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Аралас Т- жəне В- иммундық тапшылықтар



Аралас Т- жəне В- иммундық тапшылықтары бiрiншiлiк ИТЖ-дың жалпы 
санының 10-25% құрайды. Бұл ауру тобы клиникалық жəне иммунологиялық 
тұрғыда адаптивті иммунитеттің жасушалық та гуморалдық та ақауларымен 
сипатталады. Бұл топқа жататын аурулар əдетте ерте жасында (1 жасқа дейiн) ауыр 
жəне дерттi жұқпалар түрiнде басталады.



▣ Аралас Т- жəне В- иммундық тапшылықтары,  антидене 
жетiспеушiлiгі, көбінесе Т-лимфоциттердiң мөлшерiне 
байланысты лимфопения анықталады. Функционалды 
сынамалар – лимфоциттердiң бласттық трансформациялаушы 
серпiлiсi, лейкоциттердiң миграциясын тежеуші серпiлiсi, Т-
жасушалық цитокиндер өнiмдерi, жоғары сезімталдықтың баяу 
түрінің терiлiк сынамалары күрт төмендеген. Осындай 
иммундық тапшылығы бар балаларда дамудың тоқталуы 
жəне/немесе туа пайда болған ақаулары, төменгi вируленттi 
оппортунистикалық микроағзалармен шақырылған, 
персистенцияланатын, ағымы солғын, қажырлы жұқпалар 
байқалады. Қатерлi iсiктердiң даму қауiпi өте жоғары.



Бiрiншiлiк иммундық тапшылықтың ең ауыр түрi ААИЖ – ауыр аралас иммундық 
тапшылық (Severe Combined Immunodeficiency Disease) болып табылады. ААИЖ 
бар нəрестелер өмiрдiң алғашқы бiрiншi немесе екiншi жылдарында қайтыс болады. 
Қазіргі кезде адаптивті иммундық жүйенiң Т-жасушалық звеносының зақымдануы 
басым болатын негiзiгi екi түрі белгiлi.



Бұл ген рецессивтi болып табылады, Х-хромосомада орналасқан. Осындай мутациясы бар 
науқастарда біріккен Т- жəне В- жүйелерiнiң ақаулары дамиды. ИЛ-2-рецепторының ақауы Т- мен 
В-лимфоциттердiң ИЛ-2-ге жауап ретінде көбейіп эффекторлы жасушаларға айналу қабілеттерін 
жүзеге асыртпайды.
Оның үстінде, ИЛ-2-рецепторының γ-тiзбегi жиі басқа цитокиндердің, мысалы ИЛ-7, ИЛ-4, 
рецепторларының құрамына кiредi. ИЛ-7-нiң өзiнiң рецепторымен байланысының бұзылысы 
тимустағы Т-лимфоциттердiң дифференциялануының ерте сатыларын тежейдi. ИЛ-4-ке арналған 
рецепторлардың ақауы Тх2 пайда болуын тежейдi, нəтижесінде ИЛ-4 жəне ИЛ-5 өнiмiдерi күрт 
төмендеп IgE, IgG2,4, IgA түзiлуi бəсендейды, сонымен қатар, мес жасушаларының, 
базофилдердiң жəне эозинофилдердiң пролиферациясы мен белсендiлiгi төмендейдi.
•

 Бiрiншi түрі ИЛ-2-ге арналған рецептордың γ-тiзбегінің түзiлуiн 
қадағалайтын геннiң мутациясымен шартталады.



Көрсетiлген бұзылыстар адаптивті иммундық жүйенiң барлық Т-
жасушалық звеносының əлсiзденуiне əкеп соғады. Науқастарда ауыр 
қайталамалы вирустық жұқпалар, кандидоздың ауыр түрлерi, 
бактериялық жұқпаның ауыр да созылмалы түрлерi, онкогендi қауiптi 
жағдай қалыптасады. Негiзiгi секреторлық иммуноглобулин – IgA 
жетiспеушiлiгi – мұрынжұтқыншақ, жоғары тыныс жолдарының жиi 
жұқпаларына əкеледi, сонымен қатар, созылмалы пневмония жəне жиi 
iшектiк жұқпалар тəн.



Зертханалық тексеруде:

▣ Науқаста айқын лимфопения жəне лимфоидты тiндердiң 
гипоплазиясы бар екендiгi анықталады. Қанда Т-
лимфоциттер жоқтын қасы жəне Т-лимфоциттердiң 
хелперлiк қызметiнің бұзылысынан туындайтынт 
дисгаммаглобулинемия.



· Екiншi түрі – ААИЖ аутосомды-
рецессивтiк түрлерi

     Бiрiншiлiк иммундық тапшылықтардың бұл тобына 13-шi 
хромосомада орналасқан тирозинкиназа ZAP-70 генiнiң 
мутациясы себеп болатын иммундық тапшылық жатады. 
Бұл фермент Т- жəне В-лимфоциттерге көбейтуші белгінің 
тасымалдануын қамтамасыз етедi. Нəтижесiнде науқастарда 
лимфоциттердiң дифференциялануы бұзылады, ең алдымен 
CD8 Т-лимфоциттер саны азаяды.Аутосомды-
рецессивтiктұқымқуалау жолы тəн.



Зертханалық тексеруде:

▣ Жалпы Т-лимфоциттер санының, əсiресе СD8 жасушасының 
азаюымен негізделген, айқын лимфопения анықталады. 

▣ В-лимфоциттердiң жəне сарысулық иммуноглобулиндердiң 
барлық кластарының мөлшерi күрт төмендеуi байқалады.

▣ Функционалдық сынамалар (лимфоциттердiң бласттық 
трансформациялаушы серпiлiсi, лейкоциттердiң 
миграциясын тежеуші серпiлiсi, Т-жасушалық цитокиндер 
өнiмдерi, жоғары сезімталдықтың баяу түрінің арналған 
терiлiк сынамасы) көрсеткіштері төмендеген.





Приобретенный ангионевротический отек

Вторичный дефицит количества С1-ИНГ наблюдается при: 
а) лимфосаркоме; б) хронической лимфоцитарной лейкемии; 
в) макроглобулинемии; г) множественной миеломе; 
д) некоторых солидных опухолях; е) болезнях соединительной 
ткани (например, системной красной волчанке); ж) 
криоглобулинемии.

Дефицит С1-ИНГ обусловлен повышенным его потреблением. 
Этот дефицит декоменсируется в условиях повышенного 
образования иммунных комплексов и активации комплемента 
по классическому пути.







В острый период:
Переливание нативной или свежезамороженной плазмы,
не менее 250 мл одномоментно или 5% раствор
аминокапроновой кислоты в/в капельно по 100-200 мл,
затем каждые 4 часа по 100 мл до полного купирования
обострения
При отеке гортани:
ингаляционное введение 0,1% раствора адреналина, 5%
раствора эфедрина, β-адреностимуляторов, трахеостомия,
эндотрахеальная интубация
Профилактика:
даназол 600 мг в сут, при достижении эффекта – 200 мг в
сутки или метилтестостерон – 0,01 г в сутки, при ремиссии
– 0,005 г в сутки ежедневно в течение 1 мес

Лечение:
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