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Маски первичных иммунодефицитных состояний: 
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Первичные иммунодефицитные состояния (ПИДС) представляют собой генетически обусловленные дефекты иммунной системы. 

Помимо рецидивирующих, тяжело протекающих инфекций к проявлениям ПИДС относятся состояния нарушения толерантности, 

хронического воспаления, аутоиммунные и опухолевые заболевания. Ранняя постановка диагноза и своевременная патогенетическая 

терапия позволяют вылечить многих больных с ПИДС, а в других случаях обеспечить им нормальное качество жизни. К основным 

патогенетическим методам лечения относятся трансплантация гемопоэтических стволовых клеток и заместительная терапия 

препаратами внутривенного иммуноглобулина (ВВИГ). Применение препаратов 10 % ВВИГ позволяет уменьшить временные 

и экономические затраты на терапию пациентов с ПИДС. 
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Primary immunedifficiencies (PID) are genetically driven defects of immune system. Apart of relapsing severe infections, PIDs characterized 

by immune tolerance disturbance, chronic inflammation, autoimmunity and high risk of malignant diseases. Early diagnosing and in-time 

pathogenic therapy allows treatment of the majority of patients with PIDs and providing normal quality of life in other cases provides. Main 

pathogenic methods of treatment are hematopoietic stem cell transplantation and intravenous immunoglobulins (IVIGs) substitutional therapy. 

Usage of 10 % IVIGs allows decreasing time and economical costs of PIDs therapy.
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Общие вопросы первичных иммунодефицитных со-
стояний

Первичные иммунодефицитные состояния 

(ПИДС) представляют собой группу тяжелых генети-

чески детерминированных заболеваний, вызванных 

необратимым нарушением того или иного звена имму-

нитета. На сегодняшний день описано более 250 гене-

тических дефектов, лежащих в основе ПИДС [1]. 

В классификации ПИДС состояния сгруппированы на 

основании ведущего патогенетического механизма за-

болевания. Однако некоторые ПИДС могут быть отне-

сены к нескольким группам, в связи с этим классифи-

кация претерпевала неоднократные изменения. 

Классификация 2015 г., предложенная Международ-

ным союзом иммунологических обществ (International 

Union of Immunologic Societies – IUIS), делит ПИДС 

на 9 основных групп, многие из которых в свою оче-

редь подразделяются на подгруппы.

1. Дефекты клеточного и гуморального звена 

(в том числе варианты тяжелой комбинированной им-

мунной недостаточности (ТКИН) и менее тяжелые 

комбинированные дефекты).

2. Комбинированные ПИДС, ассоциированные 

с синдромальными проявлениями (в том числе дефек-

ты репарации ДНК и др.).

3. Преимущественно гуморальные дефекты 

(с отсутствием, снижением или нормальным числом 

В-лимфоцитов).

4. ПИДС с иммунной дисрегуляцией (наследст-

венные гемафагоцитарные синдромы, дефекты Т-ре-
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гуляторных клеток, аутоиммунные лимфопролифера-

тивные синдромы, иммунная дисрегуляция 

с поражением кишечника, интерферонопатии 1-го типа).

5. Количественные и качественные дефекты фа-

гоцитов (врожденные нейтропении, дефекты подвиж-

ности фагоцитов, дефекты респираторного взрыва).

6. Дефекты врожденного иммунитета (менделев-

ская чувствительность к микобактериям, эпидермо-

плазия, чувствительность к вирусным инфекциям, 

чувствительность к инвазивным микозам и др.).

7. Аутовоспалительные заболевания.

8. Дефекты системы комплемента.

9. Фенокопии ПИДС, вызванные соматическими 

мутациями.

Подробное обсуждение различных форм ПИДС вы-

ходит за рамки данной публикации, с этой информацией 

можно ознакомиться в специализированной литературе 

[2, 3]. Врачам неиммунологических специальностей нет 

необходимости досконально знать все формы ПИДС, од-

нако важно иметь общие представления о типичных кли-

нических проявлениях иммунодефицитов, общих законо-

мерностях их диагностики  и лечения.

За время изучения ПИДС изменения претерпела не 

только классификация этих состояний. Частота встре-

чаемости этих заболеваний оказалась намного выше, 

чем считалось ранее, и по многочисленным исследова-

ниям сейчас она превышает 1 на 10 000 населения [4]. 

Проявления первичных иммунодефицитных состояний
При большинстве ПИДС клинические признаки 

заболевания появляются в раннем детском возрасте. 

Однако все большей становится когорта больных 

с ПИДС, перешагнувших 18-летний рубеж. Так, недав-

нее исследование на основе Бразильского регистра 

показало, что число пациентов старше 20 лет состав-

ляет около 30 % [5]. Это связано, во-первых, с улучше-

нием общей медицинской помощи больным с различ-

ными патологиями, а также с улучшением 

диагностики и специализированной терапии ПИДС. 

Однако интерес представляет и другой факт: с появле-

нием новых методов генетического обследования было 

показано, что многие состояния с дебютом в подрост-

ковом и даже взрослом возрасте имеют в своей основе 

врожденные дефекты иммунной системы. Примером 

может служить активирующая мутация гена PIK3CD 

(фосфоинозитид-3-киназы дельта), приводящая к сим-

птомам лимфопролиферации, аутоиммунитета 

и дисиммуноглобулинемии [6]. Многие больные с этим 

дефектом впервые развили патологические симптомы 

только во взрослом возрасте [7].

Еще одна концепция, претерпевшая изменения за 

последние десятилетия, коснулась проявлений ПИДС, 

и, как следствие, на более глобальном уровне – функ-

ций иммунной системы. Частые, жизнеугрожающие 

инфекции как основное проявление ПИДС имеют 

объяснение с позиции основной функции иммунной 

системы – защиты от генетически чужеродного мате-

риала (в первую очередь – микроорганизмов). Дейст-

вительно, наиболее частой причиной смерти больных 

с ПИДС до сих пор являются инфекционные ослож-

нения [8]. При этом для различных групп ПИДС нере-

дко характерны конкретные виды патологической 

и оппортунистической флоры, выявление которой по-

зволяет не только заподозрить иммунодефицитное 

состояние, но и в некоторых случаях думать о конкрет-

ных иммунологических дефектах (табл. 1).

Именно поэтому широко известные среди имму-

нологов «10 признаков ПИДС», сформулированные 

экспертами в этой области (табл. 2), в основном содер-

жат критерии, имеющие отношение к инфекционным 

проявлениям ПИДС.

Тем не менее современные исследования демон-

стрируют, что не менее важной функцией иммунной 

системы является модулирование иммунного ответа 

(вплоть до полной толерантности) с целью поддержа-

ния внутреннего гомеостаза. Генетические дефекты 

этих механизмов приводят к целому ряду ПИДС с так 

называемым наращением ауторегуляции, основными 

проявлениями которых являются не только, а иногда 

и не столько инфекции, сколько состояния нарушения 

физиологической толерантности, аутоиммунные пора-

жения органов, лимфопролиферация и неконтролиру-

емое, хроническое воспаление (табл. 3).

Отдельного упоминания заслуживают онкологиче-

ские проявления ПИДС, частота развития которых 

у этих больных в 100–200 раз выше, чем в популяции 

иммунокомпетентных людей, и в зависимости от вида 

ПИДС может достигать 40 % [10]. Наиболее часто 

у больных с ПИДС встречаются лейкозы и лимфомы, 

однако для некоторых групп характерны и солидные 

опухоли (табл. 4).

Ранняя диагностика и адекватная терапия ПИДС 

позволяют во многих случаях полностью вылечить эти 

заболевания, в других – достичь стабильного общего 

состояния и нормального качества жизни больных. 

Именно поэтому важна настороженность врачей раз-

личных специальностей в отношении этих заболева-

ний, ранняя их диагностика на местах, преемствен-

ность в передаче для дообследования и лечения 

в отделениях иммунологического профиля.

Диагностика первичных иммунодефицитных состояний
Углубленное обследование и лечение больных 

с ПИДС должно проводиться в специализированных 

стационарах, однако основная роль в выявлении этих 

состояний принадлежит врачам первичного звена. 

Помимо тщательной оценки обсужденных ранее 

проявлений и симптомов важным в постановке диаг-

ноза ПИДС является качественно собранный семей-

ный анамнез. Так, наличие в семейном анамнезе смер-
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Таблица 1. «Типичные» возбудители инфекционных проявлений различных ПИДС

Группа ПИДС
Характерная локали-

зация инфекции
Частые патогенные возбудители Частые оппортунистические возбудители

Дефекты гумо-

рального звена 

иммунитета

Пневмония, ки-

шечная инфекция, 

менингоэнцефалит

Инкапсулированные бактерии 

(Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus 
aureus, Haemophilus influenzae, Neisseria 
meningitidis), Pseudomonas aeruginosa, 
Campilobacter spp.

Энтеровирусы, Giardia lamblia, 
Cryptosporidium spp., Ureaplasma urealyticum, 
Mycoplasma pneumoniae

Комбинированные 

дефекты (дефек-

ты Т-клеточного 

звена)

Кишечная инфек-

ция, пневмония, 

сепсис, инфекция 

кожи и слизистых

Инкапсулированные бактерии 

(Streptococcus pneumonia, Staphylococcus 
aureus, Haemophilus influenzae), внутрикле-

точные организмы (Listeria monocytogenes), 
Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa, 
Enterobacter spp., Klebsiella spp., Serratia 
marcescens, Salmonella spp., Nocardia spp. 

Mycobacterium bovis (БЦЖ-штамм), 

Pneumocystis carinii, цитомегаловирус, 

ротавирусы, аденовирусы, респираторно-

синцитиальный вирус, вирус парагриппа, 

простейшие (Cryptosporidium spp.); грибы 

(Candida spp., Cryptococcus neoformans, 
Histoplasma capsulatum)

Дефекты фагоци-

тоза

Пневмония, аб-

сцессы подкожной 

клетчатки, абсцессы 

внутренних орга-

нов (в том числе 

головного мозга), 

лимфаденит

Staphylococcus aureus, Escherichia coli, 
Salmonella spp., Klebsiella spp., Serratia 
marcescens, Pseudomonas spp., Enterobacter 
spp., Nocardia spp., Proteus spp., Candida spp.

Aspergillus spp., Actinomyces spp., 
Mycobacterium bovis (БЦЖ-штамм)

Дефекты системы 

комплемента

Менингит, пневмо-

ния

Инкапсулированные бактерии 

(Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus 
aureus, Haemophilus influenzae), Neiseria spp.

Дефекты врожден-

ного иммунитета 

(звено ИФН-гам-

ма/ИЛ-12)

Пневмония, инфек-

ция кожи и под-

кожной клетчатки, 

лимфаденит

Инкапсулированные бактерии 

(Streptococcus pneumoniae Staphylococcus 
aureus, Haemophilus influenzae), Neiseria spp., 

Candida spp.

Mycobacterium bovis (БЦЖ-штамм)

Таблица 2. Настораживающие признаки ПИДС [9]

№ п/п Признаки

1 Более 4 отитов в год

2 Более 2 синуситов в год

3

Более 2 мес антибактериальной терапии с минималь-

ным эффектом, необходимость назначения внутривен-

ных антибиотиков для разрешения инфекции

4 Более 2 пневмоний в год

5 Повторные абсцессы кожи и внутренних органов

6 Упорная молочница у лиц старше 1 года

7
Более 2 тяжелых инфекционных процессов (сепсис, 

остеомиелит, менингит и др.)

8
Оппортунистические инфекции (вызываемые 

Pneumocystis carinii и другими возбудителями)

9
Отставание младенца в весе на фоне повторных эпизо-

дов диареи

10

Наличие в семейном анамнезе смертей в раннем возра-

сте, с клиникой инфекционных заболеваний или выяв-

ленного иммунодефицитного состояния

Таблица 3. Примеры ПИДС с нарушением ауторегуляции [10]

Форма 
ПИДС

Проявления
Патогенетический 

механизм

IPEX Энтерит

Снижение/отсутствие 

Т-регуляции лимфо-

цитов

АЛПС
Иммунные цитопении, 

лимфопролиферация

Нарушение механиз-

мов апоптоза

Аутово-

спали-

тельные 

синдромы

Периодические воспали-

тельные эпизоды, лимфо-

пролиферация

Нарушение контроля 

работы инфламмосом

APECED
Аутоиммунная эндокри-

нопатия

Нарушение функции 

клеток тимического 

окружения

Примечание. IPEX – immunodeficiency, polyendocrinopathy, entheropathy, 

X-linked (иммунодефицит, полиэндокринопатия, энтеропатия, 

Х-сцепленный механизм наследования); АЛПС – аутоиммунный лим-

фопролиферативный синдром; APECED – autoimmune 

polyendocrinopathy, candidiasis, ectodermal dystrophy (аутоиммунная 

полиэндокринопатия, кандидоз, эктодермальная дистрофия).

Примечание. ИФН – интерферон, ИЛ – интерлейкин, БЦЖ – бацилла Кальметта–Герена.
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тей детей с клиникой инфекционного заболевания 

(особенно, если это были исключительно лица муж-

ского пола) и тем более наличие больных с подтверж-

денным диагнозом ПИДС является важным фактором, 

свидетельствующим в пользу наличия ПИДС у обсле-

дуемого пациента.

Как сказано выше, при большинстве ПИДС кли-

нические проявления появляются в детском возрасте. 

Однако для многих нозологических форм ПИДС ха-

рактерно «стертое» течение, при котором первые кли-

нические проявления возникают в подростковом 

и даже взрослом возрасте. Кроме того, для общей ва-

риабельной иммунной недостаточности характерно 

первое появление симптомов после 20 лет жизни. 

В связи с этим знание ПИДС необходимо не только 

педиатрам, но и терапевтам, и врачам других специаль-

ностей.

При физикальном осмотре больных с ПИДС нере-

дко выявляется отставание в физическом развитии, 

обусловленное частыми инфекционными заболевани-

ями и/или синдромом мальабсорбции. Для дефектов 

гуморального звена иммунитета, особенно агаммагло-

булинемии, характерна гипоплазия периферических 

лимфатических узлов и миндалин. С другой стороны, 

некоторые ПИДС, например аутоиммунный лимфо-

пролиферативный синдром, а также некоторые ауто-

воспалительные заболевания, сопровождаются выра-

женной лимфопролиферацией. 

При проведении радиологических исследований 

грудной клетки отсутствие тени тимуса свидетельству-

ет о дефекте Т-лимфоцитарного звена.

Для окончательной верификации диагноза ПИДС 

необходимо проведение иммунологических тестов 

в специализированных лабораториях. Однако нередко 

простейшие лабораторные методы позволяют заподоз-

рить ПИДС даже на амбулаторном этапе обследования. 

Например, стойкая лимфопения (снижение количест-

Таблица 4. Примеры ПИДС с высокой частой онкологических 

проявлений [10]

Форма ПИДС Опухоли
Патогенетические 

механизмы

Дефекты репарации 

ДНК (синдром Ний-

меген и др.)

Лимфомы, со-

лидные опухо-

ли

Нарушение репарации 

разрывов двухцепочеч-

ной ДНК

Синдром Вискотта–

Олдрича
Лимфомы

Нарушение Т-клеточ-

ного контроля

Х-сцепленный лим-

фопролиферативный 

синдром

EBV-ассоции-

рованные лим-

фомы

Нарушение работы 

натуральных киллеров 

и цитотоксических Т-

лимфоцитов

АЛПС Лимфомы
Нарушение механиз-

мов апоптоза

Примечание. EBV – вирус Эпштейна–Барр.

ва лимфоцитов менее 1,5 × 109/л), особенно у детей 

младшего возраста, как правило, является признаком 

ПИДС с поражением клеточного звена иммунитета. 

Значительное снижение γ-фракции глобулинов (менее 

6 %) при проведении электрофореза общего белка сви-

детельствует о нарушениях синтеза иммуноглобулина G.

Специальные лабораторные методы, необходимые 

для диагностики иммунодефицитных заболеваний, 

включают оценку функционирования гуморального 

и клеточного звеньев иммунитета, системы компле-

мента, анализ других эффекторных механизмов, в том 

числе фагоцитоз и белки воспалительных реакций [11]. 

Их подробная характеристика также выходит за рамки 

данной публикации. Однако, пользуясь случаем, хо-

чется еще раз напомнить 2 важных аспекта оценки им-

мунологических тестов: во-первых, крайне важно ори-

ентироваться на возрастные нормы. Особенно это 

актуально для пациентов первого года жизни [2]. Во-

вторых, отсутствие изменений в скрининговой имму-

нограмме при наличии соответствующей клиники не 

дает оснований исключить ПИДС. Именно поэтому 

все шире внедряются в практику методы молекулярно-

генетической диагностики, позволяющие однозначно 

поставить диагноз. Генетическое обследование боль-

ного и членов его семьи необходимо как для оконча-

тельного подтверждения диагноза и определения про-

гноза течения ПИДС (в зависимости от вида мутации), 

так и для проведения семейного консультирования 

и пренатальной диагностики. 

Подходы к лечению больных с первичными иммуно-
дефицитными состояниями

В настоящее время иммунологи располагают ме-

тодами лечения ПИДС, позволяющими полностью 

излечить данное заболевание. К ним в первую очередь 

относится трансплантация гемопоэтических стволо-

вых клеток (ТГСК). Успешно выполненная ТГСК ве-

дет  к полной коррекции иммунологического дефекта. 

Этот метод терапии сопровождается все большим 

процентом успешных исходов, что во многом об-

условлено применением современных методов мани-

пуляции трансплантата (например, альфа/бета-депле-

ция) [12], улучшением способов профилактики 

реакции «трансплантат против хозяина» (РТПХ) 

и инфекционных осложнений. В связи с этим пока-

зания к ТГСК среди ПИДС продолжают расширяться 

(табл. 5).

Тем не менее данный метод терапии сопровожда-

ется как минимум 20 % летальностью [12], что по-

прежнему ограничивает показания к ТГСК только 

теми состояниями, которые не подлежат консерва-

тивной патогенетической терапии.

 Генная терапия в будущем может стать реальной 

альтернативой ТГСК, поскольку она была с успехом 

проведена нескольким десяткам больных с Х-сце-
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Таблица 5. Формы ПИДС, при которых широко используется ТГСК

Группа ПИДС Форма ПИДС

Дефекты клеточного и гумораль-

ного звена (в том числе варианты 

ТКИН и менее тяжелые комбини-

рованные дефекты)

ТКИН

Дефекты II класса главного 

комплекса гистосовмести-

мости 

Ретикулярная дисгенезия

Гипер IgM-синдром

Синдром Ниймеген

Комбинированные ПИДС, 

ассоциированные с синдромаль-

ными проявлениями (в том числе 

дефекты репарации ДНК и др.)

Синдром Вискотта–Олд-

рича

Гипер IgE-синдром

Синдром МакКьюсика

ПИДС с иммунной дисрегуля-

цией (наследственные гемофа-

гоцитарные синдромы, дефекты 

Т-регуляторных клеток, аутоим-

мунные лимфопролиферативные 

синдромы, иммунная дисрегуля-

ция с поражением кишечника, 

интерферонопатии 1-го типа)

X-сцепленный лимфопро-

лиферативный синдром

IPEX-синдром

Семейный гемафагоцитар-

ный лимфогистиоцитоз

 Количественные и качественные 

дефекты фагоцитов (врожденные 

нейтропении, дефекты подвижно-

сти фагоцитов, дефекты респира-

торного взрыва)

Хроническая гранулема-

тозная болезнь

Дефект адгезии лейкоцитов

Синдром Чедиака–Хигаши

Синдром Грисцелли

Дефекты врожденного иммуни-

тета (менделевская чувствитель-

ность к микобактериям, эпидер-

моплазия, чувствительность 

к вирусным инфекциям, чувстви-

тельность к инвазивным микозам 

и др.)

Дефект STAT1

Аутовоспалительные заболевания Мевалоновая ацидурия

пленным ТКИН, синдромом Вискотта–Олдрича, де-

фицитом аденозиндезаминазы [13]. Протоколы ген-

ной терапии некоторых других иммунодефицитов 

находятся в экспериментальной фазе. Генная терапия 

имеет множество преимуществ перед ТГСК (отсутст-

вие необходимости поиска донора, отсутствие РТПХ, 

потенциально – возможность коррекции неиммуно-

логических проявлений, сопровождающих некоторые 

ПИДС). Однако для широкого внедрения этого мето-

да необходимо преодолеть многие ограничения, 

в связи с чем для большинства больных с ПИДС ген-

ная терапия остается терапией будущего.

При невозможности полностью корригировать им-

мунологический дефект все чаще применяются методы 

парциальной иммунокоррекции с использованием все 

расширяющегося арсенала генно-инженерных препа-

ратов (табл. 6).

Однако наиболее частым способом такого рода па-

тогенетической терапии остается заместительная тера-

пия препаратами внутривенных/подкожных иммуно-

глобулинов. В связи с тем, что иммуноглобулины для 

подкожного применения на сегодняшний день не за-

регистрированы в России, здесь более подробно хочет-

Таблица 6. Примеры патогенетической иммунокорригирующей 

терапии некоторых видов ПИДС

Форма ПИДС Препараты Механизм действия

Хроническая 

гранулематозная 

болезнь

ИФН-гамма

(ингарон, имукин)

Уменьшение форми-

рования гранулем

Аутовоспали-

тельные заболе-

вания

Канакинумаб, 

кинерет
Ингибирование ИЛ-1

Дефект CTLA4 Абатацепт

Ингибирование Т-

лимфоцитов (в том чи-

сле и аутореактивных)

Х-сцепленный 

лимфопроли-

феративный 

синдром

Ритуксимаб

Уничтожение зрелых 

В-лимфоцитов в тера-

пии EBV-инфекции 

Дефект PI3K 

delta

Тофацитиниб, рук-

солитиниб

Ингибирование JAK-

киназ

ся остановиться на препаратах внутривенных иммуно-

глобулинов (ВВИГ).

Заместительная терапия препаратами иммуногло-

булина направлена на частичное восстановление функ-

ции гуморального звена иммунитета, а именно – им-

муноглобулина класса G (IgG). Эта терапия 

проводится всем больным с дефектами гуморального 

звена иммунитета пожизненно и пациентам с рядом 

комбинированных дефектов до момента проведения 

ТГСК и после нее, до начала собственного синтеза им-

муноглобулинов. После постановки диагноза ПИДС 

проводится курс «насыщения» в дозе 1–1,5 г/кг, разде-

ленной на 2–3 введения с интервалом в несколько 

дней. В дальнейшем заместительная терапия ВВИГ 

проводится в дозе не менее 0,4 г/кг 1 раз в 3–4 нед. 

Важно помнить, однако, что индивидуальный катабо-

лизм введенного IgG у конкретного больного зависит 

от многих факторов, в первую очередь от наличия хро-

нических очагов инфекции, и, что немаловажно, от 

качества препарата ВВИГ. В связи с этим доза и режим 

введения ВВИГ у конкретного больного должны под-

бираться таким образом, чтобы претрансфузионный 

уровень IgG (т. е. концентрация IgG в день следующе-

го введения препарата) не снижался менее 5 г/л. Толь-

ко такой режим заместительной терапии позволяет 

эффективно предотвращать жизнеугрожающие инфек-

ционные осложнения ПИДС [14, 15]. 

Отдельного упоминания заслуживают комбиниро-

ванные ПИДС, при которых концентрация IgG нере-

дко бывает в пределах референсных значений. Тем не 

менее у этих больных страдает специфичность иммун-

ного ответа, в связи с чем заместительная терапия 

ВВИГ им проводится независимо от уровня IgG. В та-

ких случаях при подборе дозы ВВИГ необходимо учи-

тывать частоту и тяжесть инфекционных проявлений 
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у конкретного больного на фоне заместительной тера-

пии и при необходимости повышать дозу ВВИГ или 

частоту его введения. 

В настоящее время на российском рынке присут-

ствуют около 20 различных препаратов ВВИГ, поэтому 

необходимо понимать, как выбор препарата влияет на 

качество проводимой терапии.

Несмотря на то, что ВВИГ зарекомендовали себя как 

препараты с высоким профилем безопасности, нельзя 

забывать о том, что они производятся из пула плазмы 

сотен доноров и потенциально опасны в отношении пе-

редачи вирусных инфекций. Большинство современных 

ВВИГ гарантированно не содержат вирусов иммуноде-

фицита человека и гепатита B. Однако скрининг доноров 

на носительство таких вирусов, как аденовирус, парво-

вирус В19, смертельно опасных для многих больных 

с ПИДС, включен в цикл производства далеко не всех 

препаратов ВВИГ. Для использования у больных 

с ПИДС предпочтение стоит отдавать только препара-

там, произведенным после подобного скрининга. 

При выборе ВВИГ для конкретного больного не-

обходимо сопоставлять особенности клинического 

состояния пациента и состав того или иного препарата. 

Например, концентрация хлорида натрия варьиру-

ет в препаратах от следовых количеств до 2 %. Высокая 

концентрация хлорида натрия и высокая осмоляль-

ность являются фактором риска развития тромбоэмбо-

лии, а также должны учитываться у пациентов с почеч-

ной недостаточностью [16].

У пациентов, находящихся в группе риска развития 

почечной недостаточности (с нарушением функции 

почек, сахарным диабетом, пожилого возраста (старше 

65 лет), с гиповолемией, сепсисом, парапротеинемией 

или получающих нефротоксические препараты) сле-

дует избегать применения препаратов ВВИГ с высоким 

содержанием сахаров (особенно сахарозы) и/или на-

трия, высокой осмоляльностью, а также следует избе-

гать большой нагрузки объемом [17].

Помимо соображений безопасности при введении 

больших доз ВВИГ при иммуномодулирующей тера-

пии, а также при проведении ежемесячных инфузий 

больным с ПИДС в течение всей их жизни, нередко на 

первый план выходит скорость введения препарата. 

Сокращение времени введения ВВИГ у таких пациен-

тов позволяет улучшить качество их жизни за счет 

меньшего срока пребывания в медицинских учрежде-

ниях, а также дает возможность снизить расходы этих 

учреждений на ведение подобных больных. 

Ранее большинство препаратов ВВИГ представляли 

собой 5 % раствор IgG. Сегодня доступно к использова-

нию все большее число 10 % растворов (Гамунекс-С®, 

Привиджен®, Октагам® 10 % и др.). Использование этих 

препаратов позволяет значимо сократить время инфу-

зии (табл. 7). Кроме того, уменьшение объема вводимо-

го препарата благоприятно точки зрения уменьшения 

объемной сосудистой нагрузки у пациентов первых лет 

жизни, а также у стационарных больных, получающих 

большой объем инфузии для лечения тех или иных со-

стояний. Накопленный опыт применения 10 % препа-

ратов ВВИГ при ПИДС говорит об их эффективности 

и безопасности [18, 19].

Таким образом, в арсенале иммунологов имеется 

целый ряд препаратов и методик для патогенетичес-

кого лечения больных с ПИДС, не говоря уже о боль-

шом разнообразии противомикробных препаратов для 

симптоматической профилактики и терапии инфекци-

онных осложнений этих состояний. Тем не менее успех 

лечения таких пациентов по-прежнему в большой сте-

пени зависит от своевременности постановки диагно-

за ПИДС [20].

В заключение хочется сказать, что в данной статье 

мы кратко остановились лишь на отдельных вопросах 

диагностики и терапии ПИДС. Однако автор выража-

ет надежду, что тематика заинтересует специалистов 

различных медицинских специальностей и подвигнет 

их к более подробному изучению проблем первичных 

иммунодефицитов.

Таблица 7. Скорость введения и временные затраты для различных 

препаратов ВВИГ

Препарат Концентрация
Максималь-
ная скорость 

введения

Время инфу-
зии (расчет на 

пациента 
с массой тела 
50 кг с режи-
мом 0,6 г/кг 

в месяц)

ВВИГ 5 %
5 % или 

50 мг/мл

1,9 мл/кг/ч 

или

1,58 мг/кг/

мин

6 ч 12 мин

Октагам® 5 % или 

50 мг/мл

5,0 мл/кг/ч 

или 4,2 мг/кг/

мин

2 ч 17 мин

Гамунекс-С® 10 % или 

100 мг/мл

0,08 мл/кг/

мин

или 8 мг/кг/

мин

1 ч 41 мин

Привиджен® 10 % или 

100 мг/мл

0,12 мл/кг/мин 

или 12 мг/кг/

мин

1 ч 19 мин
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