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Ідіопатична CD4+-лімфоцитопенія (ICL — від 

англ. Іdiopathic CD4+-T lymphocytopenia) — це іму-

нологічний дефект, в основі якого лежить дефіцит 

CD4+-лімфоцитів (< 300 клітин/мм3 або < 20 % від 

загальної кількості T-клітин), причини якого не-

можливо встановити і який призводить до виник-

нення серйозних опортуністичних інфекцій або ж 

може перебігати безсимптомно. Це рідкісне пору-

шення імунітету з гетерогенними клінічними про-

явами та імунологічним профілем, що може бути 

спадковим [4]. Уражає 0,5–2 % дорослих [5]. Упер-

ше ICL була описана Центрами контролю за за-

хворюваннями та профілактики (CDC — від англ. 

Centers for Disease Control and Prevention, Atlanta, 

USA) 1992 року в осіб, які страждали від серйозних 

опортуністичних інфекцій на фоні низького рівня 

CD4+-клітин, у яких не виявили ознак ВІЛ-інфекції 

чи інших відомих причин імунодефіциту [1]. ICL 

відрізняється від ВІЛ-інфекції стабільним рівнем 

CD4+-клітин на відміну від прогресивного знижен-

ня цієї субпопуляції при ВІЛ-інфекції.

У ICL не спостерігається географічної чи гендер-

ної залежності. Більшість випадків ICL відзначено в 

дорослих, хоча було зафіксовано декілька випадків 

і серед дітей, які перебувають під спостереженням 

CDC. Імунодефіцит створює умови для виникнення 

інфекційних захворювань та малігнізації. Є повідо-

млення, що демонструють зниження проліферації 

Т-клітин, продукції цитокінів, кількості циркулю-

ючих «наївних» CD45RA+ T-клітин, клональної здат-

ності клітин-попередників кісткового мозку, осла-

блений хемотаксис та пожвавлений апоптоз [6]. 

У дослідженнях також було виявлено, що CD4+-

лімфоцити осіб із даною патологією є незвичайно 

чутливими до апоптозу, перехресно індукованого 

Т-клітинним рецептором завдяки надлишковій екс-

пресії лігандів Fas/Fas. Дві нещодавно опубліковані 

статті почали відкривати завісу генетичної основи 

ICL. У пацієнтів було виявлено дефекти магній-

транспортуючого гена (MAGT1) або гена, що акти-

вує рекомбінацію (RAG1) [8, 9]. 

Гіпотеза про те, що клітинний імунний дефект 

може бути спричинений біохімічними порушен-

нями метаболічного шляху CD3-TCR, доказана в 

дослідженнях Pascal Hubert у 2000 році. Знижена 

проліферація Т-клітин у хворих з ICL у відповідь 

на стимуляцію CD3-TCR спостерігалася тільки в 

CD4+-субпопуляції [5].
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Згідно з науковими публікаціями щодо потен-

ційних механізмів виникнення ICL, останні вклю-

чають, окрім вже згаданих, продукцію дефектних 

цитокінів (TNF та гамма-інтерферон), порушення 

регенерації гемопоетичних стовбурових клітин/

клітин-попередників, сповільнене дозрівання ти-

мічних Т-лімфоцитів, автоантитіла проти CD4+-

клітин [7].

Клінічна маніфестація ICL має дуже значну 

залежність від ступеня зниження кількості CD4-

клітин: ICL може бути виявлена як у пацієнтів без 

симптомів при випадковому лабораторному дослі-

дженні, так і в дуже хворих, які страждають від опор-

туністичних інфекцій (кандидозна, цитомегалові-

русна, мікобактеріальна нетуберкульозна інфекції, 

криптококовий менінгіт, персистуючий папілома-

вірус людини, прогресуюча мультифокальна лей-

коенцефалопатія, синдром Шегрена тощо). Також 

близько 50 % таких пацієнтів мають хоча б один 

шкірний симптом: від інфекцій, атопічного дерма-

титу до базальноклітинної карциноми [3].

Оскільки рівень CD4+-лімфоцитів у здоро-

вих маленьких дітей значно вищий, ніж вста-

новлені значення в дорослих, ідіопатична CD4+-

лімфоцитопенія серед дітей включає такі критерії: 

CD4+-клітин < 1000/мм3 в дітей від 0 до 23 місяців та 

< 300/ мм3 в старших дітей або ж < 20 % від загаль-

ного об’єму лімфоцитів хоча б у двох окремих вимі-

рюваннях, немає ознак інфекції при тестуванні на 

ВІЛ (навіть якщо мати дитини ВІЛ-серопозитивна) 

та відсутні ознаки будь-якого імунодефіциту або те-

рапії, пов’язаної з виснаженням Т-клітин [2].

Оптимальне лікування при цьому порушен-

ні ще не розроблене. На сьогодні лікування ICL 

є симптоматичним, із акцентом на запобігання 

опортуністичним інфекціям. Таким пацієнтам 

рекомендоване профілактичне лікування, що за-

стосовується в пацієнтів з ВІЛ/СНІД із рівнем 

 CD4+-клітин < 200/ мм3 [10]. Це включає викорис-

тання трансплантації гемопоетичних стовбурових 

клітин та  IL-731 або  IL-232–34. Трансплантація стов-

бурових клітин супроводжується своїми ризика-

ми, і немає чітко задокументованого алгоритму їх 

використання.

Прогноз залежить від тяжкості опортуністичних 

інфекцій. Пацієнти з вищою експресією  HLA-DR 

головного комплексу гістосумісності на CD4+-

лімфоцитах та нижчими рівнями CD8+-клітин ма-

ють вищу імовірність летальності [11].

Зважаючи на рідкісність цього синдрому, наво-

димо власне клінічне спостереження за дитиною з 

діагнозом ідіопатичної CD4+-лімфоцитопенії.

Хлопчик народився від ІІ доношеної вагітнос-

ті, фізіологічних пологів, з масою тіла 3200 г, без 

ускладнень. На грудному вигодовуванні до 4 міся-

ців. Алергологічний анамнез не обтяжений. Ще-

плений за віком. Туберкульоз у родині мати запере-

чує. Сімейний анамнез обтяжений — смерть дітей 

чоловічої статі в сибсів (братів батька): один — у 

віці двох років від тяжкої пневмонії, другий хлоп-

чик помер у віці восьми років від тяжкого виразко-

вого гастриту.

Наводимо періодику клінічних синдромів та но-

зологічних форм.

У хлопчика з 4-місячного віку наявний інфек-

ційний синдром у вигляді рецидивуючого бронхо-

обструктивного синдрому.

5 міс. — поєднаний, політопний та ускладнений 

інфекційний синдром: гострий набутий неревма-

тичний кардит середньої тяжкості з порушенням 

ритму за типом синусової брадіаритмії; гостра дво-

бічна застійно-бактеріальна пневмонія, позагоспі-

тальна, неускладнена, ДН 0; токсична нирка.

6 міс. — той же поєднаний політопний інфек-

ційний синдром (тільки змінюється профілюючий 

діагноз, перебіг захворювань залишається той же): 

констатується криптогенний гепатит.

7 місяців — переважає ураження бронхолегене-

вої системи, перебіг залишається торпідним: дво-

бічна вогнищева пневмонія, ускладнена обструк-

тивним та гнійно-легеневим синдромом, затяжний 

перебіг, ступінь тяжкості III, ДН І–ІІ.

8 місяців — переважає ураження бронхолегене-

вої системи. Уперше (Західноукраїнський центр 

дитячої імунології, м. Львів) виставляється діагноз: 

ідіопатична CD4+-лімфоцитопенія. 

9 місяців 16 днів — переважає ураження брон-

холегеневої системи. Cтан дитини тяжкий. Кашель 

до 2–3 разів на добу з виділенням одноразово із 

блювотою харкотиння до 20 мл. Задишка зміша-

ного характеру, утримується постійно, від 54 до 75 

дихальних рухів на хвилину, за участю допоміжної 

мускулатури, SpO
2 
93 %. Погано піддається лікуван-

ню аерозольними глюкокортикостероїдами, деяке 

покращення стану спостерігаєтьcя при застосуван-

ні системних глюкокортикостероїдів. Наростають 

ознаки серцевої недостатності.

10 місяців — переважають ураження бронхо-

легеневої системи. Діагноз: ідіопатична СD4+-

лімфоцитопенія. Дефіцит альфа-1-антитрипсину? 

Вроджена аномалія правої легені? Полікістоз? 

Пневмонія двобічна тотальна, ускладнена гній-

но-легеневим синдромом (гнійний ендобронхіт), 

затяжний перебіг, ступінь тяжкості IV, ДН ІІ–ІІІ. 

Білково-енергетична недостатність ІІ ст. (дефі-

цит маси тіла 25 %). Стан дитини тяжкий. Задиш-

ка змішаного характеру, утримується постійно, до 

76 дихальних рухів за хвилину, із участю допоміж-

ної дихальної мускулатури. SаO
2 

88–90 %. Унаслі-

док малої ефективності від отриманого лікування, 

через необхідність додаткових методів обстежен-

ня, для верифікації діагнозу дитина скеровується 

в дитячу спеціалізовану лікарню «ОХМАТДИТ», 

м. Київ, де проживає 8 діб. Патанатомічний розтин 

не проводився.

Динаміка гемограми: рівні гемоглобіну в межах 80–

103 г/л, еритроцити — 3,0–4,18 • 1012/л, періодична 

гіпохромія еритроцитів. При помірному лейкоцитозі 

до 14,1 • 109/л, що в динаміці констатується під час 

перших курсів стаціонарного лікування, відмічається 
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нейтрофільоз (абсолютна кількість — 1051 клітина), 

особливо за рахунок паличкоядерних. У подальшому 

кількість лейкоцитів не перевищує 4,2 • 109/л та від-

мічається прогресуюча абсолютна лімфопенія до 708. 

Окрім того, кількість тромбоцитів залишається по-

стійно низькою в межах 117–150 • 109/л.

Динаміка імунограми: 5 місяців — IgG 12,0 г/л, 

IgA 0,66 г/л, IgM 0,47 г/л; 6 місяців — IgG 1,33 г/л, 

IgA 1,71 г/л, IgM 0,25 г/л; 7 місяців — IgG 3,0 г/л, 

IgA 1,12 г/л, IgM 0,35 г/л, 9 місяців 14 днів — IgG 

2,74 г/л (після внутрішньовенного імуноглобуліну), 

IgA 2,61 г/л, IgM 1,7 г/л.

Динаміку субпопуляції лімфоцитів наведено в 

табл. 1.

Проводиться неодноразове тестування на різно-

манітні інфекції різних біологічних середовищ ме-

тодом ІФА (IgG та IgM) та ПЛР: EBV, CMV, Tox, 

HCV, HBV — результат негативний.

У віці 10 місяців проводиться аналіз на специ-

фічні антитіла в сироватці крові на ВІЛ-інфекцію — 

результат негативний.

При проведенні бактеріологічного дослідження 

біологічних рідин виділено сапрофітну флору (ди-

тина постійно на антибактеріальній терапії). А у 

віці 6 місяців одноразово із зіву виділено гриби роду 

Сandida. 

Дані антибіотикотерапії та замісної імунотерапії 

внутрішньовенним імуноглобуліном: 6 місяців — 

цефалоспорини ІІІ покоління парентерально та ма-

кроліди перорально; 7 місяців — карбапенеми парен-

терально; 9 місяців — захищені цефалоспорини ІІІ 

покоління із заміною на фторхінолони та внутріш-

ньовенним імуноглобуліном у кількості 700 мг/кг; 

10 місяців — захищені цефалоспорини ІІІ поколін-

ня в комбінації з бісептолом та внутрішньовенним 

імуноглобуліном у кількості 15 мл/кг.

Âèñíîâêè
1. Основою діагностики ідіопатичної CD4+-

лімфоцитопенії стало наростаюче зниження CD4+-

лімфоцитів до 0,244 г/л у трьох аналізах (за даними 

проточного цитометра) з інтервалом до 30 днів на 

фоні прогресуючого зниження абсолютної кіль-

кості лімфоцитів до 708, гіпогаммаглобулінемії та 

дизімуноглобулінемії (за рахунок зниження IgG до 

1,33 г/л). 

2. Даний синдром має типову клініко-пара-

клінічну характеристику тяжкого комбінованого 

імунодефіциту, але водночас є рідкісним та через 

специфіку правильного визначення субпопуляції 

лімфоцитів не завжди може бути діагностований 

вчасно.

Отож, хоча ICL і є рідкісним захворюванням, але 

воно повинне бути включене в диференціальну діа-

гностику незрозумілих опортуністичних інфекцій 

та при підозрі на порушення функції Т-клітин. Ма-

ленький розмір популяції пацієнтів з ICL (особливо 

дітей) завжди був лімітуючим фактором для продо-

вження наукових пошуків та величезною перешко-

дою для визначення етіології цього синдрому. Наше 

повідомлення про клінічний випадок відносить ще 

одного пацієнта до числа людей з ICL, що може ста-

ти в нагоді при подальших дослідженнях. 
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ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÈÉ ÑËÓ×ÀÉ ÐÅÄÊÎ ÂÑÒÐÅ×ÀÅÌÎÃÎ 
ÈÌÌÓÍÎÄÅÔÈÖÈÒÀ — ÈÄÈÎÏÀÒÈ×ÅÑÊÀß CD4+-

ËÈÌÔÎÖÈÒÎÏÅÍÈß Â ÏÐÀÊÒÈÊÅ ÂÐÀ×À-ÏÅÄÈÀÒÐÀ

Резюме. В статье приведены данные о распространен-

ности, молекулярно-генетических аспектах и потен-

циальных механизмах возникновения идиопатической 

CD4+-лимфоцитопении, а также критерии установления 

диагноза у детей и варианты клинического течения дан-

ной патологии. Это нарушение иммунитета с гетероген-

ными клиническими проявлениями (от бессимптомного 

течения до тяжелых оппортунистических заболеваний 

и летального исхода) и иммунологическим профилем. 

Описано практическое наблюдение клинического случая 

CD4+-лимфоцитопении у ребенка — мальчика в возрасте 

от 4 до 10 месяцев жизни.

Ключевые слова: Т-лимфоциты, иммунодефицит, дети.
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CLINICAL CASE OF A RARE IMMUNODEFICIENCY — 
IDIOPATHIC CD4+-LYMPHOCYTOPENIA IN PEDIATRICIAN’S 

PRACTICE

Summary. The article presents data on the prevalence, mo-

lecular and genetic aspects and potential mechanisms of idio-

pathic CD4+-lymphocytopenia occurrence, as well as the cri-

teria for diagnosis in children and variants of the clinical course 

of this pathology. This is a rare immunity disorder with hetero-

geneous clinical manifestations (from asymptomatic course to 

severe opportunistic infections and deaths) and immunological 

profile. Practical observation of a clinical case of CD4+-lym-

phocytopenia in a child — a boy between the ages of 4 and 10 

months of life has been described.
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