, дефицит массы тела и 
гипоплазия лим ф оидной  ткани  позволили 
установить у ребенка диагноз: первичное ИДС, 
а га м м агл о б у л и н е м и я , б о л езн ь  Б р у то н а , 
хроническая неспецифическая болезнь легких, 
брон хоэктати ч еская  болезнь, хронический 
гаймороэтмоидит.

В иммунном статусе у ребенка постоянно

наблю дался лейкоцитоз, нейтроф илез, при 
нормальных показателях СБЗ-клеток (Табл. 1).

В лечении получал курсы заместительной 
терапии свежезамороженной плазмой. На фоне 
регулярного лечения обострения очагов хро­
нической инфекции отмечено не было. В эн­
докринном статусе выявлены следующие пока­
затели: ТТГ - 1,0 ММЕ/л, СТЗ - 7,7 Пмоль/л, 
СТ4 - 11,4 Пмоль/л, кортизол - 458 Нмоль/л.

Дополнительные исследования гормонов 
позволили выявить высокий уровень кортизола 
и низкие уровни ТТГ и СТ4, что не исключает 
стрессорный компенсированный тип адаптивной 
реакции.

Динамическое наблюдение и дополнитель­
ное и сс л ед о в ан и е  (горм оны  и гем о стаз) 
позволили установить тип реакции адаптации. 
Высокие показатели кортизола и низкие уровни 
ТТГ и СТ4 можно расценить как стрессорную 
адаптивную реакцию. Постоянная антигенная 
нагрузка, возможно, повлияла на ф ункци­
ональное состояние циркулирующих нейтро­
филов (низкие показатели НСТ-теста, низкая 
эффективность фагоцитоза).

Таким образом, несмотря на клинические 
данные, указывающие на наличие первичного 
ИДС: рецидивирующие заболевания на первом



году жизни, повторные ОРЗ, рецидивирующие 
заболевания лор-органов, патология бронхо­
легочной системы, которая привела к форми­
рованию бронхоэктатической болезни, диагноз 
первичного ИДС был поставлен поздно, в 12- 
летнем возрасте, на основании лабораторных 
данных: отсутствие CD20 и четырех классов 
иммуноглобулинов.

Динамическое клиническое и лабораторное 
наблю дение за больным в течен и е 8 лет  
позволили установить, что у больного пе-
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