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Резюме. Наразі з’ясовано, що у пацієнтів з невпинно рецидивними урогенітальними інфек-
ціями, викликаними умовно патогенною та опортуністичною мікрофлорою, від-
значається стан імуносупресії. Сукупний аналіз відомих частот поширеності 30 
відомих нині малих імунних дисфункцій людини дозволяє дійти висновку, що наразі 
принаймні 20% представників сучасної популяції (тобто кожна п’ята людина) ура-
жені хоча б одним первинним мінорним імунодефіцитом. Це протирічить устале-
ним, однак помилковим поглядам щодо раритетності первинних імунодефіцитів у 
людей. Тому діагностика первинних мінорних імунодефіцитів має бути невід’ємним 
компонентом сучасної рутинної медичної практики спеціалістів різного профілю. 
В даній статті наведена класифікація мінорних первинних імунодефіцитів людини, 
розглянуті відмінності між великими і малими імунними дисфункціями, а також роз-
глянуто алгоритм клінічної діагностики первинних мінорних імунодефіцитів та су-
часні підходи до їх лікування. Виявлення генетично детермінованої хвороби імунної 
системи не тільки може пояснити атиповий перебіг умовно патогенних або опор-
туністичних інфекцій урогенітального тракту і зниження фертильності, однак й 
може відкрити шлях до призначення адресної імунотерапії, спрямованої на компен-
сацію причинового імунодефіциту. Це може вивести ефективність застосовуваних 
терапевтичних втручань на якісно новий рівень, розв’язавши навіть важкі клінічні 
проблеми.

Ключові слова: імунотерапія, імунопрофілактика, імунодіагностика, в/в імуноглобулін, цитокі-
нотерапія, трансплантація кісткового мозку.

Наразі з’ясовано, що у пацієнтів з не-
впинно рецидивними урогенітальними ін-
фекціями, викликаними умовно патогенною 
та опортуністичною мікрофлорою, відзнача-
ється стан імуносупресії [8]. Цей стан може 
бути зумовлений первинним або вторинним 
імунодефіцитом. У разі відсутності очевид-
них причин вторинного імунодефіциту, на-
приклад, СНІДу, прийому імуносупресивних 

ліків або важкої вади серця [48], слід здійс-
нювати пошук первинної хвороби імунної 
системи. Наразі у людей описано більше 300 
первинних імунодефіцитів, більшість з яких 
рідко зустрічається і призводить до розвит-
ку важких, драматичних клінічних симпто-
мів, нерідко асоційованих з смертельним 
наслідком в ранньому дитячому віці. Про-
те відомо близько 30 первинних мінорних 
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імунодефіцитів, що часто зустрічаються в 
популяції і проявляються у вигляді м’якших 
клінічних симптомів [8]. В рутинній практиці 
уролога, андролога та репродуктолога важ-
ливою є діагностика мінорних первинних 
імунодефіцитів у пацієнтів з важкокурабель-
ними часто рецидивними урогенітальними 
інфекціями та пов’язаними з ними імуноза-
лежними формами безпліддя, включаючи 
випадки антигаметного автоімунітету. Вияв-
лення генетично детермінованої хвороби 
імунної системи не тільки може пояснити 
атиповий перебіг умовно патогенних або 
опортуністичних інфекцій урогенітально-
го тракту і зниження фертильності, однак й 
може відкрити шлях до призначення адрес-

ної імунотерапії, спрямованої на компенса-
цію причинового імунодефіциту. Це може 
вивести ефективність застосовуваних тера-
певтичних втручань на якісно новий рівень, 
розв’язавши навіть важкі клінічні проблеми.

Якщо імунодефіцит принаймні в 20% ви-
падків має асимптомний перебіг, вважають 
за доцільне оцінювати його як малу імунну 
дисфункцію, або мінорний імунодефіцит [8]. 
Натомість класичні, або великі імунодефі-
цити майже завжди проявляються у вигляді 
типового синдромокомплексу імунозалеж-
них уражень, які нерідко поєднуються з до-
датковими симптомами,  як наприклад при 
синдромі Віскотта-Олдрича [55] (рис. 1).

Імунодефіцитні хвороби людини

Вторинні імунодефіцити
(набуті)

Первинні імунодефіцити
(генетичні)

Великі, 
або класичні

Малі, 
або мінорні

Селективні
(до одного мікробу) 

Рис. 1. Класифікація імунодефіцитних хвороб людини

Розподіл на малі (мінорні) і великі (кла-
сичні) імунодефіцити важливий, однак до-
сить умовний. Відомі випадки легких форм 
класичних імунодефіцитних хвороб, при 
яких відзначається малосимптомний пере-
біг імунодефіциту, тоді як при малих імунних 
дисфункціях описані важкі, фульмінантні 
клінічні прояви, що призводили до смерті 
пацієнта [40]. Хоча між малими і великими 
імунодефіцитами більше спільного, ніж від-
мінного, все ж таки виділення окремої групи 
мінорних імунних дисфункцій важливе з ог-
ляду на принципові  особливості таких хво-

роб, незнання або нерозуміння яких може 
перешкоджати їх активному виявленню і 
лікуванню. Згідно з класичними поглядами 
постулюється, що первинні імунодефіци-
ти – рідкісні хвороби, які проявляються з 
народження або, принаймні, з раннього 
дитячого віку, супроводжуються важкими, 
потенційно летальними інфекціями і зумов-
люють смерть пацієнта у разі відсутності 
адекватних терапевтичних втручань, зде-
більшого – пересадки кісткового мозку або 
генної терапії [59]. Тим не менше, малі іму-
нодефіцити часто зустрічаються у популяції, 
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причому такими хворобами наразі уражено 
щонайменше 20% представників популяції, 
можуть мати асимптомний перебіг протя-
гом певних періодів онтогенезу, дебютувати 
клінічно в будь-якому віці, навіть у похилих 
пацієнтів, характеризуються гетерогенністю 
проявів, варіабельністю клінічного перебігу 
і непередбачуваністю прогнозу [47] (табл. 1). 
Такі імунодефіцити у багатьох пацієнтів не 
викликають інфекційних проявів, а маніфе-

стують лише у вигляді алергії, автоімунітету 
або синдрому пухлинного росту. Більшість 
пацієнтів з малими імунодефіцитами не по-
требують проведення потенційно небезпеч-
них радикальних терапевтичних втручань 
і можуть бути принаймні частково компен-
совані за рахунок імуномодулюючої або за-
місної імунотерапії, необхідність в яких зде-
більшого епізодична, а не пожиттєва [30].

Табл. 1
Порівняльна характеристика великих і мінорних імунодефіцитів

Ознака Великий імунодефіцит Мінорний імунодефіцит

Кількість відомих хвороб Більше 300 Близько 30

Кількість уражених чин-
ників імунної системи

Зазвичай декілька чинників Зазвичай один чинник

Важкість симптомів Важкий, загрозливий життю 
клінічний фенотип

Варіабельний фенотип з широ-
ким діапазоном проявів 

Клінічний перебіг Прогресуючий з тенденцією 
до ранньої летальності

Варіабельний з періодами заго-
стрень і ремісій

Частота в популяції Менше 1% Близько 20%

Можливість асимптомно-
го перебігу

В раритетних випадках Щонайменше в 20% випадків

Дебют симптомів У ранньому дитячому віці В будь-який період онтогенезу

Типовість клінічних симп-
томів

Є типовий фенотип Гетерогенна клінічна картина, яка 
відрізняється навіть у найближ-
чих родичів

Прогноз Несприятливий без специфіч-
ного лікування

Зазвичай сприятливий, однак 
може бути непередбачуваним

Наразі відомо близько 30 форм пер-
винних мінорних імунодефіцитів людини, 
які мають бути самостійними клінічними но-
зологіями. Відповідно до цього, розроблена 
спеціальна класифікація цих імунних дис-
функцій для клінічної практики [8]. Розподіл 
хвороб в цій класифікації ґрунтується на 
ураженій ланці імунітету. Так, виділені пер-
винні мінорні імунодефіцити з вибірковим 
залученням клітинної і гуморальної ланок 
імунітету, а також – компонентів природже-
ного і адаптивного (набутого) імунітету орга-
нізму людини. В кожній з цих підгруп можуть 
бути виділені кількісні та якісні порушення. 

І. Порушення клітинної ланки природ-
женого імунітету:
А. Кількісні:
а) порушення з боку нейтрофілів:

– сімейна доброякісна нейтропенія 
[13, 23];

– хронічна ідіопатична нейтропенія 
[29];

– циклічна нейтропенія [64]
б) порушення з боку лімфоцитів:

– дефіцит природних кілерів [17];
– дефіцит природних кілерних Т-лім-

фоцитів [3];
– дефіцит молекули CD16 [24]
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Б. Якісні:
– дефіцит мієлопероксидази фаго-

цитів [47];
– дефіцит еозинофільної пероксидази 

[46];
– дефіцит молекули CD64 [61]

II. Порушення гуморальної ланки природ-
женого імунітету:

– дефіцит білків системи комплемен-
ту, насамперед, дефіцит С2 і тер-
мінальних компонентів С6-С9 [52];

– дефіцит маннозозв’язуючого про-
теїну (лектину) [63];

– дефіцит серинової протеази 2 типу, 
асоційованої з маннозозв’язуючим 
протеїном [58];

ІІІ. Дефіцит клітинної ланки адаптивного 
імунітету:

– ідіопатична CD4+ Т-клітинна лімфо-
пенія [15, 53];

– дефіцит молекули CD8 [25]
IV. Дефіцит гуморальної ланки адаптивно-

го імунітету:
– транзиторна гіпоімуноглобулінемія 

немовлят [39];
– некласифікована гіпоімуноглобулі-

немія [41];

– дефіцит IgM [37];
– дефіцит субкласів IgG [42];
– дефіцит IgA [54];
– дефіцит секреторного IgA [5];
– дефіцит IgЕ [18];
– дефіцит IgD [43];
– дефіцит специфічних антитіл [62];
– інші дисімуноглобулінемії (поєднані 

і комбіновані дефіцити імуногло-
булінів) [4, 8]

В табл. 2 продемонстровані дані щодо 
поширеності різних форм мінорних імуно-
дефіцитів в сучасній людській популяції. 
Найбільшу поширеність з-поміж відомих 
наразі первинних мінорних імунодефіцитів 
людини має вибірковий дефіцит IgD, який 
відзначається серед 6-9% представників 
сучасної популяції [43], та дефіцит манно-
зозв’язуючого лектину, який зустрічається 
серед 5-10% мешканців Землі [1, 63]. Най-
менша поширеність притаманна дефіциту 
компоненту комплементу С2 та дефіциту 
мієлопероксидази фагоцитів, котрі реєстру-
ються частотою 1 випадок на 2000 мешкан-
ців [2, 52]. 

Табл. 2

Поширеність малих імунодефіцитних хвороб серед сучасних людей

Імунодефіцитна хвороба Частота

Дефіцит IgM 1:385 в Європі [37]

Дефіцит IgG1 1:26 в Європі [42]

Дефіцит IgG4 1:400 в Європі [33]

Дефіцит IgA 1:160-1:500 в Європі і США [45],
1:2000-1:4000 в Китаї [27]

Дефіцит IgE 1:30 в Європі [26]

Дефіцит IgD 1:12-1:14 в Європі [31]

Дефіцит маннозозв’язуючого протеїну 1:10-1:20 в Європі [63]

Дефіцит компоненту комплементу С2 1:10 000 (гомозиготи),
1:50-1:100 в Європі (гетерозиготи) [52]

Дефіцит компоненту комплементу С9 1:1000 в Японії [36]

Дефіцит мієлопероксидази фагоцитів 1:2000-1:4000 в Європі і США [47],
1:10 000 в Японії [49]

Ідіопатична CD4+ Т-клітинна лімфопенія 1:400 в Європі [22]
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Сукупний аналіз відомих частот поши-
реності 30 відомих нині малих імунних дис-
функцій людини дозволяє дійти висновку, 
що наразі принаймні 20% представників 
сучасної популяції (тобто кожна п’ята люди-
на) уражені хоча б одним первинним мінор-
ним імунодефіцитом. Сукупна питома вага 
більше 300 відомих нині великих імуноде-
фіцитів складає менше 1% сучасних людей, 
що підтримує тезу щодо рідкісності такої 
патології. Таким чином, хоча кількість форм 
первинних мінорних імунодефіцитів більше, 
ніж в 10 разів, нижча порівняно з класични-

ми хворобами імунної системи, малі імунні 
дисфункції на даний момент уразили щонай-
менше в 20 разів більшу кількість сучасних 
людей, будучи досить поширеною патоло-
гією, яка серйозно впливає на популяційне 
здоров’я (рис. 2). Це протирічить усталеним, 
однак помилковим поглядам щодо раритет-
ності первинних імунодефіцитів у людей. 
Тому діагностика первинних мінорних іму-
нодефіцитів має бути невід’ємним компо-
нентом сучасної рутинної медичної практи-
ки спеціалістів різного профілю. 

22р

Більше 300 хвороб
імунної системи

(великі  імунодефіцити)

Близько 30 хвороб
імунної системи

(мінорні  імунодефіцити)

Рис. 2 Порівняння питомої ваги великих і мінорних імунодефіцитів 
 в сучасній людській популяції

При діагностиці мінорних первинних 
імунодефіцитів у часто і тривало хворіючих 
урологічних пацієнтів та осіб з імунозалеж-
ними формами безпліддя важливим є пра-
вильне компонування імунограм, які мали б 
включати визначення всіх показників, пов’я-
заних з ідентифікацією поширених в попу-
ляції хвороб імунної системи. Наразі немає 
жодного лабораторного центру в Україні, 
імунологічні дослідження якого відпові-
дають сучасним вимогам діагностики пер-
винних мінорних імунодефіцитів, тому для 
правильної оцінки імунного статусу в таких 
випадках слід роботи тести в різних лабо-
раторіях і об’єднувати їх результати при ос-

таточному аналізі отриманих даних. Нижче 
наведено перелік тестів, які мали б входити 
в так звану ідеальну імунограму щодо діа-
гностики малих імунних дисфункцій люди-
ни, яка могла б надати вичерпну інформацію 
в таких випадках.

 – ЗАК з формулою
 – Сироваткові концентрації імуноглобулі-

нів різних класів (IgM, IgG, IgA, IgЕ, IgD)
 – Сироваткові концентрації субкласів IgG 

(IgG1, IgG2, IgG3, IgG4)
 – Концентрація секреторного IgA в слині
 – Вимірювання титру специфічних антитіл 

до збудника інфекції в крові
 – Кількість СD3+СD4+ Т-лімфоцитів
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 – Кількість СD3+СD8+ Т-лімфоцитів
 – Кількість СD3+СD16+СD56+ лімфоцитів
 – Кількість СD3-СD16+СD56+ лімфоцитів
 – Кількість СD3- СD19+ В-лімфоцитів
 – Кількість CD64+ клітин в крові
 – Концентрація білків системи комплемен-

ту в сироватці крові (С1-С9)
 – Концентрація маннозозв’язуючого лек-

тину в сироватці крові
 – Сироваткові концентрації серинових 

протеаз 1 і 2, асоційованих з манно-
зозв’язуючим лектином

 – Активність мієлопероксидази фагоцитів
 – Активність еозинофільної пероксидази

Раціональна діагностика малої імуно-
дефіцитної хвороби включає кілька принци-
пових етапів, які мають реалізовуватися по-
слідовно під час здійснення діагностичного 
пошуку:

1. Фізикальне обстеження пацієнта для 
оцінки поточного стану його здоров’я;

2. Вивчення анамнезу з урахуванням час-
тоти і важкості інфекційних, алергічних, 
імунозапальних, автоімунних і неплас-
тичних епізодів, які можуть бути пов’я-
зані з імунодефіцитною хворобою;

3. Вивчення лабораторного фенотипу іму-
нодефіциту, що лежить в основі імуно-
дефіцитної хвороби;

4. Проведення диференційної діагности-
ки і формулювання клінічного діагнозу;

5. Здійснення каріотипування і/або моле-
кулярно-генетичного тестування для 
ідентифікації хромосомної аберації, му-
тації або поліморфізмів генів, з якими 
пов'язаний імунодефіцит (рис. 3).

Рис. 3. Ідентифікація мутації R569W у пацієнта з дефіцитом мієлопероксидази фагоцитів 
(за Nauseef W.M. зі спів.) [47]

Перебіг малих імунодефіцитних хвороб 
непередбачуваний. Безсимптомність протягом 
попереднього періоду онтогенезу не гарантує 
гладкого перебігу імунодефіциту в подаль-
шому, так само як і важкі інфекційні прояви 
та імунозалежні ускладнення не вказують на 
неможливість спонтанної або медикаментоз-
но-індукованої ремісії хвороби. Сприятливий 
перебіг імунодефіциту у родичів не може бути 
екстрапольований на пробанда у зв’язку з без-
прецедентною варіабельністю перебігу навіть 
у членів однієї родини. Відомі випадки, коли 
один фатальний епізод інфекції у зрілому віці 
був єдиними проявом малої імунодефіцитної 
хвороби [40]. Загалом, кількісні форми імуноде-

фіциту прогностично несприятливіші за якісні, 
а комбіновані порушення мають найгірший 
прогноз. Імунодефіцити з широким діапазо-
ном флуктуації рівня імунологічного показника 
зазвичай мають легший перебіг за імунні дис-
функції зі стійким глибоким дефіцитом певного 
імунного чинника. У дітей гуморальні імуноде-
фіцити принаймні в половині випадків зазна-
ють спонтанної компенсації до пубертатного 
віку. Клітинні малі імунодефіцити характери-
зуються гіршим прогнозом за гуморальні і фа-
гоцитарні, оскільки в їх картині переважають 
важкі вірусні інфекції та неоплазії. Рівні CD4+ 
Т-лімфоцитів <150 клітин/мл і природних кіле-
рів – <100 клітин/мл крові є предикторами ле-



СТАТТІ 25

тального результату при ідіопатичній Т-клітин-
ній лімфопенії, як зазначають Régent A. зі спів. 
[53]. Незважаючи на наявність малосимптом-
них форм, загалом малі імунодефіцитні хворо-
би асоційовані зі скороченням терміну життя 
людини. Так, в нещодавньому популяційному 
когортному дослідженні за участю 2 495 паці-
єнтів з тотальним дефіцитом IgA і 24 509 осіб за-
гальної популяції показаний підвищений ризик 
смерті пацієнта протягом перших 10-15 років 
після постановки діагнозу даної імунодефіцит-
ної хвороби [45].

Модифікація способу життя та симпто-
матичне лікування супутніх проявів, таких 
як тривога, депресія або інсомнія, можуть 
суттєво покращити якість життя пацієнтів з 
малими імунодефіцитними хворобами, як по-
казали Jörgensen G.H. зі спів. у контрольова-
ному дослідженні на прикладі ізольованого 
дефіциту IgA у людей [38]. Профілактична або 
епізодична антибіотикотерапія застосовуєть-
ся для попередження або лікування епізодів 
бактеріальних інфекцій в імуноскомпромето-
ваних пацієнтів. При розвитку вірусних і гриб-
кових інфекцій призначаються антивірусні 
препарати та антимікотики згідно з профілем 
чутливості виявлених мікроорганізмів. Як ви-
дається очевидним, стратегія антимікробної 
хіміотерапії не впливає належним чином на 
ризик розвитку алергічних, автоімунних та 
непластичних ускладнень. Повторна вакци-
нація 23-валентною кон’югованою антипне-
вмококовою вакциною та некон’югованою 
вакциною проти гемофільної палички засто-
совується при ізольованому дефіциті специ-
фічних антиполісахаридних антитіл [62]. Пре-
парат OM-85 BV (бронхо-ваксом) пройшов 
кілька контрольованих випробувань як засіб 
зменшення частоти інфекційних епізодів у 
пацієнтів із ізольованими дефіцитами IgA і 
субкласів IgG [34]. 

Пацієнтам з важкими формами імуно-
дефіцитів, у яких не вдається знизити час-
тоту інфекційних епізодів за допомогою 
стратегії антимікробного лікування, доціль-
но застосовувати базисну імунотерапію згід-
но з результатами клінічних повідомлень і 
контрольованих випробувань. Перевагою 
імунотерапії є не тільки системний вплив на 

інфекційний процес, однак і здатність допо-
магати при алергічних, автоімунних та неоп-
ластичних ускладненнях імунодефіциту.

При гуморальних імунодефіцитах у 
якості базисної імунотерапії застосовуються 
препарати нормального в/в імуноглобуліну 
людини. Під час фази насичення імуногло-
булін вводять у середній дозі 600-800 мг/
кг/міс, а в фазу підтримуючої терапії – 200- 
400 мг/кг/міс під контролем результатів ви-
мірювання сироваткових концентрацій іму-
ноглобулінів [6, 50, 57] (рис. 4, 5). 

Рис. 4. Зростання сироваткової концентрації 
IgG2 у пацієнта з дефіцитом цього субкласу IgG 

після першої (суцільна лінія) і другої (пунктир) 
інфузії в/в імуноглобуліну (за Chou C.C. зі спів.) [4]

У разі непереносимості в/в імуноглобулі-
ну як виключення з правил можна застосову-
вати препарати 10% в/м імуноглобуліну в дозі 
25-50 мг/кг/тиждень [57]. Препарат нормаль-
ного імуноглобуліну людини, збагаченого 
молекулами IgA та IgМ, може застосовуватися 
при лікуванні ізольованих дефіцитів зазначе-
них класів імуноглобулінів, однак доказова 
база ефективності даного лікарського засобу 
обмежена повідомленнями про клінічні ви-
падки і результатами невеликих контрольова-
них випробувань [7, 32]. Наразі показано, що 
імуноглобулінотерапія – більше, ніж просто 
замісне лікування при гуморальних імуноде-
фіцитах, оскільки препарати імуноглобулінів 
здатні модулювати антитілогенез через вплив 
на Fc-рецептори В-лімфоцитів [20], а також 
пригнічувати алергічні [51], автоімунні [21] і 
навіть непластичні [28] ускладнення, пов’язані 
з імунною дисфункцією.
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Рис. 5. Усунення проявів двобічного інтерстиційного пневмоніту EBV-етіології за даними 
рентгенограми органів грудної клітини у дитини з первинним тотальним дефіцитом IgE після 

проведення замісної в/в імуноглобулінотерапії (зліва – до терапії, справа – після; 
власне спостереження) [18]

При дефіциті маннозозв’язуючого лекти-
ну, так само як і при дефіцитах білків системи 
комплементу С1-С9, застосовують препарати 
свіжезамороженої плазми крові від сумісно-
го донора в/в краплинно в дозі 10-15 мл/кг 
1 раз на 2 тижні, оскільки у сироватці крові 
здорових людей містяться необхідні чинники 
імунітету в достатній кількості [14]. Препа-
рати природного і рекомбінантного манно-
зозв’язуючого білку наразі успішно пройшли 
кілька контрольованих випробувань при від-
повідному імунодефіциті і можуть мати пере-
ваги перед плазмою крові завдяки більшій 
вибірковості дії та кращій переносимості [30].

При клітинних імунодефіцитах у якості 
базисної імунотерапії застосовують препа-

рати цитокінів – природних, лімфобласто-
їдних і рекомбінантних інтерферонів-альфа, 
-бета та -гамма, а також – рекомбінантних 
інтерлейкінів-2 і -7 людини [9, 11, 12, 19]. 
Імунотерапевтичний агент тимозин-альфа1 
пептидної природи успішно пройшов клі-
нічні випробування при ідіопатичній CD4+ 
Т-клітинній лімфопенії [56] та ізольованому 
дефіциті природних кілерних Т-клітин [60] 
у людей. Нещодавно ми продемонстрували 
у контрольованому дослідженні очевидну 
користь від довготривалої безперервної 
імуномодулюючої терапії рекомбінантним 
інтерфероном-гамма при дефіциті мієлопе-
роксидази фагоцитів (рис. 6) [16].

Рис. 6. Різке зменшення МР-проявів мультифокального лейкоенцефаліту HHV-6-етіології у 
пацієнта з первинним дефіцитом мієлопероксидази на тлі імунотерапії рекомбінантним гамма-

інтерфероном (зліва – до терапії, справа – після; власне спостереження) [16]
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У разі первинних нейтропеній у якості 
базисних імунотерапевтичних агентів при-
значають препарати рекомбінантних грану-
лоцитарного і гранулоцитарно-моноцитар-
ного колонієстимулюючих чинників у дозі 
5-10  мкг/кг маси тіла п/шк, в/м або в/в кра-
плинно від 3 разів на 1 тиждень до 2 разів на 
1 місяць залежно від важкості нейтропенії 
під контролем результатів вимірювання аб-
солютного вмісту нейтрофільних грануло-
цитів у периферичній крові пацієнта [10, 44].

Було здійснено кілька успішних спроб 
пересадки алогенного кісткового мозку 
пацієнтам з важкими формами ідіопатич-
ної CD4+ Т-клітинної лімфопенії, дефіцитів 
природних кілерів, IgA та субкласів IgG, 

що забезпечувало повне відновлення іму-
нологічного фенотипу. Так, Suga S. зі спів. 
повідомили про успішну пересадку кістко-
вого мозку 8-річному хлопчику з важким 
дефіцитом IgG1 від HLA-ідентичної MLC-не-
гативної сестри, оскільки ні профілактична 
антибіотикотерапія, ні в/в імуноглобулін не 
зменшили частоту інфекційних епізодів. Піс-
ля трансплантації відзначалося відновлен-
ня сироваткової концентрації IgG1 і повна 
компенсація клінічного статусу [59]. Однак 
відомі випадки неочікуваного перенесення 
малої імунодефіцитної хвороби реципієнту 
від донора, що вказує на необхідність ре-
тельного імунологічного обстеження остан-
нього перед трансплантацією [32].
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РЕЗЮМЕ

ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ ПЕРВИЧНЫХ 
МИНОРНЫХ ИММУНОДЕФИЦИТОВ У 
ПАЦИЕНТОВ С РЕЦИДИВИРУЮЩИМИ 

УРОГЕНИТАЛЬНЫМИ ИНФЕКЦИЯМИ И 
ИММУНОЗАВИСИМЫМИ БЕСПЛОДИЕМ

Мальцев Д.В.
НИИ ЭКМ Национального медицинского 
университета имени А.А. Богомольца

На данный момент выяснено, что у паци-
ентов с упорно рецидивирующими урогени-
тальными инфекциями, вызванными условно 
патогенной и оппортунистической микро-
флорой, отмечается состояние иммуносу-
прессии. Совокупный анализ известных ча-
стот распространенности 30 известных 
ныне малых иммунных дисфункций человека 
позволяет сделать вывод, что по крайней 
мере 20% представителей современной по-
пуляции (то есть каждый пятый человек) по-
ражены хотя бы одним первичным минорным 
иммунодефицитом. Это противоречит 
устоявшимся, однако ошибочным взглядам 
относительно раритетности первичных 
иммунодефицитов у людей. Поэтому диа-
гностика первичных минорных иммунодефи-
цитов должна быть неотъемлемым компо-
нентом современной рутинной медицинской 
практики специалистов различного профи-
ля. В данной статье приведена классифи-
кация минорных первичных иммунодефици-
тов человека, рассмотрены различия между 
большими и малыми иммунными дисфункци-
ями, а также – рассмотрен алгоритм кли-
нической диагностики первичных минорных 
иммунодефицитов и современные подходы 
к лечению. Выявление генетически детерми-
нированной болезни иммунной системы не 
только может объяснить атипичное тече-
ние условно патогенных или оппортунисти-
ческих инфекций урогенитального тракта 
и снижения фертильности, однако и может 
открыть путь к назначению адресной имму-
нотерапии, направленной на компенсацию 
причинного иммунодефицита. Это может 
вывести эффективность применяемых 
терапевтических вмешательств на каче-
ственно новый уровень, разрешив даже тя-
желые клинические проблемы.

Ключевые слова: иммунотерапия, имму-
нопрофилактика, иммунодиагностика, в/в 
иммуноглобулин, цитокинотерапия, транс-
плантация костного мозга.

SUMMARY

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF PRIMARY 
MINOR IMMUNODEFICIENCIES IN PATIENTS 

WITH RECURRENT UROGENITAL INFECTIONS 
AND IMMUNE-DEPENDENT INFERTILITY

Maltsev D.
ECM Research Institute of the O. Bogomolets Nation-

al Medical University 

It has now been established that immunosuppres-
sive status is observed in patients with recurrent 
urogenital infections caused by opportunistic and 
low virulent microflora. A pooled analysis of the 
known prevalence rates of the 30 currently known 
mild human immune dysfunctions suggests that 
at least 20% of the current population (in one in 
five people) is currently affected by at least one 
primary minor immunodeficiency. This contra-
dicts the established but erroneous view of the 
rarity of primary immunodeficiencies in humans. 
Therefore, the diagnosis of primary minor immu-
nodeficiencies should be an integral part of mod-
ern routine medical practice of specialists in vari-
ous fields. This article presents the classification of 
minor primary human immunodeficiencies, con-
siders the differences between major and minor 
immune dysfunctions, as well as the algorithm of 
clinical diagnosis of primary minor immunodefi-
ciencies and modern approaches to treatment. 
Detection of genetically determined disease of the 
immune system can not only explain the atypical 
course of opportunistic or low virulent infections 
of the urogenital tract and reduced fertility, but 
can also open the way to the appointment of 
targeted immunotherapy to compensate for the 
causative immunodeficiency. This can take the 
effectiveness of the applied interventions to a 
qualitatively new level, solving even severe clinical 
problems.
Key words: immunotherapy, immunoprophy-
laxis, immunodiagnostics, intravenous immuno-
globulin, cytokine therapy, bone marrow trans-
plantation.
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