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В статье рассматриваются основные причины формирования первичных  иммуно-

дефицитов. К причинам, нарушающим нормальный онтогенез иммунной  системы, 

могут быть отнесены как  генетические факторы, так и неблагоприятное воздействие 

на плод,  особенно в первом триместре развития плода, когда идет закладка органов и 

систем. Первичные иммунодефицитные состояния возникают в результате нарушения 

практически любой стадии дифференцировки клеток иммунной системы. Клинические 

варианты первичных иммунодефицитов представлены по данным современной 

литературы и связаны с нарушениями как в клеточном, так и в гуморальном звеньях 

иммунитета. Ранняя диагностика иммунодефицитных состояний и динамическое 

наблюдение за этими больными позволит снизить детскую смертность. 
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Детская  смертность  до сих пор яв-

ляется  наиболее  уязвимым  звеном  прак-

тической  медицины  и, несмотря  на  внед-

рение  новых  современных  этиотропных  

и  патогенетических  методов  лечения, всё 

ещё  находится  на  высоком  уровне. 

Актуальность проблемы первичных имму-

нодефицитных состояний (ИДС) в по-

пуляции детей первого года жизни чрез-

вычайно велика. Необходимость решения 

этой проблемы определяется целым набо-

ром причин, среди которых выделяется 

высокий уровень летальности детей пер-

вого года жизни с тяжелыми ИДС, так как 

на фоне иммунной патологии усугубляется 

течение практически любого заболевания. 

Не всегда удаётся  определить  причину  

гибели ребёнка, особенно  в  младенческом  

возрасте и в случаях  внезапной  смерти, а 

также механизм ранней  хронизации  пато-

логического  процесса. Нередко даже  мас-

сивная  антибактериальная  терапия может 

быть  неэффективной  и  не  предупреж-

дает  рецидивирования  бактериальных и  

вирусных  инфекций  у  детей [1]. Одной  

из возможных  причин  неэффективности 

терапии  и  высокой  смертности  детей  в  

раннем  возрасте  может  быть  первичный 

(врожденный)  иммунодефицит (ПИД), ко-

торый не  столь  редкое  состояние, как 

принято  считать. Беспричинные рециди-

вирующие инфекции - самое распростра-

ненное     проявление иммунодефицитов, 

которое  более чем у 70% больных  во-

время  не диагностируется.   

Во время беременности  плод разви-

вается практически в стерильных усло-

виях. После рождения  патогенные микро-

организмы, с которыми ребенок до сих пор 

не встречался, вызывают развитие соот-

ветствующей инфекционной болезни. Каж-

дый новый контакт с патогеном приводит 

к расширению иммунологической памяти 

ребенка и формирует продолжительный 

иммунитет.  Первичные иммунодефицит-

ные состояния возникают в результате 

нарушения практически любой стадии 

дифференцировки клеток иммунной сис-

темы [2].  

У больных, страдающих иммунологи-

ческой недостаточностью, отмечается 

высокая частота образования злокачес-

твенных опухолей и аутоиммунных забо-

леваний. Возможно, такой феномен обус-

ловлен нарушением регуляции активности 

T-клеток или неспособностью организма 

справиться с основными вирусными забо-

леваниями.  

По мнению ряда авторов, врожденные 

ПИД, будучи мультифакториальной пато-

логией, могут быть как генетически детер-

минированными, так и внутриутробно 

приобретенными. Генетически связанные 

ПИД развиваются в результате повреж-
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дения генетического аппарата родителей и 

наследуются, как правило, по рецессив-

ному типу. Внутриутробно приобретенные 

ИДС также являются врожденными состо-

яниями, возникают в результате действия 

мутагенов на плод в период беременности 

или связаны с наличием патологии у 

матери и особенностями внутриутробного 

развития плода. Но,  по своему генезу, они 

являются вторичными. Широкое распрост-

ранение различных форм иммунологичес-

кой недостаточности, необходимость 

выявления и изучения закономерностей 

распространения ПИД определило необ-

ходимость изучения данной патологии на 

популяционном уровне [3]. 

Нормальное функционирование иммун-

ной системы связано с несколькими 

механизмами: В- клеточный иммунитет, Т-

клеточный иммунитет, фагоцитоз и 

система комплемента. Они  совместно 

участвуют в защите ребёнка от вирусов, 

бактерий, грибов и простейших, способ-

ных вызывать инфекционные болезни. В 

основе наследственно обусловленного 

иммунодефицитного состояния  лежат 

генетически детерминированные дефекты 

клеток иммунной системы. Варианты ПИД 

подразделяются на  специфическую и 

неспецифическую иммунную недостаточ-

ность. Генетически обусловленные дефек-

ты, как правило, одного из компонентов 

иммунной системы приводят к нарушению 

системы защиты организма и клинически 

выявляются как одна из форм ПИД.   В 

настоящее время установлено более 70 

идентифицированных дефектов  иммунной 

системы. Генетически детерминированный 

иммунодефицит может вызвать не только 

чрезмерную чувствительность к инфекции, 

но также и аутоиммунные процессы, и 

повышенный риск рака [4]. Среди  гене-

тически  обусловленных ПИД  в  педиат-

рической  практике  наиболее  часто встре-

чаются следующие формы: Х-сцепленная 

агаммаглобулинемия  (Болезнь Брутона),  

селективный дефицит IgA,  тяжелый ком-

бинированный иммунодефицит-Х-сцеп-

леный-дефект gС, AR-дефект JAK3 

(«швейцарский тип»), синдром DiGeorge, 

синдром Вискотта-Олдрича и др. При 

инфекционно  обусловленном дефекте  Т-

клеточной функции возникает предрас-

положенность к оппортунистическим ин-

фекциям [5]. Тяжелый комбинированный 

иммунодефицит, это синдром с различ-

ными генетическими причинами, при 

котором имеют место глубокие дефициты 

Т- и В-клеток, и функциональная недос-

таточность  Т-клеток. У таких больных в 

первые месяцы жизни появляется диарея и 

неспособность к набору веса. Персисти-

рующие инфекции, вызванные Candida 

albicans,  варицеллой, аденовирусами, рес-

пираторно-синцитиальным вирусом, виру-

сом параинфлюенцы тип 3, цитомегало-

вирусом, вирусом  Epstein-Barr (EBV) и 

бациллой Calmette-Guerin оказываются фа-

тальными [6]. 

Нарушения в работе иммунной сис-

темы могут быть связаны и с комплекс-

ными нарушениями, затрагивающими 

многие звенья иммунитета. Врожденные 

иммунодефицитны, как правило, возни-

кают при пороках развития как отдельных 

органов иммунной системы, например 

аплазии тимуса, недоразвития лимфати-

ческих протоков, а также в связи с 

функциональной врожденной неполноцен-

ностью тканей и клеток иммунной  сис-

темы. Так, нарушения процессов диф-

ференциации полипотентной стволовой 

клетки в красном костном мозге, отсут-

ствие определенных активных молекул, 

способствущих нормальному кроветворе-

нию, снижение уровня тимических гор-

монов и многие другие причины могут 

вызвать врожденную недостаточность 

иммунокомпетентных клеток и иммунного 

ответа в целом [7]. 

В последние годы все больший интерес 

приобретает выяснение значения врож-

денной инфекции в структуре перинаталь-

ных повреждений иммунной системы.   К 

причинам, нарушающим нормальный 

онтогенез иммунной  системы, могут быть 

отнесены неблагоприятное воздействие на 

плод,  особенно в первом триместре раз-

вития плода, когда идет закладка органов и 

систем.  При инфицировании плода неза-

долго до родов инфекция манифестирует в 

первые  недели после рождения, чаще 

наблюдается синдром дезадаптации в 

раннем неонатальном периоде. Основными  
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патогенетическими механизмами наруше-

ния состояния  плода  помимо инфекцион-

ного фактора  являются    метоболические 

изменения в организме и нарушение им-

мунной системы. Срыв  адаптационно-

компенсаторных механизмов плода  при-

водит к снижению его защитной функции, 

что в дальнейшем формируется в первич-

ный иммунодефицит [1]. При определении 

уровня поражения иммунитета и степени 

тяжести патологического процесса содер-

жание популяций лимфоцитов в перифери-

ческой крови является важным показате-

лем.  Угнетение иммунной системы про-

является общей лимфопенией, снижением 

абсолютного и относительного количества 

Т-клеток при некотором повышении отно-

сительного содержания “активных” Т –

лимфоцитов. Также  установлено досто-

верное снижение содержания Т-хелперов, 

Т - супрессоров при высоком значении 

соотношения Т – супрессоров к Т – хелпе-

рам. В других исследованиях, наоборот, 

выявлено повышение функциональной ак-

тивности Т-лимфоцитов [8]. 

По мнению одних исследователей, уг-

нетение иммунной системы проявляется 

также снижением уровня В-клеток. Другие 

авторы наблюдали повышение функции  

В-системы, сопровождающееся избыточ-

ной выработкой сывороточных иммуно-

глобулинов. Несомненно, что  в иммунном 

статусе больных  имеет место дисглобу-

линемия: снижение содержания IgG, повы-

шение уровней IgM и IgA. Некоторые ис-

следователи пишут о повышении  уровня 

IgG и IgA или о низком уровне всех им-

муноглобулинов у матерей  и их детей.  

Функциональная незрелость лейкоцитов, 

неполноценность клеточной кооперации в 

формировании иммунного ответа предо-

пределяют высокую предрасположенность 

новорожденного к ПИД. Функциональное 

состояние иммунной системы новорожден-

ных с антенатальным инфицированием 

характеризуется также врождённой фаго-

цитарной и комплементарной недостаточ-

ностью [9]. 

Здоровые новорожденные биологичес-

ки отличаются от взрослых  особым сос-

тоянием клеточных и гуморальных факто-

ров иммунологического реагирования. Из-

вестно, что антитела класса IgG способны 

активировать комплемент по классическо-

му пути и проникать через плацентарный 

барьер благодаря невысокой молекулярной 

массе и наличию рецепторов к IgG на 

трофобласте. Ig М, как филогенетически 

древний вариант иммуноглобулинов, син-

тезируются на ранних стадиях иммунного 

ответа, эффективно агглютинируют анти-

гены, но не проникает через плаценту во 

внутриутробном периоде. Концентрация Ig 

М в сыворотке крови обычно в 8 - 10 раз 

ниже, чем материнских IgG. Плод начи-

нает синтез собственных антител незави-

симо от определенной антигенной сти-

муляции и являются полиреактивными 

IgM. Их продуцируют главным образом В-

1 лимфоциты, составляющие основную 

часть из В-клеток плода и новорожденного 

[10]. 

При исследовании содержания иммуно-

глобулинов в сыворотке крови инфициро-

ванных новорожденных в некоторых 

научных трудах  описывается достоверное 

повышение IgM и IgA, содержание IgG в 

пределах нормы. В другом исследовании 

выявлено достоверное увеличение содер-

жания IgM, IgA, IgG. Характерно, что 

внутриутробная инфекция вызывала повы-

шение у новорожденных уровня IgG и IgA, 

а уровень IgM при этом достигал значений 

взрослого. Значительное увеличение со-

держания иммуноглобулинов у новорож-

денного может быть маркером хрони-

ческой инфекции в пренатальный период 

[11]. Повышение концентрации в сыворот-

ке пуповинной или периферической крови 

новорожденного ребенка специфических 

антител класса IgM выше 20 мг/дл поз-

воляет заподозрить факт внутриутробного 

инфицирования. В другой работе, у 

новорожденных от матерей с инфекцион-

ной патологией выявлены гипо-G иммуно-

глобулинемия, усиленный синтез собс-

твенных IgM и IgA как внутриутробно, так 

и в первые дни жизни [12]. 

Воздействие на иммунную систему 

плода приводит к более выраженной деп-

рессии иммунитета, чем влияние на 

иммунитет в период новорожденности. 

При этом наиболее уязвимым является 

клеточное звено иммунитета, что сопро-
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вождается  снижением как абсолютного, 

так и относительного содержания Т – лим-

фоцитов за счет фракции Т–хелперов и,  

соответственно, нарушением соотноше-

ния Т–хелперов/Т-супрессоров. Врожден-

ная  депрессия Т-хелперов может явиться 

следствием прямого воздействия внутриут-

робных вирусов и других микроорга-

низмов на клетки или служить фоном для 

формирования ПИД. Многие авторы отме-

чают умеренное  возрастание количества 

В- лимфоцитов и повышение уровня нату-

ральных киллеров. 

Интересным представляется вопрос о 

функционировании системы интерферона 

у плода и новорожденного в условиях 

инфекционной патологии матери. У этих 

новорожденных имеет место  снижение 

интерферонпродуцирующей способности 

лейкоцитов. Однако уменьшение синтеза  

интерферона, особенно γ- ИФН обуслов-

ливает  снижение киллерной активности 

клеток новорожденных [13,14].  У этой 

группы больных уровень сывороточного 

интерферона снижается в 3 - 4 раза по 

сравнению с контролем. Такое многопро-

фильное обследование детей с подоз-

рением на ПИД  должно носить системный 

характер. Учитывая высокую стоимость 

отдельных исследований, необходимо при-

держиваться следующей тактики лабора-

торной диагностики: от дешевых, инфор-

мативных и простых методов к дорогим и 

сложным, с учетом частоты встречаемости 

отдельных  форм  первичных иммуноде-

фицитов. При первичной диагностике им-

мунодефицитов рекомендуется придержи-

ваться следующей схемы  обследования: 

1. Лейкоформула: количество лейкоци-

тов, абсолютное число нейтрофилов,    

лимфоцитов,   тромбоцитов. 

2. Показатели гуморального иммуни-

тета: уровень γ- глобулинов (протеино-

грамма сыворотки крови),    сывороточные 

иммуноглобулины: IgG, IgM, IgA,  уровень 

ЦИК, уровень С3 и С4 компонентов ком-

племента, уровень γ-ИФН. 

3.   Показатели клеточного иммунитета:  

абсолютное и относительное число Т-

лимфоцитов (CD3+), В-лимфоцитов ( CD 

19+), Т-хелперов (CD4+), Т-супрес-соров 

(CD8+),  ИРИ ( CD4+/ CD8+)(14). 

Как видно из вышеизложенного, сов-

ременная медицина предоставляет возмож-

ности для ранней диагностики и целе-

направленной терапии  больных с врож-

денными дефектами иммунной системы. 

Скорость внедрения новых технологий не 

позволяет считать безнадежными даже 

больных с наиболее тяжелыми вариантами 

иммунодефицитного состояния. Молекул-

ярная диагностика и генетическое кон-

сультирование стали доступными в мире, а 

включение центров в международную сеть 

расширяет возможности каждого из них. 

Использование первичных лабораторных 

методов, доступных на уровне городских 

больниц с последующим уточнением диаг-

ноза в специализированном центре обеспе-

чивает проведение рациональной консер-

вативной терапии. 
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BİRİNCİLİ  İMMUN  ÇATIŞMAZLIQ  SİNDROMUNUN YARANMASINA  

MÜASİR BAXIŞLAR 

 

Mollayeva N.O. 

Azərbaycan Tibb Universiteti 

 

Açar sözlər: yenidoğulanlar, immunodefisit vəziyyət, olüm göstəricisi 

Məqalədə  pediatric  praktikada birincili immun catışmazlıq sindromunun (BİCS)  əsas yaranma 

səbəbləri araşdırılır. Bu  sindromun İmmun sisteminə ontogenezdə xoşagəlməz təsir göstərən 

amillər, o cümlədən hamiləliyin  ilk 3  ay  ərzində infeksiyaların rolu vurğulanır .  Birincili immun 

catışmazlığın kliniki variantları müasir elmi ədəbiyyata əsaslanaraq göstərilir.  İmmun sistemində  

humoral  və hüceyrə mexanizmlərində baş verən patoloji dəyişiklər təhlil olunur. BİCS  yaranma-

sında genetic faktorların rolu təsdiqlənir və yenidoğulmuşlarda  BİCS  diaqnozunun erkən dövrdə 

qoyulmasının və bu qrup xəstələrə dinamik müşahidənin vacibliyi erkən uşaq ölümünün azalmasına 

gətirib cıxara bilər. 

 

SUMMARY 

 

THE MODERN VIEW ON REASONS OF PRIMARY IMMUNODEFICIENCY 

FORMATION 

 

Mollaeva N.O. 

Azerbaijan Medical University 

 

Key words:  newborns,  immunodeficiency, mortality 

The deal of the article is to study the main reasons of formation of primary immunodeficiency 

observed in pediatric practice. The disorders of ontogenesis of the immune system mainly depend 

on negative influences in the fetus, especially infection agents in the first 3 month of growth – the 

period of differentiation of organs and systems in embryo. The article is based on the analysis of the 

modern  literature data about  this problem. Clinical classification of variants of primary 

immunodeficiency is presented in this observation. Thus, the features of pregnancy have great 

influence on the formation and function of the immune system of newborns. Scientific 

investigations detecting the molecular defects in primary immunodeficiency give opportunity for 

genetic consulting and prenatal diagnostics of primary immunodeficiency. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


