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Підвищена схильність до інфекцій — одна з най�
важливіших клінічних характеристик первинних

імунодефіцитів, вимагає негайного обстеження на підоз�
рюваний імунодефіцит. Тяжкі рецидивні і персистуючі
інфекції, атипові інфекції, спричинені опортуністичними
збудниками, завжди насторожують щодо можливого іму�
нодефіциту. Патологічні рецидивні інфекції слід диферен�
ціювати від частих інфекцій, що в нормі супроводжують
розвиток дитини і характеризують етапи дозрівання імун�
ної системи у дітей раннього віку [2,5,21]. У той час як
рецидивні інфекції є поширеним явищем у дітей з нор�
мальним імунітетом, важливо вчасно визначити пацієнта 
з підозрою на первинний імунодефіцит, провести відповід�
не обстеження і призначити необхідне лікування. Вибір
імунологічного дослідження залежить від клінічного
фенотипу, визначається характером і проявами інфекцій�
ного синдрому, а також іншими ознаками, що асоціюються
з різними типами імунодефіциту.

Інфекції в імуноскомпрометованого пацієнта можуть
бути спричинені маловірулентними збудниками, локалізу�
ватись у нетиповому місці, перебігати в тяжких формах, з
ускладненнями, відсутністю адекватної відповіді на ліку�
вання. Природа імунного дефекту визначає селективну
чутливість до специфічних збудників. Загалом рецидивні
піогенні інфекції типові для дефіцитів продукції антитіл.
Опортуністичні інфекції вірусної, грибкової, паразитарної
природи є ключовою ознакою дефектів клітинного імуні�
тету (табл. 1) [22]. Нетипові прояви і локалізація бакте�
ріальних інфекцій спостерігаються у хворих із дефектами
системи комплементу та фагоцитозу. Більшість інфекцій
асоціюється з різними типами імунодефіциту, що вимагає
диференціальної діагностики варіантів імунодефіциту та
виключення інших захворювань.

Останніми роками спектр первинних імунодефіцитів
розширився за рахунок виявлення генетичних дефектів
вродженого імунітету, які призводять до селективної

схильності до мікобактеріальних інфекцій, герпетичного
енцефаліту, інвазивних пневмококових захворювань (табл. 2).
Проникнення в природу імунних механізмів, які відповіда�
ють за розпізнавання патогенів, активацію і розвиток запа�
лення, є важливою передумовою розуміння характеру
багатьох первинних імунодефіцитів і аутозапальних захво�
рювань, розвитку нових терапевтичних стратегій.

Схильність до інфекцій, спричинених піогенними бак�
теріями

Піогенні бактерії (коки, ентеробактерії) характеризу�
ються позаклітинним розмноженням в організмі, здатні�
стю викликати гнійні інфекції. Основні захисні механізми
імунітету проти піогенних бактерій — фагоцитоз, актива�
ція системи комплементу, активація запалення, продукція
специфічних антитіл.

До введення пневмококової вакцини Streptococcus
pneumoniaе вважався найпоширенішим бактеріальним
патогеном, який викликав велику кількість інфекцій у
дитинстві, включаючи пневмонію, отит, менінгіт, остеомі�
єліт і сепсис. Сприйнятливість до S. pneumoniae притаман�
на пацієнтам з різними формами первинних і вторинних
імунодефіцитів. Полісахаридна капсула захищає цей
мікроорганізм від фагоцитозу й обумовлює високу віру�
лентність. Ефективний фагоцитоз S. pneumoniae опосеред�
кований продукцією опсонінів — антитіл субкласу ІgG2 до
антигенів полісахаридної капсули та компонентів компле�
менту. Селезінка відіграє ключову роль у кліренсі опсоні�
зованих бактерій із циркуляції. Важливий захисний меха�
нізм вродженого імунітету проти пневмокока — активація
запалення прозапальними цитокінами (IL�1, IL�6, TNF�α),
які продукуються при розпізнаванні збудника імунними
клітинами через toll�подібні рецептори (ТLR) з подаль�
шою активацією фактора транскрипції NF�κb і відповід�
них генів в ядрі клітини [16].

S. pneumoniaе спричинює у хворих на імунодефіцити
повторні пневмонії, хронічний синусит, рецидивний гній�
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Таблиця 1
Інфекційні збудники, що асоціюються з імунними дефектами (E.R. Stiehm, 2004)
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ний отит, сепсис, менінгіт, інколи флегмону й артрит. Най�
чутливіші до пневмокока пацієнти з тяжкими формами
гіпогаммаглобулінемій і парціальними дефіцитами антиті&
лоутворення, що характеризуються порушенням продукції
антитіл до полісахаридних антигенів: селективний дефі�
цит субкласу ІgG2 і дефіцит специфічних антитіл із нор�
мальною кількістю імуноглобулінів [19].

Інфекції, спричинені S. pneumoniae, типові також для
дефектів системи комплементу, які характеризуються
порушенням продукції опсонінів, необхідних для ефектив�
ного фагоцитозу бактерій. У пацієнтів з дефіцитом ранніх
компонентів класичного (С1, С2, С4) та альтернативного

шляхів системи комплементу (С3, фактор D, пропердин)
відзначається схильність до інвазивних бактеріальних
інфекцій, зумовлених капсульними мікроорганізмами 
S. pneumoniae та H. Influenza тип b [10]. Генералізовані
пневмококові інфекції є характерним клінічним проявом
вродженої аспленії, а також виникають після спленектомії.

Надзвичайну чутливість до піогенних бактерій, насам�
перед, S. pneumoniae, описано нещодавно у пацієнтів 
із дефектами вродженого імунітету — дефіцитом 
ІRАК&4/MyD88 та NF&κB&опосередкованого імунітету 
(NEMO та IKBA), у яких суттєво порушена імунна відпо�
відь до цього збудника [12,15]. Дефіцити IRAK�4 (interleu�

Таблиця 2
Вроджена схильність до інфекцій, спричинених специфічними збудниками [15]

Рис.1. Передача сигналу з toll�подібних рецепторів через ІRАК�4/MyD88 і активація NF�κB�опосередкованої імунної відповіді [14]
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kin�1 receptor associated kinase 4) та MyD88 належать до
групи імунодефіцитів, пов'язаних із дефектом внутрішньо�
клітинного сигнального каскаду від рецепторів ТLR. Кіназа
IRAK�4 активує шлях передачі сигналу від усіх відомих на
сьогодні рецепторів ТLR (окрім ТLR�3) та IL�1R, який
отримує через адапторний білок MyD88 (рис. 1). При ауто�
сомно�рецесивних дефіцитах ІRАК�4 та MyD88 відзнача�
ється порушення передачі сигналу з toll�подібних рецепто�
рів через систему цитоплазматичних кіназ до фактора транс�
крипції NF�κB, який активує гени прозапальних цитокінів 
у ядрі клітин. У пацієнтів з дефіцитом ІRАК�4 та MyD88
спостерігаються інвазивні бактеріальні інфекції, спричинені
S. pneumoniaе та S. аureus, рідше — грамнегативними бакте�
ріями. Тяжкі пневмококові та стафілококові інфекції
(менінгіт, сепсис) розпочинаються в неонатальному періоді,
характерні для дітей перших років життя. Близько 40%
смертності описано у перші 8 років життя, з віком інфекції
пребігають легше, у пацієнтів старше 14 років інвазивних
бактеріальних інфекцій не спостерігають. Лихоманка та
інші ознаки системної запальної відповіді у частини хворих
виражені недостатньо або відсутні [14,17].

Ангідротична ектодермальна дисплазія з імунодефіци&
том (АЕD�ІD) є наслідком мутацій NEMO (Х�зчеплений
варіант) та IKBA (аутосомно�домінантна форма). Молеку�
ла NЕМО — ключовий регулятор фактора транскрипції
NF�κB, який відповідає за передачу сигналу до ядра кліти�
ни й активацію генів прозапальних цитокінів TNF, ІL�1, ІL�6
та ІL�8 [14,15]. Спектр клінічних проявів у пацієнтів з
АЕD�ІD досить широкий, включає дефекти структур екто�
дермального походження у вигляді гіпотрихозу, гіпогідро�
зу, аномалій нігтів, порушення прорізування зубів, конічної
форми зубів. У пацієнтів відзначено схильність до тяжких
бактеріальних інфекцій дихальної системи і травного трак�
ту, шкіри, м'яких тканин і кісткової системи, менінгіту та
септицемії з першого року життя. Часто трапляються піо�
генні бактеріальні інфекції, зумовлені як грампозитивними,
так і грамнегативними збудниками. Найчастіші патогени —
S. pneumonia та S. аureus. Характерні інфекції, спричинені
нетуберкульозними мікобактеріями Mycobacterium kansasi,
Mycobacterium avium, Mycobacterium bovis. Нерідко на тлі
АЕD�ІD спостерігаються вірусні інфекції [16]. 

Staphylococcus aureus залишається основною пробле�
мою при дефектах фагоцитарної ланки імунної системи.

Відомо, що екзотоксин збудника стафілокіназа нейтралі�
зує мікробіцидну дію α�дефензинів нейтрофілів. Високу
схильність до стафілококових інфекцій виявляють 
у пацієнтів із нейтропеніями та функціональними дефек�
тами фагоцитозу (дефекти адгезії та внутрішньоклітинно�
го знешкодження бактерій). Рецидивні абсцеси шкіри та
м'яких тканин стафілококової етіології типові для хроніч�
ної гранульоматозної хвороби. Абсцеси печінки є ключо�
вою ознакою цього імунодефіциту [20,22].

Часті стафілококові інфекції спостерігаються також 
у пацієнтів з агаммаглобулінемією, що свідчить про важли�
ву роль специфічних антитіл у захисті від стафілокока.
Антитіла нейтралізують токсини стафілокока і запобігають
деструкції ними тканин організму, а також виконують роль
опсонінів, потрібних для ефективного фагоцитозу штамів
S. aureus, що містять полісахаридну капсулу [8,19].

Стафілококовий сепсис описано у багатьох пацієнтів із
синдромом ІРЕХ (Х�зчеплений синдром імунної дизрегу�
ляції, поліендокринопатії та ентеропатії — Іmmune dysre�
gulation, Рolyendocrinopathy, Еnteropathy X�linked syndro�
me), що виникає внаслідок мутацій гена FОХР3. Надмірна
сприйнятливість S. aureus спостерігається у пацієнтів із
гіпер�ІgЕ�синдромом. Обидва імунодефіцити характери�
зуються генетичними дефектами регуляторних Т�клітин,
які зумовлюють суттєві порушення захисних протистафі�
лококових механізмів [2,22].

Neisseria meningitidis. Незвична висока схильність до
менінгококових інфекцій — головна ознака інфекційного
синдрому у пацієнтів із дефектами термінальних компо�
нентів системи комплементу, що утворюють мембрано�
атакуючий комплекс (С5�С9) [10]. Надмірна селективна
чутливість лише до цього збудника відтворює ключову
роль комплементопосередкованого мікробного лізису 
у захисті від N. meningitides. У пацієнтів із дефіцитом цих
компонентів С5�С9 більше ніж у 1000 разів зростає ризик
виникнення менінгококових інфекцій. Понад 50 % цих
хворих страждають на рецидивні інфекції, спричинені 
N. meningitides. Описано повторні випадки менінгококце�
мії та/або менінгіту. Велика кількість тяжких менінгоко�
кових інфекцій виявлена також у пацієнтів із дефіцитом
пропердину та інших регуляторних білків альтернативно�
го шляху активації системи комплементу: факторів D, Н 
та І [22]. Хворим із дефіцитом ключової молекули системи

Рис.2. Взаємодія макрофагів і CD4+Т�лімфоцитів (Th1) в імунній відповіді на мікобактерії [14]
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комплементу С3 також притаманні часті інфекції, спричи�
нені N. meningitides.

Схильність до інфекцій, спричинених мікобактеріями
Висока сприйнятливість до мікобактерій властива

невеликій кількості вроджених імунодефіцитів. Вони
супроводжуються інфекціями, спричиненими різними
мікобактеріями, навіть маловірулентними штамами міко�
бактерій, такими як M. bovis, штам BCG та нетуберкульоз�
ні мікобактерії. Клінічні прояви мікобактеріальних інфек�
цій варіюють від легких обмежених уражень шкіри або
інших органів до тяжких дисемінованих форм інфекцій [1].

Захисний імунітет до мікобактерій опосередкований
СD4+ Т�лімфоцитами (Th1) та макрофагами. Ефективне
внутрішньоклітинне знешкодження збудників відбуваєть�
ся в макрофагах завдяки активації цих клітин IFN�γ. Інфі�
ковані мікобактеріями макрофаги виділяють ІL�12/ІL�23,
який через відповідні рецептори стимулює продукцію
СD4+ Т�лімфоцитами (Th1) IFN�γ (рис. 2) [14]. Інтерфе�
рон гамма взаємодіє з рецепторами на макрофагах і акти�
вує їх мікробіцидну функцію.

Спадкова (генетична) схильність до мікобактеріальних
інфекцій (Mendelian susceptibility to mycobacterial disease —
MSMD) характеризується селективною сприйнятливістю
до маловірулентних мікобактерій (нетуберкульозні міко�
бактерії та M. bovis, штам BCG) і обумовлена дефектом
шляху передачі сигналу ІL�12/ІL�23 — ІFN�γ. Найчастіша
мікобактеріальна інфекція у пацієнтів з MSMD — дисемі�
нована BCG�інфекція. В країнах, де не проводять щеплен�
ня BCG, переважають інфекції, спричинені маловірулент�
ними мікобактеріями навколишнього середовища. Зафік�
совано поодинокі повідомлення про інфекції, спричинені
M. tuberculosis. На сьогодні описані дефекти 10 генів і 16
клінічних фенотипів MSMD [11,15]. Найчастіше визнача�
ються дефекти рецепторів IFN�γ (IFNGR1, IFNGR2), які
спричиняють порушення відповіді макрофагів на IFN�γ.
Аутосомно�рецесивна форма дефіциту IFNGR1 — найтяж�
чий варіант MSMD, з високим рівнем летальності від
мікобактеріальних інфекцій у ранньому дитячому віці,
тоді як аутосомно�домінантний варіант дефіциту IFNGR1
маніфестує пізніше, нерідко у дорослих осіб. Мутації гена
STAT1 проявляються клінічними фенотипами з різним
ступенем тяжкості мікобактеріальних інфекцій. Клінічні
прояви MSMD пацієнтів з дефектами IL12B та його рецеп�
тора IL12Rβ1 відрізняються від інших форм імунодефіци�
ту схильністю не тільки до мікобактеріальних, але й до
сальмонельозних інфекцій. У цих хворих суттєво поруше�
на продукція IFN�γ. Дефект субодиниці рецептора IL�12 та
IL�23 (IL�12Rβ1) — найчастіша форма MSMD [14,15].

Надзвичайно вразливі до мікобактеріальних інфекцій
також пацієнти з вродженими дефектами функції фагоци�
тів (хронічна гранульоматозна хвороба) та тяжкими комбі�
нованими імунодефіцитами (ТКІД) [2]. У пацієнтів із хро�
нічною гранульоматозною хворобою виділено M. bovis,
штам BCG і M. tuberculosis. Дисеміновану BCG�інфекцію

описано у третини пацієнтів із тяжким комбінованим іму�
нодефіцитом. Нетуберкульозні мікобактерії, зокрема
Mycobacterium avium, переважають у хворих на ідіопатичну
СD4 лімфоцитопенію та ангідротичну ектодермальну дис�
плазію з імунодефіцитом. При АЕD�ID відсутня здатність
продукувати ІL�12, TNF та ІFN�γ внаслідок NF�kB�опосе�
редкованого імунітету, що суттєво знижує захист організму
від мікобактерій [17]. При ідіопатичній СD4 лімфоцитопе�
нії знижена кількість СD4+ Т�лімфоцитів, що призводить
до недостатньої продукції ними ІFN�γ і порушує активацію
макрофагів і їхню здатність знищувати мікобактерії [6].

Схильність до грибкових інфекцій
Серед грибкових інфекцій у дітей із первинними іму�

нодефіцитами найчастіше діагностують Candida та
Pneumocystis jiroveci, які колонізують організм уже в перші
місяці життя. Експозиція іншими грибковими збудниками
Aspergillus fumigatus та Cryptococcus neoformans спорадич�
ніша і відбувається пізніше. У захисті організму від пнев�
моцистної та інших грибкових інфекцій головну роль віді�
грають СD4+ Т�лімфоцити, що підтверджено також
численними спостереженнями за пацієнтами з ВІЛ�інфек�
цією. Високу сприйнятливість до кандидозу та P. jiroveci
відзначено у пацієнтів із ТКІД, дефіцитом молекул голов�
ного комплексу гістосумісності МНС ІІ класу («синдром
голих лімфоцитів»), ідіопатичною СD4 лімфоцитопенією
(табл. 3) [6]. Пневмоцистна пневмонія та кандидозна
інфекція в цих випадках характеризуються раннім почат�
ком, тяжким перебігом, високим показником летальності.
Взаємодія молекул СD40 та СD40L — також надзвичайно
важливий елемент захисних механізмів проти грибкових
інфекцій. Порушення цих механізмів у пацієнтів з гіпер�
ІgМ синдромом (дефіцит СD40L та СD40) проявляється
підвищеною схильністю до опортуністичних інфекцій,
спричинених Candida та Pneumocystis jiroveci, які розвива�
ються рано, на першому році життя.

Хронічні рецидивні інфекції шкіри та слизових оболо�
нок, викликані Candida albicans, — типові прояви хронічно�
го шкірно�слизового кандидозу. Хронічний шкірно�слизо�
вий кандидоз — генетично гетерогенна група первинних
імунодефіцитів, спричинених мутаціями різних генів. Він 
є основним клінічним проявом інфекційного синдрому 
у хворих на аутоімунну поліендокринопатію з кандидозом
та ектодермальною дистрофією (APECED, аутоімунна
поліендокринопатія 1 типу), яка викликана дефектом гена
AIRE і супроводжується продукцією аутоантитіл до IL�17A,
IL17F та IL�22. Важливими компонентами імунопатології
хронічного шкірно�слизового кандидозу на сьогодні вважа�
ють дефекти імунітету, опосередкованого IL�17 та IL�22,
оскільки ці інтерлейкіни відіграють важливу роль у проти�
грибковому захисті. Клінічний фенотип з кандидозними
інфекціями шкіри та слизових оболонок відзначається
також у пацієнтів з аутосомно�домінантним варіантом
гіпер�IgE�синдрому. Цей імунодефіцит є наслідком гетеро�
зиготних мутацій гена STAT&3, які спричиняють порушення

Таблиця 3
Первинні імунодефіцити зі схильністю до грибкових інфекцій
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проліферації Т�хелперів 17 (Th17), що продукують IL�17A
та IL�22. Хронічний шкірно�слизовий кандидоз може бути
спричинений аутосомно�домінантним дефіцитом IL�17F,
аутосомно�рецесивним дефіцитом рецептора IL�17RA,
дефектами генів CARD9 та білка дектин�1 [2,3].

Пацієнтам із хронічною гранульоматозною хворобою
властива схильність до інфекцій, спричинених Aspergillus
fumigatus, який зумовлює розвиток тяжкої пневмонії, що є
однією з основних причин смерті хворих [20].

Схильність до вірусних інфекцій
Надзвичайно чутливі до вірусних інфекцій, нерідко 

з летальним наслідком, пацієнти з порушеннями кількості
і функції СD4+ Т�лімфоцитів та їхньої взаємодії з молеку�
лою МНС ІІ класу. Для ТКІД характерні вірусні інфекції,
переважно зумовлені вірусами герпетичної групи (Cytome&
galovirus, Varizella&zoster virus, Herpes simplex virus, Epstein&
Barr virus), а також респіраторно�синцитіальним вірусом,
аденовірусами та ентеровірусами. Тяжкі вірусні інфекції
клінічно подібні в усіх хворих із ТКІД незалежно від наяв�
ності чи відсутності NK�клітин, асоціюються з розвитком
бронхолегеневих захворювань, менінгоенцефаліту, діареї,
гепатиту. Високу схильність до вірусних інфекцій описано
також у пацієнтів із дефіцитом молекул МНС ІІ класу 
та ідіопатичною СD4 лімфоцитопенією [2,6].

Пацієнти з агаммаглобулінемією надмірно сприйнят�
ливі до ентеровірусів у тяжких формах, нерідко з хроніч�
ним перебігом. Найтяжчим ускладненням імунодефіциту
є хронічний ентеровірусний менінгоенцефаліт, переважно
з летальним наслідком. Ентеровірусний менінгоенцефаліт
описано також у пацієнтів з Х�зчепленим варіантом гіпер�
ІgМ�синдрому. Агаммаглобулінемія характеризується
підвищеним ризиком виникнення вакцинасоційованого
паралітичного поліомієліту після імунізації живою ораль�
ною поліомієлітною вакциною [19,23].

У пацієнтів з ангідротичною ектодермальною диспла�
зією з імунодефіцитом також відзначено високу захворю�
ваність на вірусні інфекції, спричинені CMV, HSV, папіло�
мавірусами, унаслідок порушення продукції IFN�α, IFN�β та
IFN�λ [14,15].

Селективну чутливість до папіломавірусів виявлено у
хворих із бородавчастою епідермодисплазією та WНІМ�
синдромом [7,18,24]. Синдром WHIM (Warts, Hypogamma�
globulinemia, Infections, Myelokathexis) — рідкісний первин�
ний імунодефіцит, що характеризується наявністю бородавок,
гіпогаммаглобулінемії, інфекцій та мієлокахексії. Синдром
WHIM розвивається внаслідок мутації гена, що кодує хемо�
кіновий рецептор CXCR4. Клінічні прояви WHIM�синдро�
му маніфестують у ранньому дитячому віці з рецидивних
респіраторних бактеріальних інфекцій. Для WHIM�син�
дрому характерні пневмонії, отити, тонзиліт, синусити,
періодонтити, абсцеси, флегмони. Бородавки, індуковані
папіломавірусом, виникають у підлітковому віці, хоча інко�
ли можуть з'явитися навіть у ранньому дитячому віці. Боро�
давки відсутні в частини хворих із WHIM�синдромом, що
свідчить про гетерогенність його фенотипу. У більшості
пацієнтів бородавки виявляються у великій кількості, пере�
важно на руках. Можливе виникнення бородавок на стате�
вих органах із розвитком кондилом і малігнізацією.

Бородавчаста (веруциформна) епідермодисплазія —
аутосомно�рецесивний дефіцит протеїнів EVER1 та

EVER2, що регулюють імунну відповідь проти папілома�
вірусів у кератиноцитах. Захворювання маніфестує в
дитинстві появою плоских бородавок на відкритій поверх�
ні шкіри (тильна поверхня кистей і стоп, лоб), надалі ура�
ження прогресують на кінцівки, шию, тулуб. Плоскі боро�
давки нерідко зливаються і формують великі бородавчасті
вогнища, рефрактерні до лікування.

Надзвичайно сприйнятливі до EBV пацієнти з Х&зчеп&
леним лімфопроліферативним синдромом (синдром Дунка�
на). Дефекти генів SH2D1A та Х1АР призводять до пору�
шення цитотоксичної функції NK�клітин та СD8+ Т�лім�
фоцитів і аномальної імунної відповіді на інфіковані віру�
сом В�лімфоцити. Описано три найхарактерніші клінічні
фенотипи Х�зчепленого лімфопроліферативного синдро�
му: тяжкий, переважно фатальний інфекційний монону�
клеоз, злоякісні лімфопроліферативні стани (лімфоми В�
клітинного походження, гемофагоцитарний лімфогістіо�
цитоз) і дисгаммаглобулінемія [7].

Селективна схильність до герпетичного енцефаліту
виявлена нещодавно у пацієнтів з мутаціями TLR3 та його
адапторного білка UNC93B1. Аутосомно�домінантний
дефіцит TLR3 та аутосомно�рецесивний дефіцит
UNC93B1 характеризуються зниженням продукції IFN�
α/β в центральній нервовій системі. Імунна основа герпе�
тичного енцефаліту розширилась за рахунок виявлення
мутацій двох адапторних білків: TRIF та TBK1. Мутації
TLR3, UNC93B1, TRIF та TBK1 призводять до розвитку
герпетичного енцефаліту у дітей віком від 3 місяців до 6
років при первинній герпетичній інфекції. У частини хво�
рих герпетичний енцефаліт носить рецидивний характер.
Однак дефекти чотирьох молекул відповідальні за розви�
ток 10% випадків герпетичного енцефаліту. Отже, природа
багатьох випадків захворювання на сьогодні залишається
не вивченою [14,15,17].

Схильність до паразитарних інфекцій
У пацієнтів із первинними імунодефіцитами найчасті�

ше виникають інфекції, зумовлені інтестинальними най�
простішими Giardia lamblia та Cryptosporidium parvum. Ці
збудники є причиною хронічних діарей із розвитком син�
дрому мальабсорбції. Висока сприйнятливість до Giardia
lamblia асоціюється з дефіцитами продукції антитіл — тяж�
кими гіпогаммаглобулінеміями, селективним дефіцитом
ІgА. Відсутність продукції ІgА призводить до порушення
захисту слизових оболонок і розвитку хронічної діареї
лямбліозної етіології [19,22]. У пацієнтів з гіперІgМ син�
дромом (дефіцит СD40 та СD40L) відзначається висока
чутливість до C. рarvum внаслідок ураження клітинної
ланки імунної системи. Хронічна криптоспоридіозна
інфекція спричинює у них розвиток склерозуючого холан�
гіту і, як наслідок, біліарного цирозу печінки. Подібні клі�
нічні прояви описано також у хворих із дефіцитом моле�
кул МНС ІІ класу [6].

Висновки

Знання особливостей інфекційного синдрому, вияв�
лення певних мікроорганізмів нерідко є ключовим момен�
том у діагностиці первинних імунодефіцитів. Таким
чином, клінічний фенотип може допомогти в діагностиці
імунологічного дефекту та виявленні молекулярного гено�
типу захворювання.

1.    Волоха А. П. Спадкова схильність до мікобактеріальних інфекцій 
при вроджених порушеннях функції макрофагів / А. П. Волоха // Іму#
нол. та алергол. — 2006. — № 2. — С. 12—16.

2.    Дитяча імунологія: підр. / Л. І. Чернишова, А. П. Волоха, Л. В. Костю#
ченко [та ін.]; за ред. проф. Л. І. Чернишової, А. П. Волохи. — К. : ВСВ
«Медицина», 2013. — 720 с.

ЛІТЕРАТУРА



ЛЕКЦИИ И ОБЗОРЫ

25ISSN 1992�5913   Современная педиатрия  2(58)/2014

Инфекционные заболевания у пациентов с первичными иммунодефицитами
А.П. Волоха
Национальная медицинская академия последипломного образования имени П.Л. Шупика, г. Киев, Украина
Тяжелые рецидивирующие и хронические инфекции — основное клиническое проявление почти всех форм первичных иммунодефицитов. Хотя

большинство инфекций ассоциируется з различными типами врожденных иммунодефицитов, описана генетически детерминированная склонность

к специфическим возбудителям. Знание особенностей инфекционного синдрома при различных иммунодефицитах позволяет своевременно и пра�

вильно установить диагноз врожденного иммунодефицита и начать адекватною терапию.
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Infectious diseases in patients with primary immunodeficiency
A. P. Volokha
National Medical Academy of Postgraduate Education named P.L. Shupyk
Severe recurrent and persistent infections are the major manifestations of primary immunodeficiency. Despite most of pathogens associated with different

forms of primary immunodeficiency, it is described genetically determined susceptibility to selected infections. Knowledge of features of infectious syndrome

of different immunodeficiency allowed prompt, accurate diagnosis of congenital immunodeficiency and start the most appropriate treatment.
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