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Вступ

Первинні імунодефіцити (ПІД) є вродженими
розладами розвитку та дозрівання імунної

системи, що призводить до повторних інфекцій, які
мають хронічний перебіг і потребують пожиттєвого
медичного супроводу. Поліпшення діагностики та ліку&
вання первинних імунодефіцитів сприяє збільшенню
кількості пацієнтів, які виживають і досягають доросло&
го віку. Це висуває завдання підвищення якості їх
життя, оскільки метою лікування є не тільки запобіган&
ня повторним інфекційним епізодам, але й мінімізація
обмежень, зумовлених хворобою, інтеграція в суспіль&
ство, отримання професії. 

Сьогодні визнано, що вплив захворювання на орга&
нізм і особистість не може бути оцінений лише вико&
ристанням об'єктивних критеріїв (оцінка статусу ліка&
рем) [1, 2, 3]. Якість життя та її зміни під впливом
лікування оцінюються при багатьох хронічних захворю&
ваннях [1, 2, 3, 4, 6, 7], але таких досліджень у пацієнтів
із ПІД недостатньо [5, 8]. Ця робота висвітлює перший
вітчизняний досвід щодо оцінки якості життя в
пацієнтів із ПІД.

Мета роботи — вивчити якість життя в пацієнтів із
ПІД і фактори, що на неї впливають, оцінити вплив
наявності ПІД на фізичне, психологічне і соціальне
функціонування хворого шляхом застосування питаль&
ника з оцінки якості життя.

Матеріали та методи дослідження
До участі в дослідженні запрошені 52 пацієнти 

зі встановленим діагнозом ПІД віком 8–18 років (серед&
ній вік — 12,4±3,3 року), які спостерігалися в Київсько&
му міському дитячому центрі клінічної імунології. Спів&
відношення хлопчиків і дівчат — 34:18. Характеристика
хворих за нозологічними формами: спадкова гіпогамма&
глобулінемія — 14, загальний варіабельний імунодефі&

цит — 9, селективний дефіцит імуноглобуліну А — 
6, дефіцит субкласів імуноглобуліну G — 5, хронічна гра&
нулематозна хвороба — 3, дефіцит адгезії лейкоцитів — 
1, синдром Швахмана—Даймонда — 1, дефіцит фагоци&
тозу недиференційований — 1, синдром гіперімуногло&
булінемії Е — 4, синдром Віскотта—Олдрича — 4, хроніч&
ний шкірно&слизовий кандидоз — 3, синдром періодич&
ної лихоманки — 1. Діагнози встановлено згідно з крите&
ріями діагностики первинних імунодефіцитів Євро&
пейського товариства первинних імунодефіцитів (ESID)
перегляду 2011 р. Вік встановлення діагнозу коливався
від 2,5 до 17 років (середній — 8,04±3,4 року).

До групи порівняння запрошені до участі в дослі&
дженні 76 практично здорових дітей віком 8–18 років
(середній вік — 12,25±2,1 року) без хронічних захворю&
вань. Співвідношення хлопчиків і дівчат — 40:36.

Для оцінки якості життя використовувався сертифі&
кований дитячий питальник якості життя —
PedsQLtm4.0 Generic Core Scale. У питальнику 23 крите&
рії оцінки якості життя були поділені на 4 категорії, в
яких оцінювались фізичний, емоційний, соціальний стан
та функціонування дитини в школі. Відповіді на запи&
тання щодо проблем із тим чи іншим видом діяльності
категоризовані на 5 ступенів: «ніколи», «майже ніколи»,
«іноді», «часто», «практично завжди». Чим нижчий
сумарний показник питальника, тим вищий показник
якості життя.

Для статистичної обробки отриманих результатів
застосовувались кореляційно&регресійний аналіз, розра&
хунок середніх величин, для оцінки достовірності роз&
біжностей використовувався t&критерій Стьюдента.

Результати дослідження та їх обговорення
Результати аналізу анкетування пацієнтів із первин&

ними імунодефіцитами порівняно зі здоровими дітьми
наведено в таблиці 1.
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Таблиця 1
Якість життя в пацієнтів із первинним імунодефіцитом і здорових дітей
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З таблиці 1 видно, що як сумарний показник якості
життя, так і показники у всіх категоріях суттєво відріз&
нялися в пацієнтів із первинним імунодефіцитом порів&
няно зі здоровими дітьми в бік збільшення кількості
балів, тобто гіршої якості життя.

Цікаво, що в групі пацієнтів із ПІД хлопчики загалом
мали гірші показники якості життя, ніж дівчатка, прак&
тично за всіма категоріями (рис. 1). Відмінності були
суттєвими для всіх показників (р 0,01 для сумарного
показника і р 0,05 для всіх показників по категоріях).

Водночас, при аналізі розподілу балів показників яко&
сті життя за статтю у групі здорових дітей видно, що вони
практично не відрізнялися у хлопчиків і дівчат (рис. 2).

У деяких дослідженнях були показані гірші показни&
ків якості життя в пацієнтів старшого віку (а відповідно,
з більшою тривалістю захворювання) [5]. У нашому
дослідженні при кореляційному аналізі впливу віку на
показники якості життя загалом не виявлено зв'язку.

Показники якості життя при різних нозологічних
формах ПІД наведено на рис. 3.

Таким чином, найгірший сумарний показник якості
життя спостерігався в пацієнтів із хронічною гранулема&
тозною хворобою, хронічним шкірно&слизовим кандидо&
зом і синдромом гіперімуноглобулінемії Е. Водночас,
показники якості життя були кращими в пацієнтів із
дефіцитами антитілоутворення (спадкова гіпогаммагло&
булінемія, загальний варіабельний імунодефіцит, дефі&
цит субкласів імуноглобуліну G, селективний дефіцит
імуноглобуліну А) і мало відрізнялись між різними
нозологічними формами.

Краща якість життя в пацієнтів із дефіцитами антиті&
лоутворення, ймовірно, зумовлена наявністю регулярної
стандартизованої замісної терапії при дефіцитах антиті&
лоутворення.

Основними методами терапії первинних імунодефі&
цитів була замісна терапія внутрішньовенним імуногло&
буліном при дефіцитах антитілоутворення, протимі&
кробна терапія і профілактика при інших групах імуно&
дефіцитів.

Для з'ясування впливу отримуваної терапії на якість
життя пацієнтів проаналізовано наявність регулярного
лікування (табл. 2) і прихильність до лікування (рис. 4).

Отже, при імунодефіцитах, які не отримували регу&
лярного лікування, спостерігалися гірші показники яко&
сті життя, насамперед щодо фізичної активності. Причи&
нами неотримання терапії були: низька прихильність до
лікування (37%), відсутність фінансового забезпечення
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Рис. 1. Показники якості життя за статтю в пацієнтів із
пацієнтів із первинним імунодефіцитом
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Рис. 2. Показники якості життя за статтю у здорових дітей
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Рис. 3. Загальний показник якості жи ття при різних
нозологічних формах первинного імунодефіциту

Таблиця 2 
Показники якості життя залежно від наявності регулярної терапії
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лікуванням (33%), відсутність показів до регулярної
терапії (30%).

Серед пацієнтів, які мали низьку прихильність до
лікування, практично всі показники якості життя були
значно гіршими порівняно з тими, що мали гарну при&
хильність до лікування (р 0,01 для сумарного показника
і показника фізичної активності, р 0,05 для емоційного
стану та соціальної активності), рис. 4. Під низькою при&

хильністю до лікування малися на увазі як повна відмо&
ва від лікування, так і недотримання режиму або дозу&
вання, пропуски в отриманні лікування.

Отже, як видно з рис. 4, прихильність до лікування
суттєво впливала на якість життя пацієнтів. Порушення
прихильності насамперед стосувалося антибіотико& 
і протигрибкової профілактики (80%), яка була основ&
ним методом лікування тих ПІД, при яких саме й відмі&
чалися найгірші показники якості життя (рис. 3), але
спостерігалося і щодо замісної терапії внутрішньовен&
ним імуноглобуліном (20%). 

Для дефіцитів антитілоутворення виявлялася зворот&
на кореляція слабкої сили між наявністю замісної терапії
та сумарним показником якості життя (r=&0,22, р 0,05)
і зворотна середня кореляція між сумарним показником
якості життя і тривалістю безперервної замісної терапії
(r=&0,45, р 0,05).

Таким чином, прихильність до лікування і безперер&
вність терапії є факторами, які найбільше впливають на
якість життя в пацієнтів із первинним імунодефіцитом.
Перспективним з цього приводу є вивчення змін параме&
трів якості життя під впливом лікування, що дасть змогу
підвищити його ефективність.

Висновки
Наявність ПІД негативно впливає на якість життя

пацієнтів і обмежує їх фізичні можливості та умови існу&
вання в суспільстві.

Найгірші показники якості життя спостерігаються в
пацієнтів із дефіцитами системи фагоцитозу і хронічним
шкірнослизовим кандидозом.

На якість життя пацієнтів із ПІД найбільшою мірою
впливають отримуване лікування, його регулярність 
і безперервність, а також прихильність до лікування.

При імунодефіцитах, які не отримують регулярного
лікування, найбільше страждає домен фізичної активності.

Формування прихильності до лікування — резерв
поліпшення якості життя пацієнтів і адаптації до нор&
мального життя.

0 

10 

20 

30 

40 

гарна прихильність до 
лікування 

низька прихильність до 
лікування 

Рис. 4. Якість життя і прихильність до лікування в пацієнтів із
первинним імунодефіцитом


