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Проведений аналіз структури первинних імунодефіцитів у
дітей Тернопільської області. Наведені дані про недостатнє
виявлення цього захворювання. Окреслено критерії, які
повинні насторожувати сімейного лікаря для покращення
діагностики первинних імунодефіцитів в Україні.
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Первинні імунодефіцити (ПІД) включають велику групу
вроджених захворювань імунної системи [1]. Завдяки

розвитку генетичних досліджень, кількість розпізнаних ПІД
значно виросла за останні 20 років [2]. На сьогодні відомо
щонайменше 176 спадкових захворювань із ураженням імун1
ної системи. В оновленій у 2013 році класифікації ПІД [3]
виділяють 9 груп захворювань, серед яких найчастіше вияв1
ляють ПІД з порушенням антитілоутворення, комбіновані
імунодефіцити, імунодефіцити з дефіцитом комплементу та
порушеннями фагоцитозу.

Поширеність ПІД у країнах Західної Європи та Сполуче1
них Штатах Америки становить 10 на 100 тис. населення. Вва1
жають, що близько 6 млн людей у світі мають ПІД, тоді як ли1
ше від 27 до 60 тис. є ідентифікованими на сьогодні [4]. Про1
ведені дослідження встановили, що потенційно 1 із 1200 меш1
канців може мати ПІД. І якщо раніше ПІД вважали рідкісни1
ми захворюваннями, то в останні роки завдяки сучасним ме1
тодам діагностики виявляють все більше підтверджень їхньо1
го значного поширення. Основна проблема, яка на сьогодні
існує в багатьох країнах світу, – пізня та низька діагностика
ПІД. Так, у Європі, за максимальними оцінками, число ПІД
може становити 638 тис. випадків, тоді як зареєстрованих є
20 тис.; в Африці з прогнозованих більше 900 тис. зареєстро1
вано лише 1016 випадків. В Україні за реєстром 2012 року
число діагностованих ПІД становить 1680 випадків [5]. І хоча
за останні 10 років діагностика ПІД в Україні зросла втричі,
велика частка захворювань залишається ще невиявленою.

Питання діагностики ПІД добре відомі лікарям1імуноло1
гам, проте для лікарів первинної ланки вони – «terra incogni1
ta». Офіційна статистика ПІД не є достовірною, оскільки не1
має достатньої настороженості лікарів первинної ланки ме1
дичної допомоги щодо них (їх часто вважають вторинними
імунодефіцитами); медичні заклади не мають можливості за1
безпечити достатній рівень імунологічної діагностики (ос1
танню здійснюють за кошти батьків); відсутній чіткий облік
даної патології; рання маніфестація та в більшості випадків
несприятливі наслідки захворювання не дають змоги кон1
статувати правильний діагноз прижиттєво.

Мета дослідження: визначити поширеність та структуру
ПІД у мешканців Тернопільської області та виявити основні
проблемні ділянки діагностики ПІД у дітей у практиці
сімейного лікаря.

МАТЕРІАЛИ ТА МЕТОДИ

Проведено аналіз реєстрації ПІД у дитячого населення
Тернопільської області за даними обласного дитячого імуно1
лога. На початок 2014 року зареєстровано 9 випадків ПІД в
області, що становить 0,37 на 10 000 дитячого населення та

менше 1 випадку на 100 тис. всіх мешканців області.
Співвідношення хлопчиків та дівчаток – 1,7:1. Вік дітей – від
1 до 18 років. 

РЕЗУЛЬТАТИ ДОСЛІДЖЕННЯ 
ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ

Структура виявлених ПІД представлена в таблиці.
Звертає на себе увагу сама структура виявлених ПІД. Так,

більшість з них (66,7%) належать до комбінованих Т1 і В1
клітинних імунодефіцитів (синдром Ніймегена, синдром
Луї1Бар, синдром Ді1Джорджі, синдром Джоба), які мають
певні фенотипічні особливості. X1зчеплений лімфопроліфе1
ративний синдром належить до захворювань, пов’язаних з де1
фектами імунної регуляції, а синдром дефіциту адгезії лейко1
цитів І типу – до дефектів фагоцитозу. І лише діагностований
один випадок імунодефіциту з переважною недостатністю
антитіл (хвороба Брутона), що суперечить загальній статис1
тиці виявлення ПІД, позаяк порушення антитілоутворення
складають 50–60% усіх ПІД [1, 5]. Отримані дані свідчать про
низьку діагностику саме таких порушень.

Проведений аналіз виявлених ПІД засвідчив, що всі вони
були діагностовані не лікарями першого контакту, а вже на
етапі стаціонару, у більшості випадків на третьому рівні надан1
ня медичної допомоги. Проте ретельно зібраний анамнез дав би
змогу запідозрити більшість з них ще на амбулаторному етапі.

Діагностика ПІД починається з первинної ланки та ґрун1
тується на клінічних проявах, аналізі історії хвороби та жит1
тя пацієнта, у тому числі генетичного анамнезу. У більшості
випадків в основі лежить кількість та перебіг інфекційних
захворювань у дитини. 

На гострі респіраторні захворювання хворіє кожна дити1
на. І це є найбільш поширена патологія, з якою звертаються
до сімейного лікаря. Для лікаря первинної ланки важливо
знати ті прояви, при яких він може запідозрити порушення в
імунній системі дитини та направити її на консультацію до
дитячого імунолога. При нормальному функціонуванні
імунної системи у дитини:

– може бути до 8 епізодів гострих респіраторних захво1
рювань протягом року;

– може мати місце зростання їхньої кількості при вступі
дитини до школи чи до дошкільного закладу;

– має місце типовий перебіг респіраторних захворювань;
– в період між захворюваннями дитина здорова.
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Ще 20 років тому експертами Європи та США визначе1
но 10 насторожуючих ознак, що насторожують, для лікарів
першого контакту, батьків чи опікунів дитини для ймовірної
діагностики ПІД [6]:

1. Чотири чи більше отитів протягом року.
2. Два і більше синуситів протягом року.
3. Два чи більше випадки пневмоній протягом року.
4. Повторні глибокі абсцеси шкіри або внутрішніх ор1

ганів.
5. Необхідність тривалого застосування антибіотиків

(2 міс чи більше) під час лікування інфекцій.
6. Необхідність внутрішньовенного введення антибіот1

иків для лікування інфекцій.
7. Не менше двох епізодів інвазивних інфекцій (менінгіт,

остеомієліт, флегмона, сепсис).
8. Відставання в масі тіла та в зрості.
9. Персистивний кандидозний стоматит або грибкове

ураження шкіри.
10. Ускладнений генетичний анамнез з ПІД.
За наявності двох та більше ознак дитина потребує на1

правлення до дитячого імунолога.
На сьогодні дані критерії для скринінгової діагностики

ПІД не заперечуються, але низка експертів пропонують їх
розширити [6, 7]. Дослідження останніх років встановили,
що ПІД можуть проявлятися і спорадичними інфекціями.
За рекомендаціями МОЗ України [5], показаннями для
обов’язкового консультування у дитячого клінічного іму1
нолога окрім зазначеного вище є діти з мікроцефалією, те1
леангіектазією, затяжним кашлем, хронічною діареєю з
синдромом мальабсорбції, з реакціями та ускладненнями
на щеплення. Польське товариство ПІД виділяє й інші оз1
наки, які можуть свідчити про наявність ПІД у дитини [8]:
пізнє прорізування молочних зубів, пізнє відпадання пупо1

вини, цитопенічні стани (тривала, стійка анемія, особливо
гемолітична; лейкопенія, тромбоцитопенія), тяжкі за1
пальні захворювання шкіри, запальні захворювання ясен
чи афти, труднощі в лікуванні обструктивних захворювань
легень, бронхоектази, нетипові автоімунні хвороби і/чи
лімфопроліферативні захворювання, абсцеси лімфатичних
вузлів, мигдаликів; альбінізм, порушення росту волосся;
дизморфії, особливо обличчя; тривале загоєння ран,
лімфаденопатія; васкуліти. Необхідно звертати увагу на
стан розвитку лімфоїдної системи у дітей. Відсутність ми1
гдаликів та лімфатичних вузлів також повинні насторожи1
ти лікаря.

Наявність автоімунних та автозапальних проявів, цито1
пенічних станів, онкогематологічних захворювань у дитини та
в родині також потребують виключення наявності ПІД [7, 8]. 

ВИСНОВКИ

Таким чином, діагностика ПІД у дітей Тернопільської
області є недостатньою. 

Лікарі першого контакту мало обізнані з цією пато1
логією. Для покращення діагностики ПІД сімейним лікарям
необхідно знати 10 ознак, що насторожують (ймовірних),
ПІД, при наявності яких направляти пацієнтів на консуль1
тацію до дитячого імунолога. Діти з рецидивними бак1
теріальними інфекціями, персистивною молочницею рото1
вої порожнини, генералізованим кандидозом, хронічною
діареєю та синдромом мальабсорбції, частими рецидивами
герпетичної інфекції, афтозним стоматитом з тривалим пе1
ребігом, побічними реакціями на вакцинацію, рецидивними
вірусними інфекціями верхніх дихальних шляхів, станами,
що поєднані з гематологічними змінами, а також при наяв1
ності первинного імунодефіциту в сім’ї, також потребують
направлення до дитячого імунолога.

Первичные иммунодефициты 
в практике семейного врача
О.Р. Боярчук, М.И. Кинаш, Т.В. Гариян

Проведен анализ структуры первичных иммунодефицитов у детей
Тернопольской области. Приведены данные о недостаточном вы1
явлении этого заболевания. Выделены критерии, которые должны
настораживать семейного врача для улучшения диагностики пер1
вичных иммунодефицитов в Украине.
Ключевые слова: первичные иммунодефициты, дети.

Primary Immunodeficiencies 
In The Practice Of Family Doctors
O.R. Boyarchuck, M.I. Kinash, T.V. Harian 

The frequency and structure of primary immunodeficiency in Ternopil
region residents was determined. The diagnostics of primary immunod1
eficiency require more careful approach. The warning signs of primary
immunodeficiency in the family doctor practice were outlined, that can
improve diagnostics of primary immunodeficiencies in Ukraine.
Key words: primary immunodeficiencies, children.
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