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лекция

С тех пор, как в 1952 г. O. Bruton впервые официально опу-
бликовал в научной литературе случай первичного иммунодефи-
цита (ПИД) [1], прошло более 60 лет. За это время многое изме-
нилось: представление о распространенности этой группы забо-
леваний и клинических проявлениях, расширились знания о па-
тогенезе, появились новые методы диагностики и терапии. ПИД 
считаются редкими заболеваниями, однако данное предположе-
ние является лишь относительно верным: отдельные формы 
ПИД действительно имеют единичные описания литературе, но 
все вместе эти заболевания встречаются нередко [2, 3].

Группа ПИД с каждым годом становится все более и более 
гетерогенной [2]. Классификация ПИД обновляется каждые 2 го-

да и претерпевает изменения, обусловленные открытием новых 
форм заболеваний или механизмов их развития. В настоящее 
время принято выделять 8 основных групп ПИД по пораженному 
звену иммунной системы, отдельной группой классификации 
выделяют фенокопии ПИД [3, 4]:

1. Комбинированные В- и Т-клеточные иммунодефициты.
2. Четко охарактеризованные синдромы, сопровождающие-

ся иммунодефицитом.
3. Дефекты гуморального звена иммунитета.
4. Болезни иммунной дизрегуляции.
5. Дефекты фагоцитоза.
6. Дефекты врожденного иммунитета.
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Аннотация
Первичные иммунодефициты (ПИД) — группа врожденных заболеваний иммунной системы, насчитывающая более 230 
нозологий, связанных с утратой, уменьшением или неправильным функционированием одного или нескольких ее зве-
ньев. в виду распространенного заблуждения, что это крайне редкие заболевания, которые встречаются только у детей 
и приводят к их смерти в раннем возрасте, ПИД нередко исключается врачами смежных специальностей из круга диф-
ференциальной диагностики. наиболее часто встречающиеся формы ПИД — дефекты гуморального звена иммунитета 
(общая вариабельная иммунная недостаточность — овИн, Х-сцепленная агаммаглобулинемия, селективный дефицит IgA  
и др.) — имеют более легкое течение по сравнению с другими вариантами ПИД, позволяя пациентам доживать до взрос-
лого возраста, и даже могут манифестировать во взрослом возрасте. Поражения бронхолегочной системы — наиболее 
частые проявлениями заболевания у пациентов с дефектом гуморального звена иммунитета. Таким образом, терапевт 
и пульмонолог в большинстве случаев являются первыми врачами на пути этих пациентов и играют ключевую роль в их 
судьбе, так как только своевременно поставленный диагноз и вовремя начатая адекватная терапия позволяют сохранить 
не только жизнь больного, но и ее качество, предотвращая формирование необратимых осложнений. Большую роль в 
постановке диагноза играют изменения, выявляемые при компьютерной томографии органов грудной клетки. они не 
являются специфичными для ПИД, однако существует ряд характерных признаков, позволяющих предположить этот диа-
гноз.

Ключевые слова: первичный иммунодефицит, респираторный тракт, инфекционные осложнения, неинфекционные ослож-
нения, интерстициальная легочная болезнь, бронхоэктазы, пневмония.
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Primary immunodeficiencies (PIDs) are a group of congenital diseases of the immune system, which numbers more than 230 
nosological entities associated with lost, decreased, or wrong function of its one or several components. Due to the common 
misconception that these are extremely rare diseases that occur only in children and lead to their death at an early age, PIDs 
are frequently ruled out by physicians of related specialties from the range of differential diagnosis. The most common forms of 
PIDs, such as humoral immunity defects, common variable immune deficiency, X-linked agammaglobulinemia, selective IgA 
deficiency, etc., are milder than other forms of PID, enabling patients to attain their adult age, and may even manifest in adult-
hood. bronchopulmonary involvements are the most common manifestations of the disease in patients with a defect in humoral 
immunity. Thus, a therapist and a pulmonologist are mostly the first doctors who begin to treat these patients and play a key role in 
their fate, since only timely diagnosis and initiation of adequate therapy can preserve not only the patient’s life, but also its quality, 
avoiding irreversible complications. Chest computed tomography changes play a large role in diagnosis. These are not specific for 
PID; however, there are a number of characteristic signs that permit this diagnosis to be presumed.
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ВВИГ — иммуноглобулины для внутривенного введения
ГБЛ — гранулематозная болезнь легких 
ИБЛ — интерстициальная болезнь легких
КТ — компьютерная томография 

ЛУ — лимфатические узлы
ОВИН — общая вариабельная иммунная недостаточность 
ПИД — первичный иммунодефицит 
Х-СА — Х-сцепленная агаммаглобулинемия 
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7. Аутовоспалительные синдромы.
8. Дефекты в системы комплемента.
9. Фенокопии ПИД.
Более тяжелые формы ПИД, манифестирующие в раннем 

детском возрасте и имеющие более развернутую клиническую 
картину, характеризуются небольшой задержкой в постановке 
диагноза в виду настороженности педиатров по поводу ПИД [5]. 
Дефекты гуморального звена иммунитета (общая вариабельная 
иммунная недостаточность — ОВИН, Х-сцепленная агаммагло-
булинемия — Х-СА, селективный дефицит IgA и др.), имеющие 
более легкое течение и нередко манифестирующие во взрослом 
возрасте, представляют собой непростую диагностическую зада-
чу [6]. Для того чтобы эта патология не была пропущена в повсед-
невной практике, Международным сообществом иммунологов 
сформулировано 10 настораживающих признаков ПИД [7, 8]:

1) 4 отита в год и более;
2) 2 тяжелых обострения синусита в год и более;
3) антибиотикотерапия в течение 2 мес и более с недостаточ-

ным эффектом;
4) 2 пневмонии в год и более;
5) отставание ребенка в росте и физическом развитии;
6) повторяющиеся глубокие абсцессы кожи или внутренних 

органов;
7) рецидивирующая молочница на слизистой оболочке рта и 

грибковое поражение кожи;
8) необходимость применения антибиотиков внутривенно 

для достижения контроля инфекционного процесса;
9) 2 эпизода тяжелой генерализованной инфекции и более, 

включая септицемию;
10) наличие ПИД у членов семьи.
При наличии у пациента 2 настораживающих признаков и 

более рекомендуется дополнительное обследование для исклю-
чения ПИД [7, 8].

Из 450 пациентов с различными формами ПИД, наблюдаю-
щихся в клинике Института иммунологии, у 282 (62,7%) имеется 
дефект гуморального звена иммунитета (рис. 1): из них у 167 
(59%) установлен диагноз ОВИН, значительную группу состав-
ляют также пациенты с Х-СА — 16 (6%). Селективный дефицит 
IgA (у 35% больных) чаще всего не имеет ярких клинических про-
явление и является случайной находкой во время обследования. 
Таким образом, в нашем отделении, как и во всем мире, нако-
плен наибольший опыт ведения пациентов с ОВИН и Х-СА, и в 
дальнейшем в статье речь пойдет именно об этих патологиях как 
о наиболее часто встречающихся в практике врача.

Х-СА (болезнь Брутона) — дефект гуморального звена имму-
нитета, вызванный нарушением синтеза брутоновской тирозин-
киназы, которая принимает участие в созревании В-лимфоцитов 
в костном мозге из преВ-лимфоцитов в зрелые клетки. Это при-
водит к практически полному отсутствию В-лимфоцитов в пери-
ферической крови и периферических лимфоидных органах и, как 
следствие, к критическому снижению продукции антител всех 
классов иммуноглобулинов. Эта форма ПИД развивается только 
у мужчин, а женщина может являться носителем. Симптомы за-
болевания, как правило, возникают в период от 6 мес до 1 года 
жизни ребенка, когда происходит истощение полученных транс-
плацентарно антител от матери, а синтез собственных не начина-
ется в адекватном количестве. Для Х-СА характерно практически 
полное отсутствие В-клеток (<1%) и резкое снижение содержа-
ния иммуноглобулинов всех классов при лабораторном обследо-
вании (табл. 1). В 15% случаев агаммаглобулинемия может иметь 
аутосомно-рецессивный тип наследования. Клинические прояв-
ления схожи с болезнью Брутона, но, как правило, болезнь имеет 
более тяжелое течение, в связи с более ранним блоком созрева-
ния В-лимфоцитов [6, 9]. 

ОВИН — наиболее частый диагноз в случаях клинически 
значимого ПИД у взрослых. В основе заболевания лежит дефект 
дифференцировки В-клеток в клетки, секретирующие антитела, 
и, как следствие, резкое снижение концентрации IgG (условной 
диагностической величиной принято считать снижение концен-
трации IgG ≤450 мг/дл у взрослых и на 2 стандартных отклонения 
у детей) и IgA и/или IgM (см. табл. 1). Мужчины и женщины стра-
дают с равной частотой; заболевание может манифестировать не 
только в детском, но и во взрослом возрасте [6, 9].

Как в случае ОВИН, так и при Х-СА наиболее частыми кли-
ническими проявлениями служат рецидивирующие инфекции. 
Однако для ОВИН в отличие от Х-СА характерны неинфекцион-
ные осложнения заболевания. Осложнениями ОВИН являются 
энтеропатия с выраженной диареей вплоть до развития синдрома 
мальабсорбции и гипопротеинемических отеков, лимфоцитар-
ная инфильтрация органов и лимфаденопатия, образование гра-
нулем, аутоиммунные проявления, повышенный риск развития 
опухолей, в первую очередь лимфом. Перечисленные осложне-
ния обусловлены нарушением дифференцировки и пролифера-
ции В-лимфоцитов, в том числе процесса отрицательной селек-
ции аутореактивных клонов, синтезирующих аномальные ауто-
антитела, а также нарушением взаимодействия В-лимфоцитов с 
другими клетками иммунной системы [6]. Полиморфизм кли-
нических проявлений затрудняет постановку диагноза, а разви-
тие осложнений определяет качество жизни и прогноз больных.

Неинфекционные и инфекционные осложнения, возника-
ющие у пациентов с дефектом гуморального звена иммунитета, 
можно разделить в соответствии с пораженной системой на сле-
дующие:

— отоларингологические
— бронхолегочные
— гастроэнтерологические
— гепатобилиарные
— ревматологические
— дерматологические
— гематологические.
Главной темой данной статьи являются бронхолегочные ос-

ложнения, наблюдаемые у пациентов с Х-СА и ОВИН, так как 
именно эти осложнения наиболее часто встречаются в клиниче-
ской практике у данной группы пациентов [4, 7, 9].

Поражения бронхолегочной системы характеризуются ши-
роким разнообразием клинических проявлений, что приводит к 
множеству диагностических ошибок. Так, большинство боль-
ных, наблюдающихся на базе клиники Института иммунологии, 
попали в наше поле зрения спустя многие годы лечения у пуль-
монологов и терапевтов с диагнозом хронический бронхит, хро-
ническая обструктивная болезнь легких, рецидивирующая пнев-
мония, туберкулез и др. Развитие неинфекционных осложнений 
ОВИН еще в большей степени усложняет диагностический по-
иск, маскируя ПИД такими диагнозами, как саркоидоз, онколо-
гические заболевания и др. К сожалению, низкая насторожен-
ность врачей по поводу ПИД у взрослых приводила к тому, что в 
течение многих лет пациенты не получали жизненно необходи-
мой терапии и подвергались серьезному риску, получая курсы 
иммуносупрессивных препаратов [2, 5].

Условно изменения бронхолегочной системы у пациентов с 
дефектом гуморального звена иммунитета могут быть разделены 
на инфекционные и неинфекционные (рис. 2) [5, 10].

Респираторные инфекции у пациентов с дефектом гумо-
рального звена иммунитета обычно имеют тяжелое персистиру-
ющее рецидивирующее течение, торпидное к стандартным схе-
мам антибиотикотерапии. На начальных этапах ведущую роль 
играют инкапсулированные бактерии (Streptococcus pneumonia, 
Haemophilus influenzae, Staphylococcus sрp.). При прогрессирова-
нии заболевания большее клиническое значение приобретают 
Pseudomonas и Staphylococcus aureus. Согласно данным литерату-

Т.В. Латышева и соавт.
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рис. 1. Данные регистра института иммунологии о распределении наблюдающихся 450 пациентов по формам ПиД.
МНС — главный комплекс гистосовместимости; ИФН-γ — интерферон-γ; РКСК — распространенный кожно-слизистый кандидоз; 
ХГБ — хроническая гранулематозная болезнь; НАО — наследственный ангионевротический отек.

рис. 2. Классификация бронхолегочных осложнений у пациентов с дефектом гуморального звена иммунитета [5, 10].
ИБЛ — интерстициальная болезнь легких.

таблица 1. Лабораторная диагностика ОВиН и Х-СА [6]

Показатель Норма для взрослых ОВИН Х-СА
IgA, мг/дл 100—350 Снижение или норма <20
IgM, мг/дл 80—250 Снижение или норма <20
IgG, мг/дл 900—1800 <450 <200
В-лимфоциты, % 5—19 Изменения вариабельны (от нормы до резкого снижения <1%) <1
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ры, у этих пациентов также повышена восприимчивость к респи-
раторным вирусным инфекциям: описаны тяжелые инфекции, 
вызванные вирусом ветряной оспы, вирусом простого герпеса, 
цитомегаловирусом. Характерны инфекционные поражения, вы-
званные атипичными возбудителями. Например, Mycoplasma 
может вызвать хронический пневмонит у пациентов с Х-СА [5, 
11].

Начало формы. Особое внимание при сборе анамнеза следу-
ет обращать на отсутствие факторов (например, курения, про-
фессиональных вредностей), предрасполагающих к развитию 
таких тяжелых инфекционных процессов [5, 10, 11]. Рецидивиру-
ющие бронхиты и пневмонии — один из самых важных и пато-
гномоничных признаков ПИД с дефектом гуморального звена 
иммунитета, большинство больных переживают хотя бы одну 
пневмонию до постановки диагноза. У этих пациентов как брон-
хит, так и пневмония имеет ряд отличительных клинических 
признаков: отсутствие эффекта от адекватной антибиотикотера-
пии, необходимость проведения нескольких курсов антибиоти-
котерапии с включением препаратов «запаса», в том числе для 
парентерального введения. Характерно наличие многократных 
пневмоний в анамнезе. Особое значение в постановке диагноза 
имеет компьютерная томография (КТ) органов грудной клетки, 
позволяющая определить не только особенности пневмониче-
ского очага (зачастую имеется мультифокальная пневмония), но 
и выявить не всегда заметные при обычной рентгенографии 
бронхоэктазы (рис. 3). Сочетание бронхоэктазов и пневмонии яв-
ляется важным диагностическим критерием ПИД [11]. По на-
шим данным, для пациентов с ПИД характерно наличие много-
численных очагов фиброза от перенесенных в прошлом пневмо-
ний. 

К неинфекционным бронхолегочным осложнениям отно-
сятся воспалительные изменения легочной ткани и опухолевые 
процессы (см. рис. 2) [5, 10].

Одним из наиболее тяжелых неинфекционных воспалитель-
ных бронхолегочной осложнений является ИБЛ. Распространен-
ность ИБЛ среди пациентов с дефектом гуморального звена им-
мунитета в 240 раз выше, чем в общей популяции [10, 12]. В ши-
роком понимании ИБЛ включает целую группу разнообразных 
респираторных заболеваний, характеризующихся воспалением и 
фиброзом интерстициальной ткани легких. Выделяют более 200 
подтипов этого заболевания. Среди наиболее часто встречаю-
щихся ИБЛ — саркоидоз, ИБЛ, ассоциированная с системными 
заболеваниями; ИБЛ, вызванная приемом лекарственных препа-

ратов; пневмокониозы [13]. ИБЛ в контексте ПИД — одно из 
наиболее грозных осложнений, относящихся к поздним послед-
ствиям заболевания и ассоциирующихся с худшим прогнозом. 
Среди пациентов с дефектом гуморального звена иммунитета в 
большинстве случаев ИБЛ наблюдается у пациентов с ОВИН. До 
сих пор причины этого осложнения остаются неясными, предпо-
лагается, что наибольшую роль в патогенезе этого осложнения 
играет иммунная дизрегуляция, а не инфекционные процессы [5, 
12]. Иммуноглобулины играют важную роль в осуществлении 
фагоцитарной функции. Из-за нарушения их синтеза у пациен-
тов с дефектами гуморального звена иммунитета создаются усло-
вия для поддержания инфекционного процесса вследствие неза-
вершенного фагоцитоза, несмотря на многократные курсы анти-
биотикотерапии. В свою очередь незавершенный фагоцитоз вы-
зывает привлечение в очаг новых иммунокомпетентных клеток 
из кровеносного русла. В конечном итоге воспаление в легочной 
ткани поддерживается уже не инфекционным агентом, а мигра-
цией и персистированием клеток иммунной системы и их цито-
кинов в легочной паренхиме, приводя к развитию ИБЛ и образо-
ванию гранулем [12, 13].

На начальных этапах развития ИБЛ может не иметь клини-
ческих проявлений. Поэтому для предотвращения прогрессиро-
вания этого тяжелого осложнения ПИД необходимого скринин-
говое обследование пациентов с помощью КТ, так как рентгено-
логическое в большинстве случаев малоинформативно [14].

Проявления ИБЛ очень вариабельны. Под этим термином 
объединены такие патогистологические единицы, как лимфоци-
тарная интерстициальная пневмония, фолликулярный бронхио-
лит, гранулематозная болезнь легких (ГБЛ), организующаяся 
пневмония и др. [5]. И хотя для подтверждения диагноза ИБЛ не-
обходимо патогистологическое исследование биоптатов, данные, 
полученные при КТ органов грудной клетки, также имею огром-
ную диагностическую ценность. Отличительной чертой лимфо-
цитарной интерстициальной пневмонии на КТ является наличие 
участков в виде матового стекла, которые локализуются или би-
лобарно диффузно, или преимущественно в нижней доле [10].

Изменения, выявляемые на КТ при организующейся пнев-
монии, варьируют от изменений в виде матового стекла до консо-
лидаций (рис. 4). Эти изменения распределяются перибронхи-
ально или на периферии и наиболее часто поражают нижние до-
ли. Они могут иметь размеры от нескольких сантиметров до це-
лой доли и могут мигрировать. В нашей клинической практике 
мы столкнулись с трудностью дифференциальной диагностики 

рис. 3. уплотнение легочной ткани верхнего сегмента 
правого легкого и верхней доли правого легкого (черная 
стрелка) и бронхоэктазы (белая стрелка) у 35-летнего па-
циента с гипогаммаглобулинемией [10].

рис. 4. Множественные очаги (в том числе бронхогенные), 
перибронхиальные уплотнения (черные стрелки) и участки 
уплотнения легочной ткани инфильтративного характера 
(белая стрелка) на фоне выраженных фиброзных измене-
ний у пациентки 37 лет с ОВиН.

Т.В. Латышева и соавт.
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между лимфоцитарной интерстициальной пневмонией и обыч-
ной интерстициальной пневмонией, так как результаты КТ не 
дают представления о характере инфильтрации. При выявлении 
подобных изменений на КТ первым этапом всегда является про-
ведение курса антибиотикотерапии в комплексе с заместитель-
ной иммунотерапией иммуноглобулинами с последующим кон-
тролем изменений. Отсутствие ожидаемого эффекта, а также 
диссоциация рентгенологических и клинических проявлений 
(наличие очаговых и инфильтративных изменений в отсутствие 
клинических признаков активного инфекционного процесса) 
позволяет предположить диагноз ИБЛ. Дополнительным при-
знаком, настораживающим относительно ИБЛ, являются гене-
рализованная лимфаденопатия и спленомегалия. С целью окон-
чательной верификации диагноза в отсутствие противопоказа-
ний желательно выполнение пункционной биопсии с последую-
щим микроскопическим исследованием пунктата и фенотипиро-
ванием клеток [5, 10, 15].

ГБЛ — еще один морфологический вариант ИБЛ, подразу-
мевающий формирование неинфекционных гранулем. Предпо-
лагается, что низкий уровень Т-клеток может вызвать формиро-
вание гранулем в виду неполного секвенирования антигенов. 
Гранулематозные изменения выявляются до постановки диагно-
за ОВИН в 40% случаев [14].

Лимфаденопатия внутригрудных лимфатических узлов (ЛУ) 
частая находка на КТ органов грудной клетки у пациентов с 
ОВИН (рис. 5). По разным данным, увеличенные ЛУ обнаружи-

ваются у 30—65% больных [5, 10]. По нашим наблюдениям, наи-
более характерным является увеличение ЛУ средостения (пре-
имущественно переднего и среднего отделов). Реже наблюдается 
увеличение прикорневых ЛУ и, как правило, увеличение носит 
односторонний характер либо более выражено с одной из сторон. 
Кроме того, часто выявляются увеличенные ЛУ подмышечных и 
подключичных областей. 

Сочетание ГБЛ у пациентов с ОВИН с лимфоидной гипер-
плазией, фолликулярным бронхиолитом и лимфоцитарной ин-
терстициальной пневмонией объединяется понятием гранулема-
тозно-лимфоцитарная интерстициальная болезнь легких [5, 14, 
15]. Наличие неказеозных гранулем в легких пациентов с ОВИН, 
а также некоторых других изменений, выявляемых при КТ орга-
нов грудной клетки (зоны консолидации, участки матового стек-
ла, лимфаденопатия средостения), зачастую становится причи-
ной ведения пациентов с ОВИН под диагнозом саркоидоза с на-
значением неверного лечения, включающего высокие дозы им-
муносупрессивных препаратов. Следствием назначения иммуно-
супрессоров (например, системных глюкокортикостероидных 
препаратов) в отсутствие заместительной терапии иммуноглобу-
линами является активизация инфекционных очагов с развитием 
тяжелых вирусных и бактериальных осложнений, приводящих к 
угрозе жизни больного. Несмотря на то что эти два заболевания 
действительно имеют ряд похожих морфологических черт (на-
пример, ряд авторов называют гранулемы при ОВИН — «саркои-
доподобными»), они также имеют выраженные отличия (табл. 2). 
В отличие от саркоидоза для ОВИН характерны частые инфек-
ции, гипогаммаглобулинемия, гепато- и/или спленомегалия, ау-
тоиммунная патология, при этом нехарактерно повышение ин-
декса CD4+/CD8+ в бронхоальвеолярной лаважной жидкости и 
развитие спонтанной ремиссии, что часто может наблюдаться 
при саркоидозе [5, 16]. Большую помощь при проведении диф-
ференциальной диагностики между ОВИН и саркоидозом имеют 
также изменения, наблюдаемые на КТ органов грудной клетки 
(табл. 3). При ОВИН чаще поражаются нижние доли легких, 
узелки заметные, большие, в большинстве случаев локализуются 
хаотично, характерно наличие бронхоэктазов. При саркоидозе 
узелки небольших размеров, локализуются перилимфатически, 
типична лимфаденопатия прикорневых ЛУ [16].

Злокачественные новообразования — это еще одна группа 
неинфекционных осложнений у пациентов с дефектом гумораль-
ного звена иммунитета. Пациенты с ОВИН и ИБЛ имеют повы-
шенный риск развития лимфомы: примерно в 300 раз выше, чем 
в обычной популяции. Чаще встречается неходжскинская лим-
фома. При КТ грудной клетки лимфомы могут определяться в 
виде образования переднего средостения или в виде расширен-
ных прикорневых и медиастинальных ЛУ, которые обычно асим-
метричны и сдавливают соседние структуры [5, 17].

Еще одно злокачественное новообразование, ассоциирован-
ное с ПИД, и в частности с дефектами гуморального звена имму-
нитета, — тимомы (сочетание любой формы ПИД и тимомы из-
вестно как синдром Гуда). При КТ тимома появляется как хоро-
шо отграниченная масса в переднем средостении. Синдром Гуда 
ассоциирован с неблагоприятным прогнозом [18].

Развитие структурных бронхолегочных осложнений являет-
ся итогом как инфекционных, так и неинфекционных процес-
сов. Наиболее вероятно, что у этих пациентов структурные изме-
нения легких являются следствием неконтролируемого инфек-
ционного процесса и персистирующего воспаления в нижних 
отделах респираторного тракта (см. рис. 2). Их наличие представ-
ляет собой необратимую стадию заболевания и обусловливает 
неблагоприятный прогноз [5, 10].

К структурным изменениям бронхов относятся утолщение 
стенки бронхов и бронхоэктазы — патологическая дилатация од-
ного или нескольких бронхов. ПИД являются одной из самых 
частых причин развития бронхоэктазов как у детей, так и у взрос-
лых [19, 20]. Степень развития бронхоэктазов имеет четкую кор-
реляцию с тяжестью клинических проявлений и снижением ка-
чества жизни. В ряде исследований показано, что своевременное 
начало адекватной терапии у пациентов с ПИД чаще всего по-
зволяет остановить прогрессирование данного осложнения [2, 4, 
5, 10]. По результатам КТ органов грудной клетки можно выде-
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рис. 5. Множественные умеренно увеличенные Лу (а, б) 
переднего и среднего средостения у пациента и., 46 лет с 
ОВиН.

Пульмонологические проявления ПИД
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лить несколько характерных особенностей бронхоэктазов у па-
циентов с дефектом гуморального звена иммунитета. Бронхоэк-
тазы, как правило, цилиндрические, билатеральные, диффузные. 
Они наиболее часто локализуются в средних и нижних отделах 
легких. Характерно поражение сегментарных бронхов и бронхов 
более мелкого калибра [21, 22].

По нашим наблюдениям, к типичным структурным измене-
ниям легочной ткани, наблюдаемым у пациентов с дефектом гу-
морального звена иммунитета, относятся фиброзные изменения, 
эмфизема, неравномерная воздушность легочной ткани, шварты 
(рис. 6).

Установление верного диагноза и назначение адекватной те-
рапии кардинально меняет течение и прогноз заболевания. «Зо-
лотым стандартом» терапии является заместительная иммуноте-
рапия препаратами нормального иммуноглобулина человека для   
внутривенного введения (ВВИГ) [2, 4, 6, 9].  ВВИГ — это продукт 
крови, преимущественно состоящий из иммуноглобулина G 
(IgG), получаемый из плазмы большого числа здоровых доноров. 
На фармакологическом рынке представлен широкий выбор пре-
паратов ВВИГ. Несмотря на то что существуют четкие критерии 
для изготовления ВВИГ, каждый из препаратов является ориги-
нальным в виду особенностей производства: популяция доноров, 
стабилизатор, консервант, рН, содержание IgA, IgG и их под-
классов, осмолярность, степень очистки, а также процент белка в 
растворе (5% или 10%) [23, 24]. Не так давно в арсенале россий-
ских врачей появился новый 10% ВВИГ — Привиджен (CSL 
Behring), эффективность которого успешно доказана за рубежом 
в лечении пациентов с дефектом гуморального звена иммуните-
та. Привиджен не только соответствует всем критериям, предъ-
являемым к современным ВВИГ, но и имеет ряд преимуществ по 
сравнению другими препаратами. Немаловажным плюсом, без-
условно, является возможность хранить препарат в течение 3-х  
лет при комнатной температуре без потери эффективности и без 
ухудшения переносимости, в отличие от других ВВИГ, требую-
щих соблюдения «холодовой цепи». Ряд инновационных техно-
логий производства (отбор доноров с низким уровнем гемагглю-
тининов, введение иммуноаффинной хроматографии) и состав 
Привиджена (L-пролин в качестве стабилизатора, низкое содер-
жание натрия, физиологический уровень осмолярности) позво-

ляют значительно повысить скорость введения, снизить риск 
возникновения побочных эффектов и делают предпочтительным 
назначение препарата пациентам с сочетанной патологией, в 
частности с болезнями почек, сахарным диабетом, гипертониче-
ской болезнью. При этом самое низкое среди всех препаратов 
иммуноглобулинов, доступных в нашей стране, содержание IgA 
(не более 0,025 мг/мл) сводит к минимуму риск развития анафи-
лаксии у пациентов, получающих заместительную терапию 
ВВИГ [25].

таблица 2. Клинические и лабораторные различия гранулематозно-лимфоцитарной иБЛ у пациентов с ОВиН  
и саркоидозом [16]

Показатель ОВИН Саркоидоз
Реккурентные инфекции ++++ ±
Аутоиммунная патология +++ +
Спленомегалия +++ ±
Гепатомегалия ++ ±
Низкий уровень IgG ++++ –
Лимфоцитарная интерстициальная пневмония ++++ ++
Фолликулярный бронхиолит ++++ ++
Гранулема ++++ ++++
Спонтанная ремиссия ± +++
Повышенный индекс CD4+/CD8+ в бронхоальвеолярной лаважной жидкости + +++

таблица 3. радиологические маркеры гранулематозно-интерстициальной иБЛ у пациентов с ОВиН и саркоидозом [16]

Показатель ОВИН Саркоидоз
Изменения паренхимы Нижние доли легких Верхние доли легких
Прикорневая лимфаденопатия + (чаще односторонняя или более выраженная с одной из 

сторон)
+++

Узелки Различных размеров, в большинстве случаев локализуются 
хаотично, возможно наличие вокруг зоны матового стекла

Мелкие, локализуются в легочной 
интерстициальной ткани

Бронхоэктазы ++++ +

рис. 6. Фиброзные изменения легких, парасептальная 
буллезная эмфизема (белая стрелка), бронхоэктазы у па-
циента д., 42 года, с Х-СА.

Т.В. Латышева и соавт.
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Кроме заместительной иммунотерапии ВВИГ в комплекс-
ной терапии пациентов с дефектом гуморального звена иммуни-
тета огромное значение имеет адекватная по продолжительности 
и выбору препарата терапия сопутствующих инфекций. Курсы 
антибиотикотерапии по длительности должны в 2—3 раза превы-
шать курсы для иммунокомпетентных пациентов. Кроме того, 
при необходимости антибактериальные препараты могут назна-
чаться на месяцы и даже годы [2, 4, 6, 9]. Из-за невозможности 
проведения многоцентровых рандомизированных плацебо-кон-
тролируемых исследований на больших выборках пациентов не 
разработаны стандарты терапии и контроля эффективности по 
поводу ИБЛ, ассоциированной с ОВИН. В качестве препарата 
первого ряда, как правило, используются системные ГКС, также 
описаны случаи и серии клинических случаев использования 
азатиоприна, циклофосфана, ритуксимаба. Любой из перечис-
ленных препаратов может применяться у пациентов с ПИД толь-
ко на фоне регулярной заместительной иммунотерапии и при 
необходимости базисной антибиотикотерапии. [4]

Таким образом, ПИД с нарушением гуморального звена им-
мунитета является наиболее частой формой ПИД с дебютом в 
любом возрасте (в когорте наших пациентов 72% имели дебют от 
10 до 40 лет) (рис. 7).

Основным проявлением данного заболевания служат реци-
дивирующие тяжелые инфекции респираторного тракта. Ослож-
нения инфекционных и неинфекционных процессов в бронхоле-
гочной системе наблюдаются как у детей, так и у взрослых и явля-
ются главным прогностическим критерием продолжительности 
и качества жизни больных. Более того, терминальная стадия по-
ражения легких с развитием легочной недостаточности и легоч-
ного сердца служит самой частой причиной смерти этих пациен-
тов. Своевременное установление диагноза и адекватная, вовре-
мя начатая терапия позволяет сохранить больных ПИД с наруше-
нием синтеза антител трудоспособными членами общества с 
продолжительностью жизни близкой к общепопуляционной [2, 
4—6, 9, 10]. Немаловажную роль в своевременной постановке 
диагноза играют пульмонолог, терапевт и рентгенолог. Наиболее 
чувствительным методом для обнаружения, оценки и характери-
стики поражения легких является КТ органов грудной клетки. 
Этот метод должен быть включен в стандарт обязательного об-
следования пациентов с дефектом гуморального звена иммуните-
та [10, 15]. Таким образом, наличие рецидивирующих тяжелых 

инфекционных заболеваний, торпидных к стандартным схемам 
антибиотикотерапии в анамнезе, в сочетании с данными КТ ор-
ганов грудной клетки (хронический бронхит с формированием 
бронхоэктазов с пневмонией, лимфаденопатией, очаговыми из-
менениями легких неясной этиологии), сниженным уровнем 
белка в рутинном биохимическом анализе крови и другими сим-
птомами (например, увеличение размеров печени и/или селезен-
ки) должны быть поводом для лечащего врача назначить пациен-
ту анализ на уровень иммуноглобулинов крови с последующей 
консультацией иммунолога [6, 9].

Конфликт интересов отсутствует.

рис. 7. Возраст появления первых симптомов заболева-
ния у 47 пациентов с ОВиН, наблюдающихся на базе кли-
ники института иммунологии.
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