
Иммунодефицитные 
состояния у детей (ИДС) 

Иммунодефицит (ИД) 
– это снижение функциональной активности 
основных компонентов ИС, ведущее к 
нарушению защиты организма от 
инфекционных возбудителей и 
проявляющееся в повышенной 
инфекционной заболеваемости.



Иммунодефицитные состояния

                         
 
▪ Первичные ИД 

(ПИД) – 
врожденные, 
генетически 
детерминированные 
нарушения одного 
или нескольких 
компонентов ИС, 
характеризующиеся 
ранней клинической 
реализацией 
иммунопатологии 

▪ Вторичные ИД 
(ВИД) – 
приобретенные 
нарушения в ИС, 
которые 
формируются под 
воздействием 
различных 
неблагоприятных 
факторов на 
организм.

Состояние
иммуно-
компромет
ированнос
ти.



Сопоставление понятий «иммунокомпрометированный 
ребенок» и вторичное ИДС

«Иммунокомпрометированный 
ребенок»

Вторичное ИДС

1. Предположительное суждение, в 
полноценности иммунитета данного 
пациента можно усомниться, однако, 
может быть, нарушений иммунитета нет.

1. Утвердительное суждение: иммунитет 
пациента безусловно страдает, есть ИДС.

2. Не требует лабораторного 
подтверждения.

2. Без лабораторного подтверждения 
остается сомнительным.

3. Не требует поиска первопричины, 
достаточен факт клинической 
скомпрометированности.

3. Необходим поиск первопричины, 
вследствие которой развилось вторичное 
ИДС и оценка возможности устранеия 
(компенсации) этой первопричины.



▪ В последние годы сформировалось 
отчетливое представление о том, что ПИД 
– более частое состояние, чем это 
предполагалось ранее. Первый тип ИД 
был описан Брутоном в 1952 году. В 
настоящее время по данным ВОЗ 
идентифицировано около 120 видов 
ПИДС, число которых растет 
параллельно совершенствованию 
диагностики. Сегодня 
распространенность 1:10000.



ПИД – проблема педиатрическая:
▪ Манифестация чаще происходит в 

детском возрасте.
▪ Первые формы известных ПИД были 

описаны в связи с тяжелой клинической 
картиной. Однако, как выясняется в 
последнее время, целый ряд поражений 
ИС не связан с тяжелой клинической 
симптоматикой.



Актуальность темы определяется следующими 
положениями:

▪ В педиатрической практике существует 
гиподиагностика истинных ИДС. Так, описаны 
случаи постановки диагноза в подростковом 
возрасте при манифестации типичной 
клинической картины на 1-году жизни. В России 
практически не зарегистрированы больные с 
тяжелым комбинированным ИДС – очевидно, 
больные умирают с другими диагнозами. 



Причины гиподиагностики:

1. Методы молекулярно-генетического анализа 
для диагностики ИДС малодоступны в 
повседневной клинической практике.

2. На сегодняшнем этапе развития 
лабораторной диагностики не всегда 
выявляются выраженные нарушения 
иммунного статуса: не выявляется дефект 
регуляции иммунного ответа интралейкинами 
и цитокинами в то время как многие 
соматические и инфекционные заболевания 
рассматриваются на сегодняшний день, как 
интралейкинзависимые  иммунодефициты 
человека.



1. Повсеместное, в т.ч. коммерческое использование 
нестандартных, неадекватных, устаревших 
методов исследования. На сегодняшний день 
самым точным методом исследования иммунного 
статуса является метод проточной цитометрии с 
использованием моноклональных антител.

2. Незнание физиологии ИС и нормальной ее реакции 
на различные ситуации. Показатели ИС определяются 
сезоном года, климатогеографическими факторами. 
Так, (Кольцов И.П.) на ДВ иммунный статус 
супрессирован по Т.системе: Т-лимфоциты на min 
значениях, связь с гормонально-эндокринной 
системой и т.д.        Значимые измерения показателей 
должны быть 30% от нормы.                            

      



Первичные ИДС. (ПИДС)
    Относительно редкие заболевания с 

преобладающим аутосомно-
рецессивным типом наследования.
Многие классические формы ПИДС 
сцеплены с Х-хромосомой, поэтому в 
половой структуре преобладают 
мальчики. 



Рабочая классификация ПИДС (2006г.)

Объединяет ~120 синдромов ПИДС.
В зависимости от уровня нарушения и локализации 

дефекта различают:
1.  Комбинированный ИД-дефект поражения клеток 

нескольких типов      (Т-В-клетки).
2. Преимущественно гуморальный ИД (синдром 

недостаточности антител) – преимущественное 
поражение В-клетки.

3. Другие хорошо охарактеризованные синдромы.
4. Дефекты фагоцитоза
5. Дефицит компонентов комплемента.



1. Комбинированный ИД – генетический 
дефект, препятствующий нормальной 
дифференцировке стволовой клетки или 
предшественников Т- лимфоцитов. 
Основные симптомы появляются в первые 
недели или месяцы жизни с последующим 
развитием тяжелого полиорганного, 
потенциально смертельного 
инфекционного процесса, обусловленного 
низковирулентными, условно-патогенными 
микроорганизмами. Характерно тяжелое 
отставание в физическом развитии 
(остановка роста и развития). 













































































5. Дефекты системы комплемента.
Дефект любого из 9ти компонентов 

                             

отсутствие  снижение количества

Дефициты С5 – С9 – 
предрасположенность к 
бактериальным инфекциям. 

Дефицит С3 – самый неблагоприятный 
вариант – летальный исход.

Дефект ингибиторов

Наиболее частый 
дефект ингибитора 
С1 - 

    наследственный 
    ангионевротический 

отек



Ассоциированные с иммунодефицитом 
синдромы:

▪ Ифекционный
▪Желудочно-кишечный неинфекционного 

генеза
▪ Лимфопролиферативный ⁄ 

онкологический
▪ Аллергический
▪ Аутоиммунный



Особенности инфекционного синдрома:
-собирательное понятие, включает в себя 

инфекционно-воспалительные заболевания 
различной этиологии (бактериальной, вирусной 
грибковой, микоплазменной, паразитарной и др.) 
и разнообразной локализации, отличающиеся 
рядом особенностей: 

-рецидивирование острых инфекций;
-затяжной, вялотекущий характер заболеваний;
-выраженная склонность к генерализации 

инфекционного процесса
- высокий риск хронических заболеваний с частыми 

последующими обострениями и неуклонно 
прогрессирующим характером течения 
патологического процесса;



- раннее, быстрое присоединение условно-
патогенной микрофлоры;

- ведущая микст инфекция в формировании 
воспалительного процесса;

- необычные возбудители;
- тяжелое течение заболеваний;
- оппортунистические инфекции;
- резистентность к стандартной терапии (сочетание 

двух антибактериальных средств, потребность во 
внутривенном введении антибиотиков, их 
длительное применение и частая смена, 
отсутствие этиологического выздоровления 
после повторных курсов лечения, расширение 
лекарственных назначений с использованием 
препаратов иммунотропного действия и т.д.)



Лимфопролиферативный синдром
Склонность к опухолевому росту у пациентов с 

ПИДС
(лимфоретикулярные злокачественные 

опухоли)

Аллергический синдром
Дефект механизма иммунорегуляции

▼
Нарушение функции иммунологической защиты

при воздействии аллергена
▼

Аллергические состояния



Аутоимунный синдром:
Агаммаглобулинемия, дефекты системы

комплемента
▼

Поражение соединительной
Ткани

      Дерматомиозит                                          Склеродермия

  Аутоимунный гепатит      ЮРА    Аутоимунный тиреоидит 

    Аутоиммунные                                           Идиопатические
    гемолитические                                      тромбоцитопении

           анемии
                             



Первичные иммунодефицитные состояния
- 10 настораживающих признаков:

1. Частые заболевания отитом (не менее 6-8 
раз в течении 1 года)

2. Несколько подтвержденных серьезных 
синуитов (не менее 2 раз в течение года) 
и/или более 2 подтвержденных пневмоний 
в год.

4. Повторные глубокие абсцессы кожи и 
внутренних органов- реинфекции гнойных 
кожных инфекций. 

5. Повторность в длительной терапии 
антибиотиками для купирования инфекций 
(до 2-х месяцев или дольше).



Первичные иммунодефицитные состояния
- 10 настораживающих признаков:

6. Потребность во внутривенных антибиотиках для 
купирования инфекции+ повтор курсов

7. Наличие тяжелыхинфекций. Не менее 2-х 
глубоких инфекций таких как менингит, 
остеомиелит, сепсис. 

8. Отставание грудного ребенка в росте и весе.
9. Персистирующая молочница или грибковое 

поражение кожи в возрасте старше 1 года.
10. Наличие у родственников иммунодефицитов, 

ранних смертей от тяжелых инфекций или 
одного из вышеперечисленных симптомов.

11. Выявление пневмоцистоза.
Если у ребенка отмечается более одного из 

перечисленных признаков, то вероятность 
иммунодефицита высока.



Ранние симптомы

▪ БЦЖ-ит, вакцинальная инфекция
▪ Позднее отпадение пуповины
▪ Задержка роста и развития
▪ Дефицит массы до 1 года
▪ Отсутствие л/узлов, гипотрофия 

миндалин
▪ Гемморагический синдром у детей 1-х 

месяцев жизни
▪ Стойкая диарея
▪ Упорная молочница


