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АФО иммунной системы
⚫ Формирование иммунной системы в 
эмбриогенезе

Процесс закладки органов иммунной системы 
начинается на 4-6 неделе беременности, 
образуется фетальная печень, которая выполняет 
иммунную функцию на внутриутробном этапе 
жизни. Затем происходит закладка всех органов 
иммунной системы: костного мозга, тимуса, 
селезенки и лимфатических узлов. 



⚫ Строение иммунной системы у ребенка

Органы иммунной системы ребенка можно 
разделить на центральные и периферические. К 
центральным органам иммуногенеза относятся 
костный мозг и тимус (вилочковая железа). К 
периферическим  органам -  селезенка, 
лимфатические узлы и особые скопления 
лимфатической ткани (пейеровы бляшки, 
групповые фолликулы).



⚫ В центральных органах иммуногенеза происходит 
непосредственно созревание иммунных клеток 
(иммуноцитов), у детей раннего возраста 
развита вилочковая железа, где активно 
происходит иммуногенез, в то время как у 
взрослого человека тимус находится в состоянии 
инволюции и практически не определяется. В 
костном мозге происходит образование и 
созревание всех клеток иммунной системы, а так 
же идет гемопоэз.



⚫ В периферических органах иммунной системы происходит 
дальнейший рост иммунных клеток и их дифференцировка 
на субпопуляции. В лимфатических узлах, которые 
располагаются вдоль крупных кровеносных сосудов и 
внутренних органов содержатся зрелые лимфоциты, 
осуществляющие строгий иммунный контроль. 
Лимфатические узлы одни из первых реагируют на 
проникновение чужеродного агента и возникновение 
воспалительного процесса, они увеличиваются в размерах и 
становятся болезненными, что регистрируется 
лечащим врачом во время осмотра ребенка. У детей до 3-х 
летнего возраста может быть в норме увеличены 
лимфатические узлы 1-2 групп. Если это не является 
признаком наличия хронического очага инфекции в этой 
области тела, то не требуется никаких лечебных 
мероприятий.



Функции иммунной системы
⚫ Иммунная система обеспечивает чрезвычайно важные функции 

организма:

⚫ Защита от инфекционных агентов (бактерий, вирусов, грибов и 
простейших). Выработка специальных белков - иммуноглобулинов 
позволяет осуществлять борьбу с чужеродными агентами и вырабатывать 
длительно персистирующий иммунитет.

⚫ Иммунологическая память. Данная функция позволяет организму 
«запоминать» инфекционного агента и воспроизводить иммунный ответ 
по уже заготовленной заранее схеме. На этом принципе основана работа 
поствакцинального иммунитета.

⚫ Иммунологическая толерантность. Данная функция иммунной системы 
обеспечивает «терпимость» иммунной системы к собственным тканям и 
клеткам организма, что предотвращает развитие аутоиммунных 
заболеваний, когда антигеном выступают собственные клетки организма 
человека.

⚫ Поддержание нормальной микрофлоры. Нормальный биоценоз 
позволяет осуществлять защитные свойства слизистых оболочек. Особое 
вещество лизоцим обладает бактерицидным свойством и позволяет 
слизистым оболочкам выполнять барьерную функцию по отношению к 
болезнетворным микроорганизмам.



⚫ Иммунодефицит - снижение количественных 
показателей и/или функциональной активности 
основных компонентов иммунной системы, приводящее 
к нарушению защиты организма от патогенных 
микроорганизмов и проявляющееся повышенной 
инфекционной заболеваемостью.



Иммунодефицит

⚫ Первичный

⚫ Вторичный



Первичные иммунодефициты
⚫ Первичные иммунодефициты (ПИД) - 
наследственные заболевания, обусловленные дефектами 
генов, контролирующих иммунный ответ.



Этапы 
иммунологическог
о обследования 
при подозрении на 
иммунодефицит



⚫ 12 настораживающих признаков первичного 
иммуннодефицита 













Лабораторные исследования
⚫  определение развёрнутой формулы крови (особенно важны 

количественные и процентные показатели лимфоцитов);
⚫  определение уровней IgG, IgA и IgM в сыворотке крови;
⚫  подсчёт субпопуляций T- и B-лимфоцитов;
⚫  по специальным показаниям:
⚫  анализ функционального состояния фагоцитов (наиболее 

простой и информативный анализ - тест на восстановление 
тетразолиевого синего);

⚫  анализ на содержание основных компонентов комплемента 
(начинают с C3 и C4);

⚫  анализ на ВИЧ-инфекцию (если есть возможные факторы 
риска);

⚫  молекулярно-генетические исследования при показаниях.







⚫ Лечение.
⚫ • Противобактериальная химиотерапия.
⚫ • Заместительная терапия: препараты внутривенного 

иммуноглобулина вводят каждые 3-4 нед пожизненно. 
Дозы иммуноглобулинов подбирают так, чтобы создать в 
сыворотке больного их концентрацию, перекрывающую 
нижнюю границу возрастной нормы.

⚫ • Обсуждают возможность генной терапии - 
ген Btk клонирован, однако его гиперэкспрессия 
ассоциирована со злокачественной трансформацией 
кроветворной ткани.

⚫ • В случае упорной нейтропении применяют ростовые 
факторы. При появлении признаков аутоиммунной 
патологии возможно назначение препаратов 
моноклональных антител (инфликсимаб и др.).



КОМБИНИРОВАННЫЕ ИММУНОДЕФИЦИТЫ С 
ПРЕИМУЩЕСТВЕННЫМ ДЕФЕКТОМ Т-ЛИМФОЦИТОВ



⚫ Лечение. 
⚫ • Антибактериальная и противовирусная терапия. 
⚫ • Заместительная терапия препаратами внутривенного 

иммуноглобулина. 
⚫ • Хирургическое лечение с целью коррекции пороков 

развития. 
⚫ • При аутоиммунных осложнениях - иммуносупрессивная 

терапия. 
⚫ • При наличии эндокринопатий - коррекция 

соответствующих нарушений. 
⚫ • Трансплантация костного мозга неэффективна. 
⚫ • Оправдана трансплантация эпителиальной ткани тимуса. 

Коррекция функции паращитовидных желёз.





Вторичные иммунодефициты
⚫ ВИЧ-инфекция - заболевание, вызываемое 
вирусом иммунодефицита человека и 
характеризующееся поражением иммунной 
системы, хроническим прогрессирующим 
течением и полиморфной клинической картиной, 
связанной с развитием вторичных инфекционных и 
опухолевых процессов, приводящих к гибели 
больного. Синдром приобретённого 
иммунодефицита (СПИД) - последняя стадия ВИЧ 
инфекции



этиология
⚫ ВИЧ относят к семейству РНК-содержащих 
ретровирусов. В настоящее время известно два типа 
этого вируса, имеющих некоторые антигенные различия 
- ВИЧ-1 и ВИЧ-2. Последний распространён 
преимущественно в Западной Африке.

⚫ Вирион ВИЧ представляет собой ядро, окружённое 
оболочкой. Ядро содержит РНК и ферменты - обратную 
транскриптазу (ревертазу), интегразу, протеазу. В состав 
оболочки входит белок – гликопротеин gр120, 
обеспечивающий прикрепление к клеткам, имеющим 
рецептор CD4. ВИЧ отличается высокой антигенной 
изменчивостью.



Патогенез 





Трансплацентарное и 
интранатальное инфицирование

⚫ На трансплацентарное заражение ВИЧ у новорождённых могут 
указывать преждевременные роды, низкая масса тела, 
микроцефалия, нарушение развития костей свода черепа. Кроме 
того, для внутриутробной ВИЧ-инфекции характерны черепно-
лицевой дисморфизм (широкий выступающий лоб, западающая 
спинка носа, «выпирающий» желобок верхней губы), умеренно 
выраженное косоглазие, удлинение глазных щелей, голубые 
склеры, отставание в психомоторном развитии и др. При 
инфицировании во время родов первые признаки заболевания 
появляются в 6-9 мес и непрерывно прогрессируют. У этих 
детей наблюдают задержку умственного развития, двигательные 
расстройства, субфебрильную лихорадку, дистрофию, 
лимфаденопатию, увеличение слюнных желёз, интерстициальную 
пневмонию с развитием дыхательной недостаточности, 
рецидивирующую диарею. Дети умирают на 1-3-м году жизни 
вследствие развития генерализованных оппортунистических 
инфекций.



Постнатальное инфицирование
⚫ При постнатальном инфицировании (парентеральным или 

иным путём) продолжительность инкубационного периода 
составляет от 2 нед до 2 мес и зависит от путей заражения, 
инфицирующей дозы, возраста ребёнка и многих других 
факторов. Примерно у половины инфицированных ВИЧ уже 
через 2-4 нед с момента заражения повышается температура 
тела, увеличиваются лимфатические узлы, печень и 
селезёнка. Возникающий при этом симптомокомплекс 
обозначают термином «мононуклеозоподобный синдром». В 
общем анализе крови в таких случаях обычно обнаруживают 
довольно выраженную лимфопению. Мононуклеозоподобный 
синдром продолжается 2-4 нед, после чего наступает 
скрытый период, длящийся обычно несколько лет.



Диагностика

⚫ Основной (скрининговый) метод лабораторной диагностики ВИЧинфекции - 
обнаружение АТ к вирусу с помощью ИФА. У подавляющего большинства 
инфицированных АТ появляются в течение 3 мес после заражения, но могут 
появляться и позже. В случае положительного результата анализ в лаборатории 
проводят дважды (с той же сывороткой). Для подтверждения специфичности 
результата, полученного при ИФА, проводят иммуноблоттинг с целью выявления 
АТ к белкам ВИЧ. Следует помнить, что у грудных детей результаты ИФА могут 
быть положительными из-за присутствия материнских АТ к ВИЧ, исчезающих к 
15-му месяцу жизни. Для более ранней диагностики ВИЧ-инфекции применяют 
ПЦР.



⚫ Для установления стадии ВИЧ-инфекции определяют общее 
количество лимфоцитов, Т-хелперов (CD4+), Т-супрессоров (CD8+) и 
соотношение CD4+/CD8+, составляющее у здоровых людей 1,8-2,2. 
Уменьшение CD4+-клеток до 500 в 1 мкм свидетельствует о 
развившемся иммунодефиците. Для оценки прогноза и тяжести ВИЧ-
инфекции большое значение имеет определение «вирусной нагрузки» 
(количества копий РНК ВИЧ в плазме крови методом ПЦР), а также 
других маркёров инфекции - белка р24, ВИЧ-виремии, типа вируса и 
др. Проводят также исследования для установления этиологии 
оппортунистических инфекций.



Лечение 
⚫ Основу лечения составляет комбинированная антиретровирусная терапия. Используют комбинации препаратов 

трёх групп.
⚫ •  Нуклеозидные аналоги обратной транскриптазы: зидовудин, залцитабин, ламивудин, диданозин.
⚫ •  Ненуклеозидные ингибиторы обратной транскриптазы: невирапин.
⚫ •  Ингибиторы протеиназы: саквинавир, ритонавир, индинавир, нелфинавир и др.
⚫ Применение этих препаратов подавляет репликацию вируса и его циркуляцию, однако эффект достигается 

только при длительном лечении.
⚫ Большое значение имеют лечение и профилактика оппортунистических инфекций. При пневмоцистных 

пневмониях назначают ко- тримоксазол, дапсон; при герпетических инфекциях - ацикловир, ганцикловир, 
фоскарнет натрий и др.; при грибковых - кетоконазол, флуконазол и др.; при туберкулёзе 
- рифампицин, изониазид и др. При бактериальных инфекциях необходима комплексная антибактериальная 
терапия. У тяжёлых больных СПИДом проводят также обычное посиндромное и симптоматическое лечение.

⚫  


