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Ізольований дефіцит IgE — один з найпо-
ширеніших первинних імунодефіцитів, який досі 
залишається недооціненою причиною порушен-
ня здоров'я сучасної людини. Багато в чому гіпо-
діагностика цієї частої хвороби імунної системи 
пов'язана з концептуальними помилками, до-
пущеними при відкритті цього ізотипу антитіл і 
оцінки його біологічної ролі в організмі людини. 

IgE був ідентифікований Kimishige і Teruko 
Ishizaka в 1967 році, які описали цей клас ан-
титіл як реагіни, що опосередковують атопічні 
реакції і анафілаксію [43]. Однак питання щодо 
фізіологічної ролі  IgE в імунному захисті тоді 
навіть не розглядалося. IgE був розцінений ви-
ключно як шкідлива молекула, яка наділена ре-
агіновою активністю і призводить до розвитку 
небажаних алергічних реакцій [42, 43]. Ті факти, 
що синтез IgE здійснюється у всіх представни-
ків Homo sapiens, є генетично детермінованим і 
підтриманий природним відбором не стали при-
водом для пошуку фізіологічних функцій цьо-
го ізотипу антитіл. Тільки Cain V.A. (1969) [15] і 
Polmar S.H. [75] і Stites D.P. зі спів. (1972) [94] 
незалежно один від одного повідомили про клі-
нічні випадки ізольованого дефіциту IgE з роз-
витком рецидивного інфекційного синдрому. 
Після цього Ishizaka K. переглянув свої погляди 
[15, 93]. До того моменту селективний дефіцит 
IgА був відомий і добре охарактеризований, 
тому автори провели аналогію між цими двома 
розповсюдженими імунодефіцитами тим біль-
ше, що такі порушення часто поєднуються у од-
ного хворого [76, 94]. Крім того, було відмічено 
що дефіцит IgE є типовим компонентом деяких 
інших первинних імунодефіцитів, зокрема ЗВІ-
Ду (загального варіабельного імунодефіциту), 
дефіциту субкласів IgG, атаксії-телеангіектазії, 
атаксії без телеангіектазії і агамаглобулінемії 
Брутона [2, 38, 74]. Подібне повідомлення було 
опубліковано Waldman і спів. (1972). Йшлося про 
порушення продукції IgE при набутій гіпоімуно-
глобулінемії, тимомі і гіпогамаглобулінемії, міо-
тонічній дистрофії і синдромі Віскотта-Олдрича 
[100]. Перші грунтовні повідомлення про ізо-
льований дефіцит IgE з'явилися в кінці 60-х — 
на початку 70-х років ХХ століття. Так, Levy D.A. 
та спів. (1970) [53] і Ammann A.J. зі спів. (1970) 
[3] незалежно один від одного описали пацієн-
тів з дефіцитом IgE, що не призводив до появи 

клінічних симптомів [30]. Хоча ці статті згодом 
були розкритиковані багатьма дослідниками, 
спочатку ізольований дефіцит IgE розглядався 
як такий, що не має клінічного значення. Справа 
в тому, що в цьому випадку часто розвивається 
т.з. холодне запалення, яке не супроводжується 
деякими класичними ознаками запальної реак-
ції, зокрема — лихоманкою, набряком і гіпере-
мією, а переважають прояви альтерації. Така 
особливість може бути причиною неправильної 
оцінки тяжкості стану пацієнта терапевтами при 
звичайному фізикальному огляді [52]. Зокрема, 
Golebiowska M. з спів. розкритикували результа-
ти Levy D.A. та спів. і продемонстрували високу 
частоту дефициту IgE у дітей віком від 13 до 36 
місяців так само, як і асоціацію з рекурентними 
інфекціями респіраторного тракту [33]. Подібні 
повідомлення зробили Polmar S.H. [75] і Stites 
D.P. зі спів. [94].

Після цього був період тривалого мовчання 
на адресу дефіциту IgE. Однак протягом остан-
нього часу інтерес до даного імунодефіциту від-
новився. Smith J.L. та спів. (1997) знову повідо-
мили про клінічні прояви дефіциту IgE. Серед 
420 обстежених пацієнтів 44 мали низькі рівні IgE 
(<2,5 МО/мл), які були асоційовані з рецидивни-
ми респіраторними інфекціями, аутоімунними 
захворюваннями, синдромом хронічної втоми і 
персистуючими артралгіями [89]. Hayakawa H. 
і спів. (2000) також повідомили про групу паці-
єнтів з дефіцитом IgE з аналогічними клінічними 
проявами [39]. У нещодавній публікації Unsworth 
D.J. та спів. (2011) виділили дефіцит IgE в окре-
му форму хвороби імунної системи, причому за 
даними їх спостережень рівень сироваткового 
IgE був <2 МО/мл у 85 з 2622 (3,2%) обстежених 
і асоційовався з підвищеною частотою епізодів 
легеневих інфекцій [96]. 

За нашими даними наразі не існує ґрунтов-
них оглядів, присвячених проблемі ізольованого 
дефіциту IgE у людей, тому дана робота є пер-
шою в цьому напрямці.

Асоціація дефіциту IgE з бактеріальни-

ми інфекціями. Важливим клінічним аспектом 
дефіциту IgE є його асоціація з бактеріальними 
синупульмональнимі захворюваннями, що свід-
чить про захисну роль цих антитіл на слизовій 
оболонці дихальних шляхів. Schoettler J.J. і спів. 
(1989) описали три покоління родичів з дефіци-
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том IgE, який був виявлений у 23 обстежених і 
не був пов'язаний з дефіцитом імуноглобулінів 
інших класів. У першому випадку була описана 
58-річна біла жінка, яка неодноразово госпіталі-
зувалась з приводу полісегментарної пневмонії. 
Клінічна картина пневмонії реєструвалася пері-
одично протягом 7 років і зрештою призвела до 

формування фіброзу легень і бронхоектазів. На 
рентгенограмі ідентификовано ознаки інтерсти-
ційної хвороби легень (рис. 1а), а в біоптатах — 
ознаки хронічного інтерстіційного запалення і 
фіброзу (рис. 1б). Рівень IgE в сироватці крові 
коливався від 0,5 до 0,8 МО/мл. 

а б

Рис. 1. Ознаки хронічної інтерстиційної хвороби і фіброзу легень у пацієнтки 
з ізольованим дефіцитом IgE за результатами ретгенологічного обстеження (а) і біопсії (б)

(за Schoettler J. J. і спів., 1989). 

У другому випадку була описана її сестра-
близнюк, яка проживала на іншій території і мала 
подібну з сестрою клінічну картину захворю-
вання. У неї спостерігалися епізоди хронічно-
го кашлю з кровохарканням. На рентгенограмі 
спостерігалися фібротичні зміни та інтерстицій-
ні інфільтрати. Рівень IgE був <0,5 МО/мл. У тре-
тьому випадку автори описали 38-річну дочку 
першої сестри, у якої відзначалися часті епізоди 
пневмонії після переохолодження. За допомо-
гою інтструментальних методів було виявлено 
порушення вентиляції легень за обструктивним 

типом, які згодом трансформувалися у змішані 
розлади за рахунок приєднання рестриктивних 
змін; при цьому вона ніколи не палила. Рівень її 
IgE становив <0,5 МО/мл. Серед 14 симптомних 
пацієнтів з IgE-дефіцитом в цій родині більшість 
мали сироваткові рівні IgE <5 МО/мл і стражда-
ли на середні отити, синуїти і пневмонії. Побуду-
вавши генеалогічне дерево цієї родини (рис. 2), 
автори зробили висновок, що дефіцит IgE успад-
ковується за аутосомно-домінантним типом і 
асоційований з хронічними синупульмональними 
захворюваннями бактеріальної природи.  

Рис. 2. Родовід сім'ї з ізольованим дефіцитом IgE і синупульмональними інфекціями
(Schoettler J.J. і спів., 1989) 
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Серед збудників синупульмональних інфек-
цій найбільш часто зустрічалися H. influenzae, M. 
catarrhalis, Str. Pneumoniae [83]. Про аналогічну 
асоціацію між умовно-патогенною мікрофлорою 
і дефіцитом IgE повідомили Smith та спів. За да-
ними авторів в 57% випадків цей дефіцит ком-
бінувався з дефіцитом інших антитіл, а в 43% — 
був ізольованим. У порівнянні з контрольною 
групою у IgE-дефіцитних осіб частіше зустріча-
лися аутоімунні ускладнення (46% проти 12%) і 
неалергічні реактивні хвороби дихальних шля-
хів (73% проти 20%) [89]. Levin T.A. і спів. (2006) 
досліджували групу з 626 вагітних жінок, 3,4% з 
яких мали дефіцит IgE (<2 МО/мл) з проявами у 
вигляді рецидивного риносинуїту, астми неато-
пічного характеру, але особливо часто  —  полі-
нозу [52]. Garcia Pavon Osorio зі спів. (2009) опи-
сали 11 пацієнтів (в т.ч. 5 пацієнтів чоловічої ста-
ті) у віці від 16 місяців до 10 років з ізольованим 
дефіцитом IgE (сироваткова концентрація IgE <5 
МО/мл). У таких хворих зустрічалися рецидивні 
респіраторні інфекції, прояви синдрому хро-
нічної втоми і скарги з боку м’язово-скелетної 
системи (артралгії, міалгії, фіброміалгія). Паці-
єнти отримували профілактичну антибіотикоте-
рапію та імуноглобуліни з позитивним клінічним 
ефектом [32]. Pate M.B. та спів. (2010) проана-
лізували свій досвід діагностики ізольованого 
дефіциту IgE. Вони зазначили, що у таких паці-
єнтів зазвичай відзначається алергія, синдром 
хронічної втоми і симптоми рецидивних інфек-
цій дихальних шляхів. У 62% випадків спостері-
гався також дефіцит інших класів або субкласів 
антитіл, але в 38% відзначався ізольований де-
фіцит IgE. З часом у таких пацієнтів розвивалась 
інфекційно-залежна бронхіальна астма або ау-
тоімунні ускладнення. Автори підкреслили, що 
ці пацієнти потребують проведення імунотера-
пії з використанням препаратів імуноглобулінів 
[69]. За даними одного з останніх повідомлень 
(Famuyiwa А. та спів., 2012) дефіцит IgE також 
пов'язаний з хронічними бактеріальними сину-
пульмональними інфекціями. У 10 з 17 пацієнтів 
(59%) з сироватковою концентрацією IgE <0,2 
МО/мл були діагностовані хронічні синупуль-
мональні інфекції, у 3 — хронічний риносинуїт, у 
4 —  бронхіальна астма, у 1 — бронхіальна аст-
ма/ХОЗЛ, а ще у 2 —  ХОЗЛ [69]. Dreskin S.C. і 
спів. виявили, що пацієнти з синдромом Джо-
ба, у яких визначалася висока концентрація IgE, 
специфічних до S. aureus, мали набагато легші 
клінічні симптоми піогенної стафілококової ін-
фекції, ніж хворі з аналогічним імунодефіцитом, 
у яких титр IgE до S. aureus був низьким [22]. Це 
дозволяє вважати, що гіпер-IgE-феномен — не 
тільки ознака імунної дисрегуляції при синдро-
мі Джоба, а й компенсаторний механізм, спря-
мований на зменшення тяжкості інфекційного 
синдрому в умовах дисфункції клітинної ланки 

природженого імунітету. Yong A.J. і спів. виявили 
підвищений титр загального і специфічного IgE 
у пацієнтів з туберкульозом і лепрою у порівнян-
ні з особами контрольної групи, що свідчить про 
активацію IgE-опосередкованої гуморальної 
відповіді при цих внутрішньоклітинних бакте-
ральних інфекціях  [106]. Bluth M.H. і спів. про-
демонстрували персистенцію специфічних IgE в 
сироватці крові проти білків р31, р34, р41, р45 
і р60 B. burgdorferi у дітей з хворобою Лайма. 
Вони також показали, що CD8+CD60+ Т-клітини 
можуть грати роль в індукції такої імунної відпо-
віді [10].

Грибкові інфекції при дефициті IgE. 

Існує лише одне повідомлення про розвиток 
грибкових уражень у пацієнта з ізольованим 
дефицитом IgE. Schwartz R.H. і Hollick G.F. 
описали дисемінований бронхопульмональний 
аспергільоз у хворого з ниькою концентрацією 
IgE у сироватці крові, хоча підвищення такої 
концентрацієї зазвичай є характерною ознакою 
цієї грибкової інфекції [84].

Противірусний імунітет. Вперше про роль 
IgE в противірусному імунітеті стало відомо за-
вдяки дослідженням при інфекційному монону-
клеозі EBV-етіології. Спочатку Nordring F. зі спів. 
[63], а потім Bahna S.L. зі спів. [4] незалежно 
один від одного повідомили про участь IgE у ран-
ній фазі імунної відповіді проти EBV. В подаль-
шому відбувався синтез специфічних IgM та IgG. 
Автори дійшли висновку, що біологічне значення 
IgE-опосередкованної імунної відповіді полягає 
у зменшенні вірусного навантаження на орга-
нізм як за рахунок обмеження зони первинного 
афекту у дихальних шляхах, де реалізується екс-
удативна реакція, так і усунення віремії шляхом 
витіснення вірусу у периферійні тканини. Ohno I. 
та спів. виявили специфічні IgE до EBV у пацієн-
тів не тільки з інфекційним мононуклеозом і на-
зофарингеальною карциномою, але й з бронхі-
альною астмою, колагенозами та у здорових но-
сіїв. На думку авторів, ці результати свідчать не 
тільки про участь IgE у противірусному імунітеті 
при реактивованій інфекції, а й про протектив-
ну роль цих антитіл, що забезпечує формування 
здорового носійства [65]. В подальшому дослі-
дження щодо противовірусних ефектів IgE були 
продовженні на прикладі інфекції, викликаної 
респіраторно-синцитіальним вірусом. Зокрема,  
Welliver R.C. та спів. показали, що у більшості об-
стежених пацієнтів респіраторно-синцитіальна 
інфекція супроводжується синтезом специфіч-
них IgE, причому у індивідуумів, які мали ці ан-
титіла в мукозальному секреті, клінічна картина 
захворювання супроводжувалася виразнішою 
бронхообструкцією, а також сильнішою гіста-
міноліберацією і пов’язаним з цим вироблення 
назофарингеального секрету. Автори дійшли 
висновку, що за рахунок бронхообструкції до-
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сягалось зменшення інфекційної дози, оскільки 
вірус передається аерозольним шляхом, а за-
вдяки гістаміноліберації — посилювалось над-
ходження імунніх факторів до вогнища інфекції 
та видалення вірусу шляхом ринореї. Незва-
жаючи на те, IgE-опосередкована імунна від-
повідь посилювала резистентність до вірусу, у 
пацієнів з високою концентрацією специфічних 
IgE частіше відзначалися ознаки гіпоксії [102]. 
Smith-Norowitz T.A. і спів. (2009) виявили наяв-
ність анти-VZV IgE у дівчинки, в якої розвинувся 
оперізуючий герпес через 10 років після пере-
несеної вітрянки. Підвищення концентрації за-
гального IgE за рахунок специфічного IgE до VZV 
до рівня 168 МО/мл під час загострення коре-
лювало зі зростанням вмісту специфічного IgG 
і зменшенням кількості CD23+ лімфоцитів. Після 
завершення епізоду сироваткова концентрація 
анти-VZV IgE знизилася паралельно з IgG до рів-
ня, що вказував на збереження імунної пам’яті. 
Дослідники зробили висновок про захисну роль 
IgE в противірусному імунітеті, подібну до такої 
у IgG [91]. Vargas M.A. і спів. повідомили про на-
явність специфічних анти-CMV IgE у пацієнта з 
інфекційним ускладненням після трансплантації 
нирки.  Специфічна IgE-опосередкована імун-
на відповідь проти CMV частіше зустрічалася у 
пацієнтів з первинною інфекцією (76,9%), ніж у 
хворих з вторинною (47,1%). Автори зазначи-
ли, що виявлення специфічних IgE може бути 
корисним для діагностики реактивованої CMV-
інфекції у реципієнтів органів і тканин. Навпаки, 
титри специфічних IgE до CMV були нормаль-
ними у здорових донорів крові [98]. Також по-
відомляли про ідентифікацію специфічних IgE 
до парвовірусу В19 в грудному молоці людини 
і можливість їх передачі пасивно від матері до 
дитини як захисного фактору [90]. Bluth M.H. зі 
спів. продемонстрували, що IgE компенсують 
імунну недостатність у разі парвовірусної інфек-
ції у хворих з дефіцитом IgA [9]. Подібний ком-
пенсаторний ефект IgE описали Blanco A. зі спів. 
описали при фенітоїн-індукованому дефіциті IgА 
[8]. Polmar S. H. та спів. доповіли про підвище-
ну сироваткову концентрацію IgE у пацієнтів з 
вірусним бронхіолітом [73]. Matsumoto T. і спів. 
(1990) повідомили про аномально знижений 
сироватковий рівень IgE в осіб, у яких HTLV-1 
викликав Т-клітинну лімфому або мієлопатію, а 
також — у носіїв вірусу. В той самий час, у паці-
єнтів без HTLV-1 рівень IgE був вірогідно вищим, 
що непрямо вказує на протективну роль цих ан-
титіл при HTLV-1-інфекції [55]. В нашій практи-
ці зустрічався контагіозний молюск у пацієнта 
з ізольованим дефіцитом IgE. Подібне повідо-
млення було здійснено іншими авторами щодо 
дефіциту IgМ [56].

Низкою дослідників повідомлялось про 
виявлення анти-HIV IgE і обговорювалась його 

захисна роль при ВІЛ-інфекції. Так, Park J. H. та 
спів. визначили у 26 пацієнтів з ВІЛ-інфекцією 
підвищені рівні сироваткового IgE (473,5 МО/
мл в середньому). При цьому у всіх пацієнтів 
було виключено наявність гельмінтних інвазій 
і був необтяженим алергологічний анамнез. 
Кількість CD4+ Т-клітин в крові корелювала з 
сироватковим рівнем IgE (r= -0,429; р< 0,05), 
однак не з рівнями інших ізотипів антитіл. Автори 
запропонували використовувати сироваткову 
концентрацію IgE як маркер прогресування 
ВІЛ-інфекції [68]. Подібне повідомлення було 
опубліковано Small C.B. та спів., які визначи-
ли підвищені сироваткові рівні IgE у 83 ВІЛ-
позитивних пацієнтів, причому цей феномен був 
характерний як для носіїв ВІЛ, так і для пацієнів 
з картиною набутого імунодефіциту. Цікаво, що 
у жінок відзначалась вірогідно нижча продукція 
IgE до ВІЛ [87]. Mazza D.S. та спів. ідентифікува-
ли підвищені рівні IgE у 26 обстежених пацієнтів 
з ВІЛ, при цьому специфічних IgE до алергенів у 
цієї групи хворих не виявлялося [57]. Pellegrino 
M.G. і спів. виявили високі сироваткові рівні IgE 
(210-2475 МО/мл) і специфічних анти-HIV-1 IgE у 
дітей, які були інфіковані ВІЛ вертикальним шля-
хом, однак протягом тривалого часу не розви-
вали картину СНІДу, незважаючи на відсутність 
антиретровірусної терапії. Хоча кількість CD4+ 
Т-лімфоцитів в їх крові була нижча 500 клітин/
мм3, не відзначалося антигенемії, обумовленої 
ВІЛ. Автори продемонстрували in vitro супресив-
ні властивості IgE, отриманих від цих дітей, щодо 
репродукції ВІЛ в лейкоцитах, що пояснювало 
тривалий безсимптомний перебіг інфекції [70]. 
Secord E.A. і спів. повідомляють про підвищений 
сироватковий титр загального IgE і специфічних 
анти-HIV IgE у 26% із 30 обстежених дітей з ВІЛ-
інфекцією. Ці пацієнти тривалий час були клініч-
но здоровими і не розвивали картину СНІДу. У 
71% таких дітей відзначалась знижена кількість 
CD4+ Т-клітин в крові, однак не було опортуніс-
тичних інфекцій. Навпаки, у пацієнтів з нормаль-
ною або низькою концентрацією IgE вірогідно 
частіше реєструвалися тяжкі опортуністичні 
інфекції і ознаки затримки розвитку. Більшість 
дітей з підвищеним вмістом IgE належала до 
однієї етнічної групи з Пуерто-Ріко. Автори 
дійшли висновку, що IgE відігравали протективну 
роль у ВІЛ-інфікованих дітей, запобігаючи 
розвитку клінічної картини СНІДу, незважаючи 
на прогресування вірус-індукованого клітинного 
імунодефіциту [85]. Результати останніх 
двох досліджень дозволяють переосмислити 
значення IgE при ВІЛ-інфекції. Підвищення титру 
специфічних IgE по мірі прогресування хвороби, 
викликаної ВІЛ,  є не простим біомаркером 
патологічного процесу або результатом ВІЛ-
індукованої імунної дисрегуляції, а ефективним 
компенсаторним актом в умовах прогресуючої 
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недостатності клітинного імунітету, що 
безпосередньо впливає на тяжкість клінічної 
картини і витривалість пацієнтів. 

Протипаразитарний імунітет. IgE — не 
єдиний і не основний чинник імунітету проти 
бактерій, грибків і вірусів, тому важко проде-
монструвати їх роль у протимікробному імуні-
теті. Однак виявилося, що IgE-залежна імунна 
відповідь є незамінною при паразитарних інва-
зіях, тому саме роботи з паразитології створи-
ли підгрунтя для перегляду усталених уявлень 
щодо біологічної ролі IgE в організмі людини. 
IgE-опоседкований механізм захисту настільки 
важливий, що при інвазіях, викликаних Heligmo-
somoides polygyrus, Trichiurus muris і Shistoso-
ma mansoni, може ефективно реалізовуватися 
навіть у разі тяжкого дефіциту мю- і дельта-
ланцюгів імуноглобулінів, тобто незалежно від 
продукції IgM, про що повідомили Perona-Wright 
G. зі спів. [71]. 

Про підвищення сироваткової концентрації 
IgE у пацієнтів з паразитарними інвазіями ста-
ло відомо у 1969 році після публікації Hogarth-
Scott R.S. зі спів., присвяченій вивченню по-
казників гуморального імунітету у пацієнтів с 
токсокарозом у вигляді larva migrans [41]. З того 
часу висока концентація IgE стала розглядатися 
як маркер гельмінтної або протозойної інвазії 
[21, 54, 60, 77], однак залишалося незрозумі-
лим біологічне значенння цього феномену. Де-
які автори розглядали це як ознаку алергії на 
паразита, інші — як прояв імунної відповіді до 
патогену. Точилася дискусія щодо ефективнос-
ті такої імунної відповіді, зокрема — чи є вона 
протективною, чи лише стримує інвазію, забез-
печуючи нестерильний імунітет. Есперименти 
на тваринах дозволили продемонструвати за-
хисне значення IgE-залежної імунної відповіді 
при гельмінтозах, однак остаточні дані могли 
бути отримані лише при дослідженнях за учас-
тю людей. Тваринні моделі показували, що вве-
дення IgE сприяло видужанню від гельмінтозів 
і індукції резистентності до реінвазії, а блокада 
ефектів цих імуноглобулінів, навпаки, сприя-
ла розвитку масивних паразитарних уражень. 
Чітко продемонстрована захисна роль IgE при 
таких інвазіях як трихінельоз, бругаріоз, шис-
тосомоз, токсокароз токсоплазмоз і некатороз 
у тварин [26, 27, 35, 92]. Згодом виявилося, що 
аналогічні результати відзначаються і у людей. 
Varatharajalu зі спів. (2011) продемонстрували, 
що IgE специфічно розпізнають екскретор-
ний протеїн Strogyloides stercoralis, блокуючи 
трансміграцію паразиту в кишківнику [97]. Dunne 
D.W. зі спів. описали IgE-відповідь проти Shisto-
soma mansoni з переважним синтезом антитіл 
до домінантного антигену масою 22 kDa, який 
міститься у тегументі шистосомул. У пацієнтів 
з високою сироватковою концентрацією 

специфічних IgE була менша тяжкість наявної ін-
вазії і нижча частота реінвазій [24]. В наступно-
му дослідженні Dunne D.W. зі спів. підтвердили 
свої попередні висновки, продемонструвавши, 
що рівень сироваткової концентрації IgE до ан-
тигену масою 22 kDa, що міститься у тегументі 
статевозрілих форм Shistosoma mansoni, japoni-
cum, haematobium і bovis, негативно корелює 
з ризиком і тяжкістю реінвазії [25]. Rihet P. зі 
спів. показали, що у пацієнтів, які перенесли 
інвазію, викликану Shistosoma mansoni і мали 
високу концентрацію специфічних IgE в сиро-
ватці крові у післяінвазивний період  (в 5-8 разів 
вище порогового рівня), відзначалася резис-
тентність до повторного розвитку хвороби в по-
дальшому. Такі ефекти не розповсюджувалися 
на IgG та IgM [80]. Jiz M. зі спів. встановили, що 
продукція IgE до параміозину Shistosoma japoni-
cum є предиктором резистентності до реінвазії 
у людей, однак захист може бути атенуюваний 
IgG

4
-опосередкованою відповіддю [45]. Carpon 

A. зі спів. продемонстрували IgE-опосередковану 
імунну адгезію людських макрофагів до шисто-
сомул, пояснивши захисний ефект специфічних 
IgE при цій інвазії їх опсонізуючою активністю 
[16]. Wilson M.S. зі спів. показали, що посилення 
Th1-, Th2- і Th17-відповіді з еозинофілією і 
продукцією специфічних до паразиту IgG

1
, 

IgG
2b

 та IgE при інвазіїї, викликаній Shisto-
soma mansoni, забезпечує захисний ефект, 
який може бути послаблений під впливом ІЛ-
10 [103]. Hagel I. зі спів. показали, що у дітей, 
хворих на аскаридоз, відзначалося підвищення 
концентрації загального IgE і еозинофілія, рівні 
яких корелювали з санітарно-гігієнічними умо-
вами житла, однак була низькою сироваткова 
концентрація специфічних IgE до антигенів па-
разита. У здорових осіб відзначалася протилеж-
на картина. Ці результати свідчать не тільки про 
захисну роль специфічних IgE при даному гель-
мінтозі, але й про значення дефіциту цих імуно-
глобулінів у чутливості людського організму до 
гельмінтної інвазії [36]. В іншому дослідженні 
Hagel I. зі спів. повторили попередні результати, 
продемонструвавши, що індукція поліклональної 
IgE-відповіді гельмінтом у пацієнтів з дефіцитом 
специфічних IgE сприяє подальшій імуносупресії 
і розвитку алергічних ускладнень за типом атопії 
[37]. Такі дані були підтверджені результатами 
досліджень Acevedo N. [1], Ripa C. [81] та Winter 
W.E. зі спів. [104], проведених незалежно один 
від одного. І, нарешті, є повідомлення, що при 
застосуваннні омалізумабу (моноклональних 
антитіл до IgE) у хворих з атопією відзначений 
підвищений ризик розвитку геогельмінтних ін-
вазій [66]. Хоча цей ефект підтверждується не 
всіма дослідженнями [19], подібні повідомлен-
ня мають слугувати підставою для поглибленого 
вивчення перебігу гельмінтозів у пацієнтів, що 
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тривало приймають омалізумаб.
Якщо говорити про протозойні інвазії, то 

Vouldoukis I. зі спів. описали IgE-залежний ме-
ханізм знищення внутрішньоклітинних Toxo-
plasma gondii людськими макрофагами, що 
був пов’язаний з експресією СD23 і чутливий 
до ІЛ-10 [99]. Bereczky S. зі спів. показали, що 
підвищена концентрація антималярійних IgE в 
сироватці крові в асимптомних пацієнтів асоці-
йована зі зниженим ризиком розвитку клінічних 
симптомів малярії. У пацієнтів з низьким вмістом 
протипаразитарних IgE, навпаки, вірогідно час-
тіше відзначалася клінічна маніфестація хворо-
би [6]. Duarte J. зі спів. продемонстрували, що 
рівень загального IgE не корелював з тяжкістю 
інвазії, викликаної P. falciparum, однак у пацієнтів 
з високою сироватковою концентрацією 
специфічних IgE до паразиту зазвичай відзна-
чався безсимптомний перебіг хвороби або легкі 
форми тропічної малярії без неврологічних про-
явів [23]. 

Протипухлина резистентність. Як вияви-
лося, IgE є одним із важливих чинників проти-
пухлинного імунітету. Nigro E.A. і співавт. проде-
монстрували на мишиній моделі вплив вакцини 
на основі IgE на пухлину, який полягав у специ-
фічному зв'язуванні пухлинних клітин і стимуля-
ції виділення ряду цитокінів ефекторними кліти-
нами [61]. Platzer B. і спів. продемонстрували 
IgE-залежний механізм активації туморспеци-
фічних цитотоксичних Т-клітин, що був опосе-
редкований активацією опасистих клітин [72]. 
Fu S.L. і спів. виявили специфічні IgE антитіла 
до пухлинних клітин підшлункової залози у он-
кологічних хворих і продемонстрували, що такі 
антитіла індукують антитілозалежну клітинноо-
посередковану цитотоксичність проти панкреа-
тичних малігнізованих клітин. При додаванні ан-
титіл проти IgE або видаленні IgE шляхом імуно-
сорбції активність цитотоксичних реакцій різко 
знижувалася [30]. Нещодавно Nigro E.A. і спів.  
повідомили про створення антитуморозної вак-
цини на основі міні-мембранного IgE (tmIgE), 
що містить модифікований вірус Анкари (МVА), 
в який генно-інженерним способом вмонтовано 
tmIgE [62]. Сама ідея створення подібної вакци-
ни належить Reali E. зі спів. [79].

Алергічні ускладнення. Як це не парадок-
сально, у пацієнтів з дефіцитом IgE підвищений 
ризик розвитку алергічних реакцій негайного 
типу, хоча у них відсутній оcновний компонент 
атопічної реакції. Як відомо, базофіли у 10-20% 
людей не здатні здійснювати вивільнення гіста-
міну при дії алергенів. Kumar P. зі спів. показа-
ли, що у цих пацієнтів відзначається або низька 
концентрація IgE в сироватці крові, або знижена 
експресія Fcε-рецепторів [49]. Тим не менше, 
за даними Smith зі спів. алергічні ускладнення 
відзначаються у 73% хворих з ізольованим де-

фіцитом IgE [89]. Levin T.A. зі спів. описали кар-
тину полінозу [52], а Tokura Y. зі спів. — алергіч-
ного дерматиту у хворих з цим імунодефіцитом 
[95]. Famuyiwa А. [29] і Pate M.B. зі спів. [69] 
незалежно один від одного зосередили ува-
гу на інфекційно-залежній бронхіальній астмі, 
пов’язаній з персистенцією вірусів у дихальних 
шляхах і гіперреактивністю бронхів. Fulcher D.A. 
і Katelaris C.H. описали пацієнта з анафілактоїд-
ною реакцією на анестетики лідокаїн і прокаїн, 
асоційованою з позитивним інтрадермальним 
шкірним тестом на ці медикаменти і прілокаїн. 
У хворого не визначалися IgE при дослідженні 
сироватки крові і був негативним RAST-тест на 
прокаїн. Автори дійшли висновку про прямий 
механізм вивільнення гістаміну в даному випад-
ку [31]. Enzan K. зі спів. повідомили ще про два 
випадки анафілактоїдних реакцій на медикамен-
ти, зокрема — ранитидін та алпростадил. У цих 
пацієнтів була низька концентрація IgE в сиро-
ватці крові, яка зберігалася через 6 тижнів піс-
ля перенесеної реакції. Такі ліки раніше хворі не 
приймали, що виключає фазу сенсибілізації. Та-
кож не відзначалося еозинофілії і базофілії [28]. 
Анафілаксія була відтворена Oettgen H.C. в екс-
перименті у мишей з генетично детермінованим 
дефіцитом IgE [64]. Kashiwakura J. зі спів. пока-
зали, що IgE підвищує витривалість опасистих 
клітин, стабілізуючи їх мембрани і зменшуючи 
чутливіть до неспецифічних стимулів [46]. Цей 
антиген-незалежний ефект IgE може пояснити 
підвищену частоту епізодів неспецифічної гіс-
таміноліберації у пацієнтів з ізольованим дефі-
цитом цього ізотипу антитіл. До інших антиген-
неспецифічних ефектів, або альтернативних 
функцій IgE Bryce P.J. і Oettgen H.C. відносять 
регуляцію експресії рецепторів на поверхні опа-
систих клітин і контроль вивільнення медіаторів, 
зокрема — простагландинів та цитокінів [13]. 
Також показана опосередкована IgE взаємодія 
опасистих клітин з фібронектином [51]. 

Описані також якісні порушення IgE як при-
чина атопії у людей, зокрема підвищене глікози-
лювання Fc-фрагментів і аномальна конформа-
ція молекули, з чим пов’язна надто сильна фік-
сація цих імуноглобулінів на поверхні опасистих 
клітин і, як наслідок, їх надмірна стимуляція при 
надходженні антигенів. Wan зі спів. (2002) визна-
чили кристалічну структуру повного константно-
го фрагменту IgE розміром 2,6 ангстрема. Дана 
структура показала, що дисульфід-зв’язана до-
менна пара Cε2, що заміняла шарнірну ділянку, 
відкладувалася асиметрично на домени Cε3 і 
Cε4. Це складання викликало аномальний го-
стрий вигин молекули IgE. Автори дійшли висно-
вку, що ця генетично детермінована конформа-
ційна зміна супроводжується міцним закріплен-
ням на FcεRI опасистої клітини і може пояснити 
повільну швидкість дисоціації комплексу IgE-
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FcεRI і здатність IgE викликати постійну алер-
гічну сенсибілізацію опасистих клітин у деяких 
пацієнтів [101]. При якісному імунодефициті си-
роваткова концентація IgE може бути нормаль-
ною або навіть підвищеною, а для верифікації 
діагнозу слід проводити молекулярний аналіз. 
Натомість Battey зі спів. описали псевдогени IgE 
у 9 хромосомі, що опосередковували розвиток 
атопії шляхом індукції надмірного і неконтрольо-
ваного синтезу цих антитіл [5]. Hizawa N. зі спів. 
встановили значення генетичного поліморфізму 
FcεRIB і PAI-1 у підвищенні ризику розвитку аст-
ми у японській популяції [40]. Таким чином, кіль-
кісний дефіцит IgE за винятком аномалій псев-
догенів здебільшого призводить до розвитку 
псевдоалергії за гістамінолібераційним типом, 
обумовленої втратою важливих альтернативних 
функцій імуноглобуліну, а якісний — класичної 
атопії у зв’язку з аберантною взаємодією цих 
антитіл з опасистими клітинами.

Автоімунні ускладнення. За даними Smith 
зі спів. автоімунні ускладнення відзначаються у 
46% хворих з ізольованим дефіцитом IgE [89]. 
Запропоновано багато механізмів, що пояс-
нюють участь IgE в механізмах, які запобігають 

аутоімунним процесам. Один з таких — пере-
шкоджання надмірної абсорбції антигенів сли-
зовими оболонками (рис. 3). Подібний захисний 
бар'єр попереджує утворення автореактивних 
Т-лімфоцитів за механізмом молекулярної мі-
мікрії. В цілому спектр автоімунних ускладнень 
відповідає такому у дефіциту IgA [69]. Крім того, 
Tokura Y. і спів. повідомили про розвиток авто-
імунної універсальної алопеції, яка розвинулася 
після поширеного екзематозного дерматиту у 
пацієнта з аномально низькими сироватковими 
рівнями IgE (<1,0 МО/мл) і порушеною продукці-
єю ІЛ-4. Автори пояснили розвиток автоімунно-
го ускладнення гіперактивацію цитотоксичних 
Т-лімфоцитів, які втратили контроль з боку ІЛ-4 
[95].

Інші клінічні прояви. Існує два повідомлен-
ня про розвиток у пацієнтів з верифікованим де-
фіцитом IgE персистуючих алгічних феноменів 
м’язово-скелетної системи [32, 89]. Аналогічні 
випадки траплялися і в нашій клінічній практи-
ці. Pate M.B. та спів. описали синдром хроніч-
ної втоми у ряду таких хворих [69]. Можливо, це 
пов’язано зі зниженням резистентності до пар-
вовірусу В19 [9]. 

Рис. 3. Схема патогенезу ізольованого дефіциту IgE (за Pate M.B. зі спів., 2010)
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Nakane T. зі спів. повідомили про синдром 
Мелькерсона-Розенталя у 52-річної пацієнтки з 
ізольованим дефіцитом IgE [58]. Як відомо, для 
цього синдрому характерна тріада: рецидиву-
ючий набряк обличчя, парез лицьового нерву і 
тріщини язика. Оскільки це єдине повідомлення 
про один клінічний випадок, важко сказати, чи є 
ця асоціація закономірною, чи випадковою. Оче-
видним є тільки одне, що синдром Мелькерсона-
Розенталя не пов'язаний з атопією, як вважали 
деякі дослідники, проводячи аналогії з набря-
ком Квінке. 

Byrne E. зі спів. описали 5 сіблінгів з раннім 
дебютом прогресуючої мультисистемної атро-
фії з мозочковою атаксією, хореоатетозом і пе-
риферійною нейропатією, що була асоційована 
з ізольованим дефіцитом IgE і ознаками хромо-
сомної нестабільності. Діагноз синдрому Луї-
Барр був виключений [14]. 

Wood G.M. зі спів., вивчаючи  біоптати слизо-
вої тонкої кишки 30 хворих з целіакією, виявили 
аномально низьку кількість плазматичних клітин, 
що продукують IgE. Як відомо, целіакія є харак-
терним проявом дефіцитів інших ізотипів анти-
тіл, що беруть участь у місцевому мукозальному 
імунітеті, зокрема — IgA [11] та IgM [47]. Більше 
того, Brown W.R. зі спів. описали целіакію у двох 
пацієнтів, у яких поєднувалися дефіцити IgA та 
IgЕ [12].

Garci �a Pavon Oso�rio S. зі спів. зазначили, що 
у 8 із 11 пацієнтів з дефіцитом IgE відзначався 
гастроезофагеальний рефлюкс, що потребував 
терапії прокінетиками [32].

Kvitash V.I. продемонстрував, що у пацієнтів 
артистичних професій з розладами особистос-
ті і клінічними проявами атопії вірогідно частіше 
трапляється ізольований дефіцит IgE [50]. Роз-
лади особистості і поведінки також описані при 
ЗВІДі — первинному імунодефіциті з ширшим 
порушенням антитілогенезу [18]. Показана та-
кож ефективність імуноглобулінотерапії у поді-
бних випадках [34].

Механізм протимікробної та протипа-

разитарної дії IgE. Хоча описані деякі прямі 
протимікробні ефекти IgE, такі як нейтралізація 
і опсонізація [16, 99], здебільшого ці антитіла 
чинять опосередкований вплив на перебіг за-
пального процесу і імуної відповіді, зважаючи 
на їх низьку концентрацію в біологічних рідинах 
людського організму. Продемонстрована також 
участь IgE в реакціях антитілозалежної клітинно-
опосередкованої цитотоксичності, причому цей 
механізм є важливим для контролю тканинних 
форм гельмінтів. Основою біологічних ефектів 
IgE є активація опастистих клітин в периваску-
лярно розташованій пухкій сполучній тканині, 
що призводить до швидкого розитку запален-
ня з виразним ексудативним компонентом, 
пов’язаним з підвищенням судиної проникності. 

Цей механізм важливий в місцевому мукозаль-
ному імунітеті. IgE-опосередковане підвищення 
судинної проникності має два захисних наслід-
ки — сприяє механічному видаленю патогенів 
разом з ексудативними масами і посилює надхо-
дження імунних факторів до вогнища запалення 
з кровотоку. Хоча клініцисти часто розцінюють 
ринорею, гіперкринію бронхів і діарею виключно 
як патологічні феномени, ці процеси мають про-
тективне значення, сприяючи видужанню від ін-
фекції або інвазії і відновленню антигенного го-
меостазу організму [59]. Позитивні властивості 
IgE-опосередкованої активації опасистих клітин 
вперше продемонстровані Steinberg зі спів. в 
дослідах на мавпах. Виявилось, що здатність до 
нейтралізації інтрадермально введеного дифте-
рійного токсину підвищилася в вісім разів після 
додавання в вогнище ураження IgE з наступ-
ним розвитком місцевого запалення за типом 
кропив’янки. Цей ефект був опосередкованим 
інтенсивним надходження антитоксичних IgG із 
кровотоку, а також попередженням потраплян-
ня токсину до системної циркуляції. Автори по-
зиціонували IgE як своєрідні чинники контролю 
вхідних воріт (gatekeepers) [93]. Недарма велика 
кількість IgE-синтезуючих плазматичних клітин 
виявлена у мигдаликах. За цими властивостями 
IgE дещо схожий з IgD, що також секретується 
в невеликій кількості і здебільшого чинить про-
запальні та імунорегуляторні, а не прямі проти-
мікробні ефекти [7]. Навпаки, IgA синтезується 
інтенсивніше і виконує переважно нейтралізую-
чу дію щодо антигенів [78].

Критерії діагностики. Дотепер не запро-
поновано усталених міжнародних критеріїв 
діагностики ізольованого дефіциту IgE. Загаль-
ноприйняті референті значення сироваткової 
концентрації цього імуноглобуліну складають 
30-100 МО/мл [67]. Klink M. зі спів. обговорили 
тему складності визначення нормальних меж 
концентрації IgE, зважаючи на малу кількість 
публікацій, присвячених дефіциту цього ізотипу 
антитіл, і можливість безсимптомного перебігу 
імунної дисфункції у деяких хворих [48]. Кожна 
з дослідницьких груп, яка займалася вивченням 
дефіциту IgE, застосовувала власні діагностичні 
критерії, розроблені на підставі досвіду імуно-
діагностики. Можна виділити тотальний і парці-
альний дефіцит IgE. Schoettler J.J. і спів. як то-
тальний дефіцит розглядали рівень IgE менше 5 
МО/мл, а як парціальний — від 5 до 10 МО/мл. 
За їх даними пацієнти з вмістом IgE в сироват-
ці крові від 11 до 30 МО/мл не мали очевидних 
клінічних симптомів імунодефіциту [83]. Проте 
інші автори застосовували жорсткіші діагнос-
тичні критерії. Так, Smith J.K. зі спів. ідентифіку-
вали дефіцит IgE при рівні цього імуноглобуліну 
менше 2,5 МО/мл [89], Unsworth D.J. зі спів. — 
менше 2,0 МО/мл [96], а Famuyiwa А. зі спів. — 



13

ІМУНОЛОГІЯ ТА АЛЕРГОЛОГІЯ: НАУКА І ПРАКТИКА. 3’2012

навіть менше 0,2 МО/мл [29]. Однак Polmar S.H. 
зі спів. наполягали на діагностиці дефіциту IgE 
при рівні даного імуноглобуліну нижче 15 МО/
мл, тобто при зниженні на 50% від нижньої межі 
норми [74]. Це співпадає з результатами наших 
спостережень.  Натомість Kvitash V.I. використо-
вував демократичніши критерії діпгностики, ви-
значаючи дефіцит IgE при сироватковій концен-
трації цих антитіл нижче 21 МО/мл [50]. 

Всі дослідження, так само як і наші спосте-
реження,  свідчать про кореляцію між глибиною 
дефіциту IgE і тяжкістю клінічної картини хворо-
би. Крім того, комбінація дефіциту IgE з іншими 
імунодефіцитами, зокрема дефіцитом IgA і суб-
класів IgG, поглиблює клінічні прояви імунної 
дисфункції [69].

Походження імунодефіциту. Генетичною 
основою кількісного дефіциту IgE за даними 
досліджень Roa S. і співав. (2008) є імунна дис-
регуляція, обумовлена 5923A/G і 7888C/T по-
ліморфізмом гену, котрий відповідає за синтез 
AICDA (activation-induced cytidinedeaminase), 
але жодної мутації в цьому гені, яка б дозво-
лила представити ізольований дефіцит IgE як 
менделівську моногенну хворобу, обумовлену 
дефектом класового переключення, не було 
виявлено [82]. Ці дані зближують такий розлад 
з дефіцитом IgM, який також розглядається як 
імунорегуляторне, а не моногенне порушен-
ня. Натомість дефіцит IgA в багатьох випадках 
є класичною моногеною хворобою, наприклад, 
пов’язаною з мутаціями в гені TACI [78]. Проте 
Schoettler J.J. і спів., вивчаючи велику сім’ю, 
виявили 23 випадки такого імунодефіциту в 3-х 
поколіннях, продемонструвавши типовий па-
терн аутосомно-домінантного спадкування з 
варіабельною пенетрантністю [83]. Слід не ви-
ключати можливіть, що деякі форми ізольовано-
го дефіциту IgE можуть бути субпомпенсованим 
ЗВІДом або гіпер-IgM-синдромом, як справед-
ливо зазначають Polmar S.H. [74] і Unsworth D.J. 
зі спів. [96]. Цей імунодефіцит іноді пов’язаний 
з аномальною кількістю псевдогенів IgE, од-
нак в такому випадку патологія проявляєть-
ся майже виключно у вигляді симптомів атопії 
[5]. Описано кілька генетично детермінованих 
якісних порушень молекули IgE, причому у та-
ких хворих відзначається нормальна або навіть 
підвищена концентрація цих антитіл у сироват-
ці крові [101]. Генетичний поліморфізм Fc RIB і 
PAI-1 може бути причиною симптомів, що на-
гадують дефіцит IgE [40]. Слід також пам’ятати, 
що ця хвороба може бути набутою. Skrede S. і 
спів. описали рекурентні інфекції респіратор-
ного тракту у 14-річного хлопчика, у якого після 
спленектомії спостерігався транзиторна недо-
статність IgА і постійний дефіцит IgE, що збе-
рігався навіть через три роки після виконаної 
операції [86]. 

Епідеміологія. Попри невелику кількість 
публікацій, середня частота ізольованого дефі-
циту IgE в популяції може бути встановлена на 
рівні 1:30 осіб, що дозволяє говорити про цей 
розлад як найчастішу імунну дисфункцію у лю-
дини. Однак у пацієнтів з імунозалежною пато-
логією частота цього імунодефіциту може бути 
вищою, ніж в загальній популяції. Відмінності у 
контингентах досліджуваних груп і застосову-
ваних діагностичих критеріях можуть пояснити 
різницю у результатах популяційних досліджень, 
присвячених ізольованому дефіциту IgE. Levin 
T.A. і спів. виявили дефіцит IgE у 3,4% випадках 
при профілактичному обстеженні 626 вагітних 
жінок  [52]. Polmar S.H. і спів. ідентифікували 
цей імунодефіцит у 7 із 73 госпіталізованих па-
цієнтів, що склало 9% випадків [74]. Smith J.K. зі 
спів. діагностували дефіцит IgE у 44 із 420 хво-
рих алергологічної клініки (10,4% випадків) [89]. 
Пізніше Smith J.K. зі спів. обстежили 500 донорів 
крові, 974 пацієнти алергологічної клініки і 155 
ревматологічних хворих, виявивши ізольований 
дефіцит IgE в 2,6 %, 8,1% і 9,7% випадків відпо-
відно [88]. Unsworth D.J. зі спів. обстежили 2622 
особи загальної популяції і виявили таку імунну 
дисфункцію у 85 обстежених (3,2%), причому у 
2/6 хворих мав місце неочікуваний діагноз гумо-
рального імунодефіциту [96]. За нашими даними 
серед 2650 хворих з імунозалежною патологією, 
обстежених в Інституті імунології та алергології 
за останні 1,5 роки, ізольований дефіцит IgE ви-
явлено у 545 осіб, що склало 20,4%. Як діагнос-
тичний критерій використовувалась сироватко-
ва концентрація IgE нижче 10 МО/мл, хоча клі-
нічні симптоми мали місце у багатьох пацієнтів з 
рівнями 10-15 МО/мл. Рівень IgE від 10 до 5 МО/
мл відзначався у 241 (9%), від 5 до 2,5 МО/мл — 
у 150 (5,6%), а нижче 2,5 МО/мл  — у 154 осіб 
(5,8% випадків). Для визначення сироваткової 
концентрації IgE застосовувався імунофермент-
ний аналіз (реактиви фірми Вектор-БЕСТ, РФ). 

Рівні IgE вищі у афроамериканців, ніж у вихід-
ців з Європи, що, напевно, слід враховувати при 
встановленні нормативних величин [69]. В одно-
му із лонгітудінальних досліджень показано, що 
у жінок з ВІЛ IgE продукуються на нижчому рівні, 
ніж у чоловіків [87], однак ще треба з’ясувати чи 
це відображає загальну закономірність, чи було 
особливістю досліджуваної групи.

Лікування. Існує обмаль публікацій про 
ефективність лікування ізольованого дефіциту 
IgE. García Pavón Osorio S. зі спів. [32] та Pate 
M.B. та спів. [69] незалежно один від одного по-
відомили про успішне використання імуногло-
булінотерапії з метою редукції респіраторних ін-
фекцій у пацієнтів з цим порушенням. Викорис-
товувалися препарати імуноглобулінів для в/в і 
п/шк введення в дозі 400 мг/кг. В цілому таким 
чином було проліковано 28 осіб. Це досить не-
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велика група, однак вона може бути використа-
на як стартовий майданчик для проведення по-
тужніших досліджень з вивчення ефективності 
імуноглобулінотерапії у пацієнтів з клінічно мані-
фестними формами дефіциту IgE. Хоча в/в іму-
ноглобулінотерапія при подібній патології — де-
фіциті IgA — широко не застосовується, існують 
окремі повідомлення щодо ефективності такого 
лікувального підходу [7, 20]. 

Існує принаймні два повідомлення про пози-
тивні результати антибіотикопрофілактики у па-
цієнтів з цим імунодефіцитом, що проявлявся у 
вигляді рецидивних бактеріальних інфекцій ди-
хальних шляхів [32, 83]. При алергічних проявах 
використовувалися стероїди, а при автоімунних 
ускладненнях — базисна терапія згідно прото-
колів для кожної нозології [89]. Майже нічого не 
відомо про те, чи впливає імуноглобулінотера-
пія на ризик розвитку алергічних і автоімунних 
ускладнень у пацієнтів з ізольованим дефіцитом 
IgE, як це продемонстровано у хворіх зі ЗВІДом 
та деякими дисімуноглобулінеміями, а також чи 
доцільно застосовувати терапію антитілами для 
купірування автоімунних ускладнень цього іму-
нодефіциту. Лише Fulcher D.A. і Katelaris C.H. по-
відомили про позитивний досвід застосування 
імуноглобулінотерапії у пацієнта з рецидивними 
синупульмональними інфекціями та анафілакто-
їдними реакціями на медикаменти [28].

Клінічний випадок 1. Пацієнтка 33 
років звернулася зі скаргами на головний 
біль, головокружіння, хиткість при ходьбі і 
зниження пам’яті на тлі субфебрилітету. МРТ 
головного мозку продемонструвало ознаки 
лептоменінгеального фіброзу, склерозу 
гіпокампів, множинних вогнищ в білій речовині 
півкуль. ПЛР слини і сироватки крові дозволили 
виявити ДНК EBV. Рівень IgG до капсидного 
антигену EBV складав 10,7 у.о. при N<0,9 
у.о. На підставі цих даних виставлено діагноз 
EBV-нейроінфекції у вигляді хронічного 
менінгоенцефаліту. В імунограмі всі показники 
були в межах референтних величин, окрім 
сироваткової концентрації IgE (10,7 МО/мл) і 
активності мієлопероксидази (42,3% із 100%), 
однак після курсу противірусного лікування 
з використанням валацикловіру і альфа2

b
-

інтерферону активність мієлопероксидази 
відновилася, проте концентрація IgE в сироватці 
крові залишалася низькою (9,5 МО/мл). Із 
анамнезу встановлено, що протягом життя 
пацієнтка часто хворіла гнійними гайморитами, 
в зв’язку з чим їй неодноразово здійснювали 
пункцію гайморових пазух. У дочки пацієнтки 
сироваткова концентрація IgE складала 39,9 МО/
мл, а у її двохрічного сина — 13,1 МО/мл. У ма-
тері хворої складав 8,3 МО/мл, у батька — 158,1 
МО/мл. Мати страждала на бронхіальну астму. 
Сестра хворої спостерігалась у неврологів з діа-

гнозом розсіяного склерозу. У неї неоднорозово 
виявлявся EBV в слині, сироватці крові і лікворі. 
За 3 роки до моменту обстеження перенесла 
лейоміому матки EBV-етіології, з приводу чого 
пройшла хірургічне лікування. Під час звернення 
до інституту імунології та алергології методом 
кількісної ПЛР виявлена ДНК EBV у сироватці 
крові на рівні 100 вірусних частинок у пробі, 
хоча у слині ДНК цього вірусу ідентифікувати 
не вдалося. Сироваткова концетрація IgE у 
пацієнтки складала 11,1 МО/мл, а після курсу 
в/в імуноглобулінотерапії, призначеної з 
приводу чергового загострення розсіяного 
склерозу, підвищилась до 50,3 МО/мл. У її дочки 
сироваткова концентрація IgE складала 12,2 
МО/мл, і вона страждала на часті епізоди си-
нупульмональних бактеріальних інфекцій. В цій 
сім’ї виявлено ізольований парціальний дефіцит 
IgE. Генеологічне дерево (рис. 4) демонструвало 
патерн аутосомно-домінантного успадкування з 
варіабельною пенетрантністю, що відповідало 
даним повідомлення Schoettler J.J. зі спів. [83]. 
На прикладі цієї сім’ї видно клінічний поліморфізм 
ізольованного  дефіциту IgE, оскільки не було 
пацієнтів з однаковими проявами імунодефіциту. 
Клінічні симптоми варіювали від інфекційних 
проявів і алергічних ускладнень до автоімунної 
патології і неоплазій. Також продемонстрований 
характерний синдром дисоціації, що полягає у 
наявності віремії за відсутістю вірусу у слині, що 
пов’язано з втратою функції IgE як контролеру 
вхідних воріт інфекції. Показана ефективність 
в/в імуноглобулінотерапії.

Рис. 4. Генеалогічне дерево сім’ї з дефіцитом IgE 

Клінічний випадок 2. У хворого віком 2 роки 
відзначався дифузний ціаноз, задишка, надсад-
ний малопродуктивний кашель і персистуючий 
субфебрилітет протягом останніх 3-х місяців. 
Протягом життя переніс 3 епізоди бронхіту з за-
тяжним перебігом. При огляді відзначалася за-
тримка розвитку, генералізована лімфаденопа-
тія, гепатолієнальний синдром. В легенях мали 
місце дифузне послаблення везикулярного ди-
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хання і притуплення перкуторного тону, більше 
виражене в нижніх відділах. В загальному аналізі 
крові відзначалися персистуючий лімфоцитоз і 
моноцитоз з урахуванням вікових норм, а також 
атипові мононуклеари. На рентгенограмі орга-

нів грудної порожнини в прямій проекції іденти-
фіковано розширення коренів легень і зниження 
пневматизації за рахунок сітчастих інфільтра-
тивних змін і тіней у вигляді матових скелець 
(рис. 5а). 

   а           б

Рис. 5. Рентгенограма органів грудної клітки пацієнта з тотальним дефіцитом IgE і двобічним 
інтерстиційним пневмонітом EBV-етіології до (а) і після лікування (б)

За допомогою ПЛР сироватки крові виявле-
но ДНК EBV на рівні 1000 в.ч. у пробі на підставі 
чого виставлено діагноз хронічного мононукле-
озу з двобічним інтерстиціальним пневмонітом. 
В імунограмі всі показники відповідали нормі, 
окрім сироваткової концентрації IgE, яка скла-
дала 5,4 МО/мл. Аналогічний показник у матері 
був на рівні 10,1 МО/мл. При повторних імуно-
логічних обстеженнях ідентифіковано подібні 
зміни (4,8 МО/мл і 9,6 МО/мл відповідно). Вста-
новлено діагноз ізольованого дефіциту IgE, який 
був парціальним у матері і тотальним — у сина. 
За рахунок противірусної терапії і введення в/в 
імуноглобуліну в дозі 400 мг/кг вдалося усунути 
реактивовану EBV-інфекцію і досягти ліквідації 
інфільтративних змін в легенях (рис. 5б). Ре-
зультат рентгенологічного дослідження пацієн-
та  був майже ідентичним такому у хворої (рис 
1а), описаної Schoettler J.J. зі спів. [83].

Клінічний випадок 3. Хвора 1954 року на-
родження звернулася до Інституту імунології 
та алергології з приводу склеродермії, якою 
страждала протягом останніх двадцяти років. 
На момент огляду мало місце ураження шкіри 
обличчя і тулуба, слизової оболонки ШКТ (сіало-
аденіти, езофагіт, гастрит, холецистит, панкре-
атит). З анамнезу встановлено, що з дитячого 
віку хворіла на рецидивні ангіни, у зв’язку з чим 
у 7 років виконано тонзилектомію. Після цього 
страждала на хронічний риніт, фарингіт, реци-
дивні бронхіти. Протягом життя двічи перенесла 
анафілактоїдний шок у відповіль на анестетики 
лідокаїн та ультракаїн, що застосовувалися під 
час стоматологічних маніпуляцій. З дитинства 
відзначає персистуючі артралгії та міалгії, з 
приводу яких перебувала під диспансерним на-
глядом з підозрою на ревматизм, одна зрештою 
діагноз не підтвердився. В 1998 році прооперо-

вана з приводу фіброаденоми молочної залози. 
Нами методом кількісної ПЛР виявлена ДНК EBV 
в сироватці крові на рівні 500 вірусних частинок 
у пробі. Саме з рективованою EBV-інфекцією 
пов’язали прояви синдрому хронічної втоми, що 
також відзначалися у пацієнтки. При імуноло-
гічному дослідженні всі показники перебували 
в межах референтних значень, окрім сироват-
кової концентрації IgE, що складала 4,0 МО/мл. 
Після успішного курсу противірусного лікування 
із застосуванням валацикловіру та рекомбінант-
ного альфа2-інтерферону рівень сироваткової 
концентрації IgE зріз до 7,5  МО/мл, що ми по-
яснили зменшенням інтенсивності споживання 
антитіл, однак все ж таки був в 4 рази менше 
нижньої межі норми. Цей клінічний випадок де-
монструє класичну розгорнуту клінічну картину 
тотальної форми ізольованого дефіциту IgE.

ВИСНОВКИ

Таким чином, ізольований дефіцит IgE 
пов'язаний зі стійким зниженням сироваткової 
концентрації IgE (<15 МО/мл) у пацієнтів, у яких 
всі інші показники імунного статусу нормаль-
ні і виключені первинні і вторинні імунодефіци-
ти, що можуть мати у своєму складі гіпо-IgE-
феномен. Результати популяційних досліджень, 
що ми маємо у своєму розпорядженні, свідчать 
про високу частоту даного імунодефіциту се-
ред населення. Близько 3-4% людей страждає 
на цю недугу, хоча у пацієнтів з імунозалежною 
патологією розповсюдженість імунодефіциту є 
ще вищою. В сучасних умовах така імунна дис-
функція зазвичай не призводить до ранньої ле-
тальності, хоча немає досліджень, які б вивчали 
поширеність дефіциту IgE у дітей, померлих від 
інфекцій, викликаних умовно-патогенною і опор-
туністичною мікрофлорою. Імунодефіцит харак-
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теризується варіабельністю перебігу, у зв’язку з 
чим можливі безсимптомні періоди, і виразною 
клінічною гетерогенністю, що обумовлює значні 
відмінності у картині хвороби навіть у близьких 
родичів, хоча рецидивні бактеріальні інфекції 
респіраторних шляхів є найтиповішим і найчас-
тішим клінічним проявом. Первинний діагноз 
імунодефіциту може бути встановлено у будь-
якому віці. Як показують результати останніх 
досліджень, IgE задіяний у механізмах протипа-
разитарного, противірусного і протипухлинного 
імунітету, що може внести корективи в уявлення 
про клінічну картину хвороби в результаті по-
дальших досліджень з цієї проблеми. У багатьох 
хворих розвиваються псевдоалергічні і авто-
імунні ускладнення, причому такі симптоми іноді 
бувають єдиними проявами наявного імуноде-
фіциту. Можна виділити тотальний (<5 МО/мл) і 
парціальний (<15 МО/мл) дефіцит IgE, причому 
тяжкість симптомів корелює з глибиною імунної 
недостатності. Як демонструють результати до-
сліджень і підтверджують наші спостереження, 
більшість пацієнтів з рівнями IgE 16-30 МО/мл 
не мають клінічних ознак імунної дисфункції, що 
свідчить про компенсацію з боку інших чинників 
імунітету. В той самий час, IgE може компенсу-
вати імунну недостатність при інших імунодефі-
цитах, зокрема дефіциті IgА і синдромі Джоба. 
Описані як кількісні, так і якісні порушення, що 
складають основу ізольованого дефіциту IgE у 
людини, причому рутинна діагностика якісного 
імунодефіциту суттєво ускладнена необхідністю 
виконання складних молекулярних досліджень. 
Хоча імунодефіцит широко розповсюджений і з 
ним, найбільш ймовірно, пов’язані великі еконо-
мічні затрати сучасного суспільства, дуже мало 
відомо про шляхи раціональної терапії такої 
імунної дисфункції, особливо у пацієнтів, у яких 
розвиваються тяжкі клінічні прояви. Наразі в/в 
імуноглобулінотерапія в дозі 400 мг/кг і антибі-
отикопрофілактика видаються найдоцільніши-
ми лікувальними втручаннями при симптомних 
формах дефіциту IgE. Існує потреба у подаль-
ших генетичних і клінічних дослідженнях, при-
свячених як детальнішій характеристиці симп-
томів і механізмів їх розвитку, так і ефективності 
імуноглобулінотерапії і, можливо, інших імуно-
терапевтичних втручань у хворих з маніфестним 
ізольованим дефіцитом IgE.
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ИЗОЛИРОВАННОГО ДЕФИЦИТА IGE: 

ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ И ОПИСАНИЕ 

КЛИНИЧЕСКИХ СЛУЧАЕВ
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Институт иммунологии и аллергологии Национального
медицинского университета имени А.А. Богомольца

Изолированный дефицит IgE — один из самых 
распространенных первичных иммунодефицитов, 
который до сих пор остается недооцененной при-
чиной нарушения здоровья современного человека. 
Как показывают популяционные исследования, око-
ло 3-4% людей общей популяции страдает этой им-
мунной дисфункцией. По нашим данным среди 2650 
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больных с иммунозависимой патологией, обследо-
ванных в Институте иммунологии и аллергологии за 
последние 1,5 года, изолированный дефицит IgE вы-
явлен в 545 человек, что составило 20,4%. Как диа-
гностический критерий использовалась сывороточ-
ная концентрация IgE ниже 10 МЕ/мл. Уровень IgE от 
10 до 5 МЕ/мл отмечался у 241 (9%), от 5 до 2,5 МЕ/
мл — у 150 (5,6%), а ниже 2,5 МЕ/мл — у 154 человек 
(5,8% случаев). Для определения сывороточной кон-
центрации IgE применялся иммуноферментный ана-
лиз (реактивы фирмы Вектор-БЕСТ, РФ).

Можно выделить тотальный (<5 МЕ/мл) и пар-
циальный (<15 МЕ/мл) дефицит IgE, причем тяжесть 
симптомов коррелирует с глубиной иммунной недо-
статочности. В клинике преобладают рецидивирую-
щие бактериальные синупульмональни инфекции, а 
также псевдоаллергические и аутоиммунные ослож-
нения. Среди дополнительных проявлений следует 
выделить персистирующие артралгии и синдром 
хронической усталости. В последнее время показа-
но, что IgE задействован в механизмах противопара-
зитарного, противовирусного и противоопухолевого 
иммунитета.

В этой публикации проведен исчерпывающий об-
зор литературы по проблеме изолированного дефи-
цита IgE и описан ряд случаев из собственной прак-
тики, демонстрирующих клинический полиморфизм 
этой иммунной дисфункции. В частности, приведены 
данные истории болезни большой семьи в трех по-
колениях с изолированным парциальным дефицитом 
IgE, который проявлялся в виде рецидивирующих 
респираторных инфекций, синуитов, хронического 
менингоэнцефалита EBV-этиологии, рассеянного 
склероза, лейомиомы матки. Также описан ребенок 
в возрасте 2-х лет с семейным тотальным дефици-
том IgE, у которого развилась EBV-индуцированная 
интерстициальная лимфопролиферативная болезнь 
легких.

Продемонстрировано пользу от в/в имуноглобу-
линотерапии в дозе 400 мг/кг.

Ключевые слова: изолированный дефицит IgE, 
иммунодиагностика, иммунотерапия.
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ABSTRACT

CLINICAL PICTURE, DIAGNOSIS AND TREATMENT 

OF THE ISOLATED IGE DEFICIENCY: LITERATURE 

REVIEW AND CLINICAL CASE STUDY

Kazmirchuk V.E., Maltsev D.V., Tsaryk V.V.

Institute of Immunology and Allergology  at the National O.O. 
Bogomolet’s Medical University

Isolated IgE deficiency is one of the most common 
primary immunodeficiencies that still remains an 
underestimated cause of health disorders in contemporary 
man. As is shown in population studies, about 3 to 4% of 
people suffer from this immune dysfunction. According 
to our data, among 2650 patients with immunodependent 
pathology, examined at the Institute of Immunology and 

Allergy over the last 1.5 years, the isolated IgE deficiency 
was identified in 545 individuals, which made 20.4%. As a 
diagnostic criterion, IgE serum concentration, lower than 
10 IU/ml, was used. The IgE level from 10 to 5 IU/ml was 
noted in 241 individuals (9%), from 5 to 2.5 IU/ml — in 150 
individuals (5.6%), and that, lower than 2.5 IU/ml, was 
noted in 154 individuals (5.8% of cases). To determine 
IgE serum concentration, enzymoimmunoassay was 
applied (reagents, manufactured by Vektor-BEST 
company, RF).

One can single out a total (<5 IU/ml) and a 
partial (<15 IU/ml) IgE deficiency with the severity 
of symptoms correlating with profoundness of the 
immune insufficiency. In clinical picture prevailing are 
recurrent bacterial sinopulmonary infections as well as 
pseudoallergic and autoimmune complications. Among 
the additional manifestations, one can point out the 
persistent arthralgias and chronic fatigue syndrome. It 
was recently shown that IgE is involved in the mechanisms 
of antiparasitic, antiviral and antitumor immunity. 

The present publication makes a comprehensive 
literature review on the problem of the isolated IgE 
deficiency and describes a number of cases from our 
own practice, which demonstrate clinical polymorphism 
of this immune dysfunction. It shows, in particular, 
the data of past medical histories of a big family for 3 
generations, having the isolated partial IgE deficiency 
that was manifested in the form of recurrent respiratory 
infections, sinuitis, chronic meningoencephalitis of EBV-
etiology, multiple sclerosis and uterine leiomyoma. It also 
describes a 2-year-old child with total IgE deficiency, who 
developed EBV-induced interstitial lymphoproliferative 
pulmonary disease. The benefit of i.v. immunoglobulin 
therapy is demonstrated in a dose of 400 mg/kg. 

Key words: isolated IgE deficiency, immunodiagnosis, 
immunotherapy.


