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Повторные и затяжные гнойные 
заболевания, вызываемые 

стрептококками, пневмококками и 
гемофильной палочкой.

Наличие в анамнезе отитов, синуситов, 
повторных пневмоний, гнойных 

конъюнктивитов, требующих курса АБ 
терапии.

Диарейные болезни или расстройства, 
связанные с лямблиозом.

Умеренное отставание в росте.

Для детей с вероятно 
сниженным иммунным ответом 

или иммунологической 
несостоятельностью по типу 

первичных иммунодефицитных 
состояний В-клеточной системы 

характерно:



Для детей с возможными первичными 
иммунодефицитами Т-клеточной системы 

характерно:

Повторные затяжные 
инфекции, вызываемые 

вирусами, грибковые 
осложнения и заболевания, 

инвазии простейшими, 
упорные гельминтозы.

Тяжелые осложнения на 
иммунизацию живыми 

вирусными вакцинами или 
вакциной BCG.

Частые диарейные
расстройства.

Истощение, отставание в росте 
и развитии.

Концентрация опухолевых 
заболеваний в семье.



Первичные фагоцитарные 
расстройства

Повторные кожные 
инфекции и грибковые 

поражения кожи.

Чаще всего поражают 
стафилококк, 

псевдомонас, кишечная 
палочка, грибы –

аспергиллиум.

Гнойные артриты и 
остеомиетлиты.Абсцессы ПЖК, легких.



Для недостаточности комплемента характерно:

Повторные бактериальные 
инфекции, вызванные 

пиогенными возбудителями 
типа пневмококка или 
гемофильной палочки.

Необычная чувствительность 
и частота гонококковой и 

менингококковой инфекции.

Повторные тяжелые 
заболевания дыхательных 

путей и кожи.

Концентрация в семье 
случаев СКВ.

Концентрация в семье 
ревматоидного артрита, 

гломерулонефритов.











Синдром Ди-Джорджи

Широко расставленные глаза, низко расположенные уши, укороченная нижняя губа. 
Развивается в связи с гипоплазией вилочковой железы и тяжелой иммунологической 
недостаточности с отсутствием как клеточного, так и гуморального звена иммунитета. 
Характеризуется тяжелыми бактериальными, вирусными и грибковыми поражениями. 
Возможен вариант изолированной Т-клеточной недостаточности.



Синдром Оменна





Типичные проявления при гипоиммуноглобулинемии

Гипоиммуноглобулинемия с увеличением синтеза IgM. Клиника может быть схожа с 
гипогаммаглобулинемией, но при этом часто наблюдаются лимфоаденопатия и 
нейтропения.





Дисиммуноглобулинемии G



Ассоциированные иммунодефициты

• Синдром Вискотта-Олдрича

• Атаксия-телеангиоэктазия





Синдром Висколтта-Олдрича



Атаксия-телеангиоэктазия (синдром Луи-Бар)





Наследственная патология системы 
комплемента и риск отдельных заболеваний у 
детей

Дефектный белок Ассоциированные болезни

С1q, C1r Потвор. Пневм. инфекции, СКВ, гломерулонефрит

С2 СКВ, ювенильные хрон.артриты, потворные инфекции

С3 Повторные инфекции, возможен гломерулонефрит

С4 СКВ-подобные с-мы, пиогенные инфекции

С5 Потворные менинго/гонококковые инф., вероятен глом-
ерулонефрит

С6 Потворные менинго/гонококковые инф., вероятен глом-
ерулонефрит

С7 Повторные менинго/гонококковые инф., с-м Рейно

С8 Потворные менингококковые или гонококковые инф.

С9 Возможна менингококковая инф., разл. Аутоим.з-я

Пропердин Склонность к повторным инфекциям, тяж.ф. мен. И.

Фактор Н Гломеролонефриты, менингококковая инфекция

Фактор I Повторные заразные инфекции

С4-связывающий белок Васкулиты и диффузные заболевания соед.ткани

С5а ингибитор Семейная средиземноморская лихорадка

С3b рецептор СКВ

С1 ингибитор Насл. Предрасположенность ангионеврот.отекам



Основные формы недостаточности функций 
фагоцитирующих клеток

Болезнь/синдром Функциональный дефект Б/х дефект Клинические проявления

Чедиака-Хигаши с-м Нейтропения. Во всех 
гранулсодержащих клетках 
увеличение размеров гранул. 
Нарушение хемотаксиса и 
хемокинеза.

Не известен Инф.кожи/слиз.оболочек,
гепатолиенальны с-м, 
множ.увел-е лимфоцзлов. 
Альбинизм, фотофобия, 
нистагм, атаксия

Недостаточность адегезии
лейкоцитов

Лейкоцитоз в крови при 
полной неспособности к 
адгезии и накоплению 
лейкоцитов в очагах 
воспаления

Недост-ть/полное отсутствие 
CD11 или CD18 пов-х ГП

Повтор.кожные инфекции,
слизистых оболочек. Текущие с 
язв-некротич.поражениями, 
без гнойного отделяемого. 
Плохое зажив.ран

Хроническая гранулематозная
болезнь

Лейкоцитоз, спос-ть
мигрировать в ОВ, но отст-е 
спос-ти к генерации О2* в 
отсут-е бак. активн-ти

Молекул.дефекты в системе 
генерации О2. отсутствует 
цитохром b558 и сниж. Уровни 
мРНК для компонента цитb

Повтор/хрон инфекции 
каталазопозитивными
бактериями. Глубокие очаги 
инф.в костях, печени, 
лимфоузлах. Узел.образ-я ПЖК, 
паренхиме легких

Миелопероксидазная
недостаточность 

Снижение бак. Актив-ти
фагоцит-х к-к в связи с 
недостаточностью актив. О2

Снижение или отсутствие 
миелопероксидазы вследствие 
посттрансляционного дефекта

От полного восстановления до 
учащения и утяжеления 
очаговых инфекций

С-м Джоба Нарушение опсонизации и 
хемотаксиса в сочетании с 
гипериммуноглобулинемией Е

Обшир.участки кожного 
экзематозного поражения в 
сочетании со стафилодермией
и хрон.гнойным отитом. 



Синдром Чедиака-Хигаши





Причины, приводящие к вторичным 
иммунодефицитам

1. Вирусные инфекции

-корь (ИЛ12 в МФ)

-ВГЧ6

-вирус Эпштейна-Барр

-цитомегаловирусная инфекция

-ВИЧ-инфекция (CD4 и Т-клетки)

2. Обменные заболевания

-СД

-недостаточность питания

-уремия

-серповидно-клеточная анемия

-недостаточность цикла

-множ.карбоксилазная недостаточность

-ожоги

3. Состояния с выраженной потерей белка

-нефротический с-м

-энтеропатия с потерей белка

4. Другие состояния
-маловесность/недоношенность
-лечение иммуносупрессивными
препаратами
-зло неопластические заболевания (лейкоз, 
гранулематоз, рак.новообразование вне 
лимфойдной системы)
-состояние после удаления селезенки
-перитонит
-повторные переливания крови
-нейтропения любой природы
-пересадка КМ
-СКВ
-саркоидоз



Синдром приобретенного иммунодефицита









Эпидемиология заболевания

























Спасибо за внимание!


