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Ізольований (селективний) дефіцит IgE — одна 

з найпоширеніших у людській популяції первинних 

імунодефіцитних хвороб, що характеризується кількіс-

ним і/або якісним дефектом молекули імуноглобулі-

ну класу Е за нормальних інших відомих компонентів 

імунної системи [2]. Відноситься до мінорних імуно-

дефіцитів, або малих імунних дисфункцій. Може бути 

тотальним і парціальним. Має варіабельний перебіг і 

гетерогенну клінічну картину, що включає інфекційні, 

алергічні, псевдоалергічні, автоімунні, імунозапаль-

ні, онкологічні та деякі додаткові прояви, у тому числі 

персистуючу фіброміалгію і синдром хронічної втоми 

[12, 13, 24]. Механізми розвитку клінічних проявів 

цього імунодефіциту добре систематизовані M.B. Pate 

зі співавт. (рис. 1). У даний час встановлено, що часто-

та цієї імунодефіцитної хвороби в загальній популяції 

становить один випадок на 30 осіб, однак може бути 

вищою серед пацієнтів з імунозалежною патологією, 

що звертаються по медичну допомогу до лікувально-

профілактичних закладів [29]. Хоча ця імунна дис-

функція була описана вперше ще в 1969 році V.A. Cain 

зі співавт. [10] та A.J. Ammann зі співавт. [7] незалежно 

одні від одних, лікарі країн Східної Європи досі дуже 

погано поінформовані з цієї проблеми. Тому раніше ми 

опублікували всебічний огляд наукових статей з про-

блеми клініки, діагностики й лікування ізольованого 

дефіциту IgE у людей [2]. Відповідна доповідь була ви-

кладена на VI Світовому конгресі з астми і хронічної 

обструктивної хвороби легень (Лондон, 2013) [15]. Ці 

кроки мали на меті звернути увагу медичної спільноти 

на необхідність раціональної діагностики й лікування 

цієї поширеної імунодефіцитної хвороби. Однак про-

тягом останніх років були накопичені нові дані, які 

розширюють сучасні уявлення щодо природи вибірко-

вого дефіциту IgE у людей, що спонукало нас до підго-

товки додаткової публікації з цієї проблеми.

По-перше, зазнали уточнення фундаментальні по-

гляди на біологічне призначення молекул IgE в орга-

нізмі людини. Згідно із загальновизнаною концепцією 

Джексона Коллінза, що описує й пояснює послідов-

ність синтезу імуноглобулінів різних класів під час 

гострої імунної відповіді, IgE є важливою складовою 

© «Актуальна інфектологія», 2017
© Видавець Заславський О.Ю., 2017

© «Actual Infectology», 2017
© Publisher Zaslavsky O.Yu., 2017

   Для кореспонденції: Мальцев Дмитро Валерійович, Інститут експериментальної і клінічної медицини, Національний медичний університет 
імені О.О. Богомольця, бул. Т. Шевченка, 13, м. Київ, 02000, Україна; e-mail: redact@i.ua
For correspondence: Dmytro Maltsev, Institute of Experimental and Clinical Medicine, Bogomolets National Medical University, T. Shevchenko 
boulevard, 13, Kyiv, Ukraine; e-mail: redact@i.ua

УДК 612.017.1:616-008]-07-085 DOI: 10.22141/2312-413x.5.1.2017.98768

Мальцев Д.В.1, Рибак І.Р.2, Горбенко В.Ю.3

1  Інститут експериментальної і клінічної медицини Національного медичного університету
імені О.О. Богомольця, м. Київ, Україна

2 Запорізька обласна клінічна лікарня, м. Запоріжжя, Україна
3 Київська клінічна лікарня № 4, м. Київ, Україна

Ізольований дефіцит IgE у людей:
update

Резюме. Ізольований дефіцит IgE — одна з найпоширеніших первинних імунодефіцитних хвороб лю-

дини, що зустрічається з частотою один випадок на 30 осіб загальної популяції. Генетичною основою 

імунодефіциту є поліморфізми 5923A/G і 7888C/T в гені AICDA В-лімфоцитів. Останнім часом прове-

дено кілька нових досліджень, які розширюють сучасні уявлення про природу ізольованого дефіциту IgE у 

людей. Кілька останніх епідеміологічних досліджень уточнили частоту імунодефіциту в різних когортах 

пацієнтів та підтвердили зв’язок імунологічного й клінічного фенотипів, включаючи рецидивні інфекції, 

автоімунітет та онкологію. Опис ряду клінічних випадків збагатили знання щодо гетерогенності клі-

нічної картини хвороби. Кілька досліджень присвячені вивченню ускладнень ізольованого дефіциту IgE, 

зокрема хронічного гастриту та пептичної виразки шлунка, асоційованих з H. pylori, атеросклерозу і 

пов’язаних із ним судинних катастроф. Результати порівняльного клінічного дослідження вказують на 

високу ефективність базисної імунотерапії за допомогою препаратів нормального імуноглобуліну людини 

для внутрішньом’язового й внутрішньовенного введення.
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ранньої, негайної фази імунного запалення, під час 

якої функціонує в тісному взаємозв’язку з молекулами 

IgМ. При цьому низькоафінні тканинні IgE завдяки ін-

дукції активації й дегрануляції тучних клітин слизових 

оболонок вхідних воріт інфекції й розвитку пов’язаної 

з цим локальної захисної ексудативної реакції критич-

но зменшують абсорбцію антигенів із вогнища первин-

ного афекту до кровотоку, а циркулюючі молекули IgE 

видаляють решти антигену, що проникли до мікроцир-

куляторного русла, до периферичних тканин, шляхом 

активації базофілів крові. Такий механізм обмежує вог-

нище запалення і запобігає генералізації інфекції [3].

Справді, сьогодні все більше публікацій присвячено 

вивченню біологічних функцій молекул IgE в організмі 

людини. Без сумніву, основним призначенням цього 

класу антитіл є індукція ексудативної запальної реак-

ції, яка важлива в захисті від багатьох інфекцій та ін-

вазій, однак незамінна — при кишкових нематодозах. 

Іншими антигензалежними функціями IgE є нейтралі-

зація антигенів і токсинів, опсонізація й участь у реак-

ціях антитілозалежної клітинно-опосередкованої ци-

тотоксичності, здебільшого — при тканинних формах 

гельмінтів, наприклад трихінельозі. До альтернатив-

них, або антигеннезалежних, функцій IgE відноситься 

регуляція секреторної активності й витривалості туч-

них клітин [14], експресії молекул на їх поверхні та вза-

ємодії з фібронектином міжклітинного матриксу [17].

При осмисленні критеріїв діагностики дефіциту IgE 

слід виходити з розуміння факту, що застосовувані нині 

методики імуноферментного аналізу для верифікації ді-

агнозу гуморальної імунної дисфункції дають передусім 

відносні, а не абсолютні результати [1]. Класичні кри-

терії діагностики ізольованого дефіциту IgE у людей за-

пропоновані J.J. Schoettler зі співавт. у 1989 році. Згідно 

з цими критеріями тотальний дефіцит IgE діагностують 

при зниженні сироваткової концентрації IgE до рівня 

10 МО/мл, а тотальний дефіцит — до 5 МО/мл і нижче 

[28]. Зазначені критерії ґрунтуються на діагностичних 

можливостях традиційних методик імуноферментного 

аналізу, що застосовуються в даний час в Україні найчас-

тіше. Крім того, у деяких діагностичних центрах доступні 

методики так званого високоточного імуноферментного 

аналізу, згідно з результатами якого діагноз дефіциту IgE 

констатують при зниженні сироваткової концентрації 

імуноглобуліну цього класу менше від 2 МО/мл. Нещо-

давно F. Famuyiwa, I. Rubinstein розробили спеціальну 

методику ультраcенситивного високоточного імуно-

ферментного аналізу, при застосуванні якої дефіцит IgE 

можна діагностувати при зниженні сироваткової кон-

центрації до 0,2 МО/мл, однак такі реактиви у даний час 

недоступні для широкої клінічної практики і застосову-

ються здебільшого з науковою метою [11].

Завдяки генетичним дослідженням S. Roa зі спів-

авт. стала відомою основна, хоча і не єдина причина 

первинного ізольованого дефіциту IgE у людей [27]. 

Як відомо, мутації в гені активаційно індукованої ци-

тидиндезамінази (activation-induced cytidine deaminase, 

AICDA) В-лімфоцитів зумовлюють розвиток так зва-

ного гіпер-IgM-синдрому 2-го типу, при якому пору-

шений процес переключення ізотипів антитіл під час 

імунної відповіді, який отримав назву рекомбінації кла-

сового переключення (class switch recombination, CSR). 

Відомі мутації AICDA, що лежать в основі гіпер-IgM-

синдрому, призводять до проксимального порушен-

ня рекомбінативних процесів, що зумовлює надмірну 

продукцію ініціального класу IgM і виражений дефіцит 

дистальних ізотипів IgD, IgG, IgA та IgE (рис. 2).

Завдяки методам конформаційного сенситивно-

го електрофорезу в гелі та ДНК-секвенуванню S. Roa 

зі співавт. встановили, що заміни нуклеотидів 5923A/G 

і 7888C/T в гені AICDA В-клітин зумовлюють подібне, 

однак дистальне порушення механізму переключення 

ізотипів антитіл, при якому уражена тільки продукція 

завершального ізотипу IgE за нормального вироблен-

• Зниження продукції ІЛ-4, ІЛ-13
• Підвищення співвідношення Th1/Th2
• Зменшення Th1-потенційованих захворювань
• Зниження T-reg супресії
• Автоімунітет і захворювання легень

Рисунок 1. Схема патогенезу ізольованого дефіциту IgE (за Pate M.B. зі співавт., 2010) [24]
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• Утворення імунних комплексів
• Підвищене утворення антиідіотипових антитіл
• Посилена активація Т-клітин
• Автоімунітет

•  Мінімізована можливість контролю над вірусами (HIV-1, HSV), 
паразитами (малярія) і бактеріями (бартонела тощо)

•  Зниження протипухлинної активності in vitro (підшлункова залоза)
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ня імуноглобулінів інших класів, що розташовують-

ся проксимальніше в ланцюгу послідовності синтезу 

імуноглобулінів різних класів під час імунної відпові-

ді [27]. Це є основою генетичної природи первинного 

ізольованого дефіциту IgE у людей, і в даний час ви-

значення обох причинних поліморфізмів гену AICDA 

доступне в Україні, що полегшує діагностику імуноде-

фіциту в клінічній практиці.

Останніми роками здійснено кілька нових епідеміо-

логічних досліджень з вивчення частоти ізольованого 

дефіциту IgE у людей. Так, S. McVicker, M.Y. Karim ви-

явили тотальний ізольований дефіцит IgE в 1,84 % ви-

падків серед 4013 пацієнтів з алергологічною клінікою, 

що проходили процедуру вимірювання сироваткової 

концентрації IgE для підтвердження атопічної приро-

ди алергічного ураження. Крім того, автори показали, 

що в деяких випадках аномально низька концентрація 

IgE в алергологічній практиці може вказувати на шир-

шу імунодефіцитну хворобу — загальний варіабельний 

імунодефіцит, що потребує подальшого проведення 

розгорнутих імунологічних досліджень [23]. Нарешті 

проведено національне епідеміологічне дослідження, 

присвячене вивченню частоти ізольованого дефіциту 

IgE серед пацієнтів з імунозалежною патологією, що 

звертаються по медичну допомогу до клінічного імуно-

лога і/або алерголога (n = 4476). У цілому ізольований 

дефіцит IgE в окресленій когорті пацієнтів зустрічав-

ся в 7 % випадків, причому тотальна форма хвороби 

(< 5 МО/мл) мала місце щонайменше в 3 %, а парці-

альна (< 10 МО/мл) — у 4 % випадків. Це були особи з 

рецидивними інфекційними синусо-пульмональними 

ураженнями (63 %), гастроінтестинальним синдромом 

(13 %), автоімунними проявами (10 %), алергічними 

реакціями (7 %) та синдромом хронічної втоми (7 %) 

[16]. Доповідь вітчизняних учених щодо результатів 

цієї роботи на VIII Світовому конгресі з імунопатоло-

гії, респіраторної алергії та астми (Дубай, ОАЕ, 2013) 

відзначена спеціальною нагородою журі, що вказує на 

високу зацікавленість наукових кіл проблемою ізольо-

ваного дефіциту IgE у людей [22].

Cρ Cδ Cγ3

ІФН-γ ТФР-β ІЛ-4

Cγ1 Cα1 Cα2Cγ2 Cγ4 Cε

Експресуються ще до 
початку імунної відповіді

Рисунок 2. Послідовність розташування генів константних ділянок імуноглобулінів різних класів 
і цитокінова регуляція переключення ізотопів антитіл під час імунної відповіді

A A A G T C C T T TA G A A A G T C C T T TN G A A A G T C C T T TG G

A A C C A A A A GT GA A C C A A A A GN GA A C C A A A A GC G

Homozygote A Heterozigote A/G

Heterozigote C/T Homozygote THomozygote C

(a)

(b)

Homozygote G

Рисунок 3. Аналіз послідовностей 2-го й 4-го регіону гена AICDA людини. Панелі демонструють послі-
довності нуклеотидів різних алелей, що відповідають поліморфізмам 5923A/G 3'-регіону (а) 2-го екзона 

й 7888C/T (b) 4-го екзона гена AICDA. Стрілки вказують на сайти поліморфізмів (за Roa S. зі співавт.)
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Відкритим донедавна залишалося питання щодо 

зв’язку ізольованого дефіциту IgE з клінічним феноти-

пом. У зв’язку з цим E. Magen зі співавт. провели велике 

популяційне дослідження за участю 18 487 осіб загальної 

популяції. За результатами цього дослідження, тоталь-

ний ізольований дефіцит IgE (< 2 kIU/L) зустрічався се-

ред 318 учасників, що становило 1,7 % випадків. Лише 

третину пацієнтів становили діти віком від 4 до 12 років 

(30,9 %), а інші 250 осіб (69,1 %) перебували в дорос-

лій віковій категорії. Продемонстровано тісний зв’язок 

фенотипу тотального ізольованого дефіциту IgE з брон-

хіальною астмою й гіперреактивністю бронхіального 

дерева в дітей, а також хронічним синуситом, середнім 

отитом, різноманітними автоімунними й онкологічни-

ми синдромами в обох вікових групах [20]. Результати 

цього великого добре спланованого епідеміологічного 

дослідження вказують на велику питому вагу цього іму-

нодефіциту серед дорослих, що не відповідає класичним 

уявленням про переважання первинних імунодефіцитів 

серед дітей, а також уточнює частоту тотального варіан-

та хвороби серед осіб загальної популяції та вказує на 

зв’язок із гетерогенною клінічною симптоматикою, яка 

може погіршити якість життя або навіть стати причи-

ною смерті пацієнтів. Ці дані змушують відповідальніше 

ставитися до проблеми своєчасної діагностики й ліку-

вання ізольованого дефіциту IgE у людей.

Розширилися уявлення щодо механізмів розвитку 

мікробіндукованих ускладнень у пацієнтів із дефіци-

том IgE. Нещодавно в контрольованому рандомізо-

ваному клінічному дослідженні за типом «випадок — 

конт роль» продемонстровано зв’язок ізольованого 

дефіциту IgE зі шлунковою диспепсією, гастритом і 

пептичною виразкою, асоційованими з інфекцією, ви-

кликаною мікроорганізмом H. рylori. Досліджувану 

групу становили 156 осіб з ізольованим дефіцитом IgE 

віком понад 12 років, що були відібрані рандомізова-

ним чином із великої когорти імуноскомпрометованих 

пацієнтів, які перебували під диспансерним спосте-

реженням. Контрольна група була представлена 3160 

особами загальної популяції. Інфекцію, викликану 

H. рylori, діагностували на підставі результатів дихаль-

ного тесту. Статистичний аналіз отриманої інформації 

для виявлення зв’язків здійснювали за допомогою роз-

рахунку критерію χ2 Пірсона й точного тесту Фішера. 

Хоча частота випадків шлункової диспепсії була одна-

ковою в обох групах спостереження, позитивні резуль-

тати тесту на H. рylori частіше зустрічалися саме серед 

пацієнтів з ізольованим дефіцитом IgE (74,4 проти 

31,1 %; р < 0,01). Потреба в проведенні діагностичної 

фібро езофагогастродуоденоскопії виникала вірогідно 

частіше серед імуноскомпрометованих пацієнтів (57,9 

проти 29,8 %; р < 0,05). У досліджуваній групі часті-

ше відзначалися випадки пептичної виразки шлунка 

порівняно з імунокомпетентними особами (63,2 про-

ти 15,9 %; р < 0,01). Гістопатологічні дослідження де-

монстрували виражене лімфоцитарне запалення сли-

зової оболонки, формування додаткових лімфоїдних 

фолікулів із вираженими гермінативними центрами, 

інфільтрацію шлункових залоз поліморфноядерними 

лейкоцитами. Крім того, серед пацієнтів із дефіцитом 

IgE частіше зустрічалися резистентні штами H. рylori, 

що вимагали проведення потрійної антибактеріальної 

терапії другого ряду (47,4 проти 11,7 %; р < 0,01). Авто-

ри дійшли висновку, що ізольований дефіцит IgE асо-

ційований з вищою частотою H. pylori-індукованих га-

стриту й пептичної виразки шлунка та резистентністю 

до рекомендованих антибактеріальних ліків. Припус-

кають, що в пацієнтів із дефіцитом IgE порушена за-

хисна ексудативна реакція в слизовій оболонці шлунка 

у відповідь на H. рylori, яка, хоча і зумовлює картину 

транзиторної шлункової диспепсії при інфікуванні, од-

нак не допускає проникнення мікроба в глиб слизової 

оболонки. У разі дефіциту IgE H. рylori легше здійснює 

інвазію в середину слизової оболонки, призводячи до 

активації клітинної імунної відповіді in situ, а значить, 

лімфоцитарної та нейтрофільної інфільтрації та де-

струкції шлункової слизової оболонки з формуванням 

картини гастриту й пептичної виразки [19]. Раніше по-

відомляли про зв’язок ізольованого дефіциту IgE з га-

строезофагеальною рефлюксною хворобою [13].

Розширилися також уявлення щодо додаткових, 

неінфекційних проявів цього імунодефіциту. У ран-

домізованому контрольованому клінічному дослі-

дженні за участю 103 пацієнтів досліджуваної і 1030 

осіб контрольної групи вивчали зв’язок ізольованого 

дефіциту IgE з атеросклерозом і пов’язаними з ним 

ускладненнями. Показано, що в пацієнтів з ізольова-

ним дефіцитом IgE частіше розвиваються артеріальна 

гіпертензія (34 (37,7 %) проти 187 (18,2 %); p < 0,001), 

ішемічна хвороба серця (26 (25,2 %) проти 87 (8,4 %); 

p < 0,001), каротидний стеноз (5 (4,9 %) проти 7 (0,7 %); 

p = 0,003), цереброваскулярна хвороба (3 (2,9 %) про-

ти 5 (0,5 %); p = 0,029) і периферична васкулярна хво-

роба (4 (3,9 %) проти 9 (0,9 %); p = 0,024). Результати 

цього клінічного дослідження вказують на те, що де-

фіцит IgE, найбільш ймовірно, є незалежним чинни-

ком ризику розвитку атеросклерозу та пов’язаних із 

ним кардіо- і цереброваскулярних ускладнень, впли-

ваючи на захворюваність і смертність пацієнтів третьої 

вікової групи. Автори припускають, що молекули IgE 

завдяки індукції захисної ексудативної реакції сприя-

ють своєчасному видаленню антигенів зі стінки судин, 

запобігаючи пришвидшеному росту атеросклеротич-

них бляшок. Навпаки, дефіцит IgE спричиняє пере-

вантаження бляшок антигенами, які циркулюють у 

крові, що зумовлює швидкий ріст атеросклеротичних 

уражень з індукцією їх нестабільності у зв’язку з роз-

витком місцевої клітинної запальної реакції в середині 

бляшки [18]. Крім того, результати нещодавніх епіде-

міологічних досліджень також указують на асоціацію 

ускладненого атеросклерозу артерій з іншою мінорною 

імунодефіцитною хворобою — первинним дефіцитом 

манозозв’язуючого білка, що уразив нині 5–10 % люд-

ської популяції [32].

Завдяки повідомленням про клінічні випадки по-

повнилися знання щодо гетерогенності клінічної кар-

тини ізольованого дефіциту IgE у людей. Так, N. Riyaz 

зі співавт. описали розвиток у 27-річного пацієнта з 
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ізольованим дефіцитом IgE автоімунних синдромів цу-

крового діабету 1-го типу та мікроспоричного коліту, 

імунозапального ураження шкіри pyoderma gangrenosum 

та ідіопатичного гіпереозинофільного синдрому без 

суттєвих проявів інфекційних уражень як на момент 

надходження до стаціонару, так і протягом анамнезу 

життя [26]. Також повідомляли про білатеральний ін-

терстиційний пневмоніт EBV-етіології в немовляти з 

миттєвою відповіддю на в/в імуноглобулін (рис. 4) та 

розсіяний склероз і лейоміому матки як ускладнення 

хронічної активної EBV-інфекції в дорослих з ізольо-

ваним дефіцитом IgE [2]. Крім того, повідомляли про 

кілька випадків тяжких герпесвірусних нейроінфекцій 

у пацієнтів із вибірковим дефіцитом IgE [21].

Проведено ряд невеликих контрольованих клініч-

них досліджень, присвячених вивченню клінічного фе-

нотипу імунодефіциту. Так, в одному контрольованому 

клінічному випробуванні продемонстровано зв’язок 

між парціальним і тотальним дефіцитом IgE і хроніч-

ним рефрактерним риносинуситом у людей [6]. В іншо-

му контрольованому клінічному дослідженні показано 

часту асоціацію ізольованого дефіциту IgE з автоімун-

ними демієлінізуючими хворобами периферичної нер-

вової системи, включаючи синдром Гійєна — Барре й 

хронічну запальну демієлінізуючу полінейропатію, що 

дає додаткове пояснення високої ефективності імуно-

глобулінотерапії в таких випадках [4]. Раніше про по-

дібну асоціацію повідомляли при іншому мінорному 

гуморальному імунодефіциті — ізольованому дефіциті 

субкласів IgG [9]. В іншому контрольованому клініч-

ному дослідженні виявлено асоціацію ізольованого 

дефіциту IgE з рефрактерною тригемінальною неврал-

гією, пов’язаною з реактивованими герпесвірусними 

інфекціями, включаючи викликані VZV, EBV і HHV-7 

[5]. Ці дані дозволяють подивитися під іншим кутом на 

результати нещодавніх досліджень, які визначали клі-

нічну ефективність в/в імуноглобулінотерапії при реф-

рактерних больових синдромах у людей [30]. Крім того, 

обговорено причинну роль дефіциту IgE у формуванні 

так званого холодного запалення в додаткових пазухах 

носа — феномену, який часто реєструється при про-

веденні магнітно-резонансного дослідження голови й 

нерідко викликає великі діагностичні труднощі в клі-

ніцистів [5]. Уперше про схильність до формування хо-

лодного запалення при ізольованому дефіциті IgE че-

рез брак ексудативної реакції повідомили S.H. Polmar 

зі співавт. у 1972 році [25].

Як відомо, для лікування ізольованого дефіциту IgE 

запропоновано препарати нормального імуноглобуліну 

людини для внутрішньом’язового [12] і внутрішньовен-

ного введення [13]. У разі переважання бактеріальних 

інфекцій у клінічній картині імунодефіциту апробо-

вано профілактичну антибіотикотерапію. Нещодавно 

опубліковані результати порівняльного контрольова-

ного клінічного дослідження з вивчення ефективності 

двох доступних стратегій базисної імунотерапії клініч-

но маніфестного ізольованого дефіциту IgE. У цьому 

дослідженні брали участь 82 імуноскомпрометовані 

дорослі пацієнти віком від 16 до 61 року, причому 33 

із них — тотальний дефіцит IgE (< 5 МО/мл), а в 49 — 

парціальна форма хвороби (< 10 МО/мл). Спочатку як 

базисну імунотерапію призначали препарат 10% нор-

мального імуноглобуліну людини в дозі 0,3–0,4 мл/кг 

маси тіла болюсно кожні 3–4 тижні протягом 2–3 мі-

сяців поспіль, а в подальшому у пацієнтів, які не відпо-

віли належним чином на стартову внутрішньом’язову 

імунотерапію, застосовували препарат 5% нормально-

го імуноглобуліну людини для внутрішньовенного вве-

дення в дозі 200–400 мг/кг маси тіла 1 раз на 3–4 тижні 

ще протягом 1–3 місяців як другий ряд терапії. При 

цьому досягти усунення клінічних проявів імунодефі-

циту вдалося у 87 % випадків. Крім того, імунотерапія 

спричинила посилення ендогенної продукції молекул 

IgE — від 3,05 ± 1,21 МО/мл до 12,5 ± 1,86 МО/мл при 

тотальному дефіциті (р < 0,01) та від 7,23 ± 1,37 МО/мл 

до 15,66 ± 1,66 МО/мл при парціальній формі хвороби 

[31]. Таким чином, досягнуто не лише сурогатне замі-

щення, але й реалізовано імуномодулюючий ефект, що 

забезпечив потенціювання порушеної ланки імунітету. 

Раніше імуномодулюючий ефект препаратів імуногло-

буліну при іншій імунодефіцитній хворобі — загально-

му варіабельному імунодефіциті — продемонстрували 

Рисунок 4. Рентгенограма органів грудної клітки в прямій проекції пацієнта з тотальним дефіцитом IgE 
і двобічним інтерстиційним пневмонітом EBV-етіології до лікування (зліва) і після нього (справа)

(власне спостереження) [2]
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J. Bayry зі співавт., пояснивши отримані збільшення 

розмірів гермінативних центрів лімфатичних вузлів і 

посилення ендогенного антитілогенезу під впливом 

імунотерапії феноменом модуляції В-лімфоцитів через 

їх Fc-рецептори константними ділянками екзогенних 

молекул IgG препарату [8]. Подібно до цього автори 

даного порівняльного дослідження пояснили досяг-

нутий імуномодулюючий ефект застосовуваної ступін-

частої імунотерапії стимулюючим впливом введених 

молекул IgG препаратів на Fc-рецептори В-клітин, ко-

мітованих до продукції IgE, які до цього моменту, най-

більш імовірно, не отримували належних активаційних 

сигналів [31].

Таким чином, протягом останніх років суттєво до-

повнилися знання щодо епідеміології, клінічної карти-

ни, ускладнень, критеріїв діагностики та раціональних 

підходів до лікування ізольованого дефіциту IgE у лю-

дей, про що мають бути ґрунтовно поінформовані ліка-

рі різних спеціальностей.

Ізольований дефіцит IgE — дуже поширена в попу-

ляції первинна імунодефіцитна хвороба, яка має стати 

рутинною практикою клінічного імунолога. За часто-

тою її випереджає лише вибірковий дефіцит IgD, що 

уразив щонайменше 6–8 % людей сучасної популяції. 

Відомі й зворотні феномени — так звані гіпер-IgE- та 

гіпер-IgD-синдроми, вивчення яких дозволило краще 

зрозуміти важливе біологічне призначення молекул IgE 

та IgD в організмі людини. Клінічна картина ізольова-

ного дефіциту IgE зумовлена браком біологічних функ-

цій цього класу імуноглобулінів і включає різнорідні 

синдроми, які формуються в різні періоди онтогенезу й 

поєднуються між собою у варіабельній манері. Йдеться 

про інфекційні, алергічні, псевдоалергічні, автоімунні, 

імунозапальні, онкологічні та деякі додаткові прояви, 

що можуть погіршити якість життя або навіть зумовити 

передчасну смерть пацієнта [29]. Характеризуючись ви-

сокою частотою й гетерогенною клінічною картиною, 

ізольований дефіцит IgE несприятливо впливає на стан 

здоров’я сучасної людини, зумовлюючи великі прямі й 

непрямі затрати суспільства і держави, пов’язані з іму-

нозалежною патологією. Тільки вдумливе, прискіпливе 

ставлення до проблеми своєчасної діагностики й раці-

онального лікування цієї імунодефіцитної хвороби до-

зволить досягнути істотного прогресу в подоланні її ви-

ражених негативних наслідків.

Конфлікт інтересів. Не заявлений.
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Изолированный дефицит IgE у людей: update
Резюме. Изолированный дефицит IgE — одна из самых рас-

пространенных первичных иммунодефицитных болезней 

человека, которая встречается с частотой один случай на 30 

человек в общей популяции. Генетической основой имму-

нодефицита являются полиморфизмы 5923A/G и 7888C/T в 

гене AICDA В-лимфоцитов. В последнее время проведено не-

сколько новых исследований, которые расширяют современ-

ные представления о природе изолированного дефицита IgE 

у людей. Несколько последних эпидемиологических исследо-

ваний уточнили частоту иммунодефицита в различных когор-

тах пациентов и подтвердили связь иммунологического и кли-

нического фенотипов, включая рецидивирующие инфекции, 

аутоиммунитет и онкологию. Описание ряда клинических 

случаев обогатило знания о гетерогенности клинической кар-

тины болезни. Несколько исследований посвящены изуче-

нию осложнений изолированного дефицита IgE, в частности 

хронического гастрита и язвенной болезни желудка, ассоци-

ированных с H. pylori, атеросклероза и сосудистых катастроф. 

Результаты сравнительного клинического исследования ука-

зывают на высокую эффективность базисной иммунотерапии 

с помощью препаратов нормального иммуноглобулина чело-

века для внутримышечного и внутривенного введения.

Ключевые слова: изолированный дефицит IgE; иммуноди-

агностика; иммунотерапия
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Isolated deficiency of IgE in humans: update
Abstract. Isolated deficiency IgE is one of the most common pri-

mary immunodeficiency diseases in human with prevalence of 1 case 

per 30 people of total population. Genetic basis of this immunode-

ficiency are polymorphisms of 5923A/G and 7888C/T in AICDA 

gene of B-lymphocytes. Recently several new studies have been 

conducted that expand the current understanding of the nature of 

an isolated IgE deficiency in human. Several recent epidemiological 

studies specified immunodeficiency frequency in different cohorts of 

patients and confirmed the relationship of immunological and clini-

cal phenotypes, including recurrent infections, autoimmunity and 

oncology. The results of a number of clinical cases have expanded 

the knowledge of the heterogeneity of clinical symptoms of the di-

sease. Several studies investigated the complications of an isolated 

deficiency IgE, including chronic gastritis and peptic stomach ulcer 

associated with H. pylori, and atherosclerosis and related vascular 

accidents. The results of comparative clinical studies demonstrate 

high efficiency of base immunotherapy with normal human immu-

noglobulin preparations for the intramuscular and intravenous usage.

Keywords: isolated IgE deficiency; immunodiagnostic; immuno-

therapy
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