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ИММУНИТЕТИММУНИТЕТ
 

–
 

комплекс
 

реакций,  направленных
 

на
 поддержание

 
постоянства

 
внутренней

 
среды

 
организма

 
-

 гомеостаза
 

макромолекул.

НЭИМ-система

клетки

их геном

протеины - продукты генов

цитокины
(ИФН,ФНО,ИЛ 1-…)   гормоны

сигнальные
молекулы нейропептиды

иммуноглобулины
(антитела

IgA,IgM,IgG,IgE,IgD)

медиаторы
различных систем

организма

В
 

реакциях
 

иммунитета
 

участвуют:



ИММУНИТЕТИММУНИТЕТ
95 %  -

 
ВРОЖДЕННЫЙ

 
= = НАТИВНЫЙНАТИВНЫЙ

 
= = ЕСТЕСТВЕННЫЙ

 
= 

(неспецифический)
5 %  -

 
ПРИОБРЕТЕННЫЙПРИОБРЕТЕННЫЙ

 
= АДАПТИВНЫЙАДАПТИВНЫЙ

 
= (специфический)

В
 

основе
 

всех
 

процессов
 

(физиологических
 

и
 патологических)  -

 
генетическигенетически

 
детерминированныйдетерминированный

 путьпуть
 

ии
 

темпераменттемперамент
 

иммунногоиммунного
 

ответаответа
 

на
 компоненты

 
окружающей

 
среды

•
 

АДАПТАЦИЯ
 

ДЕЗАДАПТАЦИЯ

•
 

ЗДОРОВЬЕ
 

БОЛЕЗНЬ
•

 
морфологические

 
и

 
функциональные

 
ИЗМЕНЕНИЯ

 ЧЕЛОВЕКА
•

 
ПАТОМОРФОЗ

 
ЗАБОЛЕВАНИЙ



СистемыСистемы
 взаиморегуляциивзаиморегуляции

 жизнижизни

IV

 

уровень:
клеточная

 
регуляция

III

 

уровень:
межсистемная

 

регуляция
их

 

взаимодействия

II

 

уровень:
системная

 
регуляция

I

 

уровень:
центральная

 

регуляция
систем

 

организма

V

 

уровень:
молекулярная

 
регуляция

ФЕНОТИПИЧЕСКИЕ
 

ВОЗДЕЙСТВИЯ
 (экологический

 
баланс)

физические

психологические

химические

ГЕНОТИПИЧЕСКИЕ
 

ДАННЫЕ
(геномные

 
базы

 
детерминированности

 жизни
 

норма патология)

Спонтанные
 

мутации, 
закрепляющиеся

в
 

геноме

Генетический
 

груз, 
передающийся

 
в

 поколениях

клетка

СИСТЕМЫ
 

ЗАЩИТЫ ОРГАНИЗМА
(системы

 
поддержания

 
гомеостаза)

Иммунная
 

системаСистемы
 

естественных
 

барьеров

Эндокринная
 

системаНервная
 

система

Экспрессия

 

геновСпецифическое

 функционирование
метаболизм

ГОМЕОСТАЗ
 

МАКРОМОЛЕКУЛ



ИММУННАЯИММУННАЯ
 

СИСТЕМАСИСТЕМА
 

–
 

участник
 

и
 регулятор

 
большинства

 
патологических

 процессов.
 ВОСПАЛЕНИЕВОСПАЛЕНИЕ

 
–

 
патологический

 
процесс

 большинства
 

заболеваний.
 АПОПТОЗАПОПТОЗ

 
-

 
запрограммированная

 
гибель

 
клетки

 
ее

 
старением.

 5 %  заболеваний
 

-
 

ускорение
 

АПОПТОЗААПОПТОЗА,  ,  БЕЗБЕЗ
 

ВОСПАЛЕНИЯВОСПАЛЕНИЯ
 95 %  заболеваний

 
-

 
ВОСПАЛЕНИЕ

 
+ изменения

 
АПОПТОЗА

Д и ф ф е  р е  н ц и а л ь н а я    д и а г н о с т и к а :
с гиперчувствительностью
неаллергического   типа                  с токсическими процессами           между инфекциями

ВОСПАЛЕНИЕ
локализованное <-->  системное

аллергическое аутоиммунное инфекционное

гиперчувствительность
IgE-зависимая

гиперчувствительность
IgE-независимая

клеточного
типа

гуморального
типа

вирусное

бактериальное

грибковое

паразитарное



ДиагностикаДиагностика  иммунопатологиииммунопатологии

•
 

ВЫЯВЛЕНИЕ
 

ИММУНОДЕФИЦИТОВ
 

–
 первичныхпервичных

 
и

 
вторичныхвторичных;

•
 

ВЫЯВЛЕНИЕ
 

ТИПОВ
 

ИММУНОПАТОЛОГИИ
 ПРИ

 
ИММУНОЗАВИСИМЫХ

 
ЗАБОЛЕВАНИЯХ

 -
 

синдромасиндрома
 

нарушенийнарушений
 

противоинфекционнойпротивоинфекционной
защитызащиты, , 

--
 

аллергическогоаллергического, , 
--

 
аутоиммунногоаутоиммунного, , 

--
 

пролиферативногопролиферативного..



Вторичные
 

иммунодефициты

•
 

это
 

изменения
 

функционирования
 иммунной

 
системы

 
из-за

 
первичных

 причин, действующих
 

транзиторно
 

в
 любой

 
период

 
жизни, и

 
поражающих

 либо
 

непосредственно
 

компоненты
 иммунной

 
системы, либо

 
системы, 

регулирующие
 

ее
 

функции. 



Причины
 

вторичных
 иммунодефицитных

 
состояний

 

Причины
 

вторичных
 иммунодефицитных

 
состояний

НЕДОНОШЕННОСТЬНЕДОНОШЕННОСТЬ
 

УУ
 

ДЕТЕЙДЕТЕЙ

ВРОЖДЕННЫЕВРОЖДЕННЫЕ
 

ИИ
 

МЕТАБОЛИЧЕСКИЕМЕТАБОЛИЧЕСКИЕ
 

ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ
-

 
хромосомные

 
аномалии

 
(синдром

 
Дауна, др.);

-
 

уремия; 
-

 
нефротический

 
синдром; 

-
 

энтеропатия

ИММУНОСУПРЕССИВНЫЕИММУНОСУПРЕССИВНЫЕ
 

ФАКТОРЫФАКТОРЫ
 

––
-

 
радиационные; 

-
 

цитостатики; 
-

 
глюкокортикостероиды; 

-
 

антитимоцитарный
 

глобулин; 
-

 
анти-Т

 
и

 
В

 
моноклональные

 
АТ



Причины
 

вторичных
 иммунодефицитных

 
состояний

 

Причины
 

вторичных
 иммунодефицитных

 
состояний

••
 

ИНФЕКЦИИИНФЕКЦИИ
-

 
ВИЧ;

-
 

ВЭБ;
-

 
врожденная

 
краснуха

••
 

ГЕМАТОЛОГИЧЕСКИЕГЕМАТОЛОГИЧЕСКИЕ
 

ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ
 

–
-

 
гистиоцитоз;

-
 

лейкоз;
-

 
миеломная

 
болезнь

••
 

ХИРУРГИЧЕСКИЕХИРУРГИЧЕСКИЕ
 

ВМЕШАТЕЛЬСТВАВМЕШАТЕЛЬСТВА
 

ИИ
 

ТРАВМЫТРАВМЫ
-

 
спленэктомия;

-
 

ожоговая
 

болезнь
-

 
гипотермия.  



ЗадачиЗадачи
 

диагностикидиагностики
 

припри
 

вторичныхвторичных
 иммунодефицитахиммунодефицитах

-
 

оценка
 

характера
 

и
 

объема
 

нарушений
 

иммунных
 

функций;

-
 

выявление
 

причин
 

нарушений
 

иммунных
 

функций;

-
 

разработка
 

терапевтических
 

комплексов, направленных
 

на
 

первичные
 механизмы

 
развития

 
иммунопатологии;

-
 

определение
 

необходимости, видов
 

и
 

объемов
 

иммунотропной
 

терапии
 для

 
предупреждения

 
развития

 
осложнений;

-
 

клинико-лабораторный
 

контроль
 

эффективности
 

терапии;

-
 

разработка
 

плана
 

реабилитационных
 

мероприятий
 

и
 

участие
 

в
 

их
 проведении;

-
 

профилактические
 

мероприятия
 

для
 

предупреждения
 

развития
 осложнений

 
(вакцинация).



ЗадачиЗадачи
 

диагностикидиагностики
 иммунозависимыхиммунозависимых

 
заболеванийзаболеваний

СИНДРОМ
 

НАРУШЕНИЙ
 

ПРОТИВОИНФЕКЦИОННОЙ
 

ЗАЩИТЫ:

-
 

определение
 

характера
 

реактивности
 

организма
 

при
 

развитии
 инфекционных

 
заболеваний

 
для

 
предупреждения

 
развития

 
тяжелых

 форм;

-
 

клинико-лабораторный
 

контроль
 

эффективности
 

терапии;

-
 

определение
 

необходимости, видов
 

и
 

объемов
 

иммунотропной
 

терапии
 для

 
предупреждения

 
развития

 
осложнений;

-
 

выявление
 

роли
 

инфекционных
 

агентов
 

при
 

развитии
 неинфекционных

 
видов

 
иммунопатологии

 
(аллергии, аутоиммунных

 заболеваний, иммунодефицитов) и
 

разработка
 

профилактических
 мероприятий.



ЗадачиЗадачи
 

диагностикидиагностики
 иммунозависимыхиммунозависимых

 
заболеванийзаболеваний

•
 

АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ
 

СИНДРОМ:
-

 
выявление

 
типов

 
гиперчувствительности

 
и

 аллергических
 

механизмов
 

развития
 

заболеваний;

-
 

клинико-лабораторный
 

контроль
 

эффективности
 специфической

 
терапии;

-
 

определение
 

необходимости, видов
 

и
 

объемов
 иммунотропной

 
терапии.



ЗадачиЗадачи
 

диагностикидиагностики
 иммунозависимыхиммунозависимых

 
заболеванийзаболеваний

•
 

АУТОИММУННЫЙ
 

СИНДРОМ:
-

 
выявление

 
аутоиммунных

 
механизмов

 
развития

 заболеваний;

-
 

участие
 

в
 

разработке
 

терапевтического
 

комплекса;

-
 

определение
 

видов
 

и
 

объемов
 

иммунотропной
 терапии;

-
 

клинико-лабораторный
 

контроль
 

эффективности
 терапии.



 
П А Т О Г Е Н Е З    З А Б О Л Е В А Н И Й 

(ВОЗМОЖНЫЕ   ВМЕШАТЕЛЬСТВА) 
 

ГЕНОТИП                ФЕНОТИП 
          (ГЕНОТЕРАПИЯ)          (ИЗМЕНЕНИЕ КАЧЕСТВА  
                                                       ОКРУЖАЮЩЕЙ СРЕДЫ) 

 
ВНЕДРЕНИЕ  ГЕНЕТИЧЕСКИ  ЧУЖЕРОДНОЙ  ИНФОРМАЦИИ 

     (ПРОФИЛАКТИКА  -  ВАКЦИНАЦИЯ,  
- УЛУЧШЕНИЕ  ФУНКЦИОНИРОВАНИЯ  СИСТЕМ  ОРГАНИЗМА, 
-  ТРЕНИНГ-ЗАКАЛИВАНИЕ; 

     ЛЕЧЕНИЕ – АНТИБАКТЕРИАЛЬНЫЕ, ПРОТИВОВИРУСНЫЕ,
ПРОТИВОГРИБКОВЫЕ, АНТИПАРАЗИТАРНЫЕ  ПРЕПАРАТЫ, 

- АНТИТОКСИЧЕСКИЕ  И  СОРБЦИОННЫЕ  МЕРОПРИЯТИЯ, 
- КОМПОНЕНТЫ  ЕСТЕСТВЕННОЙ  ЗАЩИТЫ  ОРГАНИЗМА) 

 
ПОВРЕЖДЕНИЕ 

(УЛУЧШЕНИЕ  РЕГЕНЕРАЦИИ – РЕГУЛЯЦИЯ ФУНКЦИОНИРОВАНИЯ  
НЭИМ-СИСТЕМЫ) 

 
ВОСПАЛЕНИЕ 

(ПРОТИВОВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ  ПРЕПАРАТЫ : СТЕРОИДНЫЕ, 
НЕСТЕРОИДНЫЕ,  РАСТИТЕЛЬНЫЕ  И  ДРУГИЕ, 

- ЭТИОПАТОГЕНЕТИЧЕСКАЯ  ТЕРАПИЯ, 
-  РЕГУЛЯЦИЯ АПОПТОЗА И ПРОЛИФЕРАЦИИ  КЛЕТОК) 
 



МЕТОДЫМЕТОДЫ  ДИАГНОСТИКИДИАГНОСТИКИ

••
 

КЛИНИЧЕСКИЕКЛИНИЧЕСКИЕ

••
 

АНАМНЕСТИЧЕСКИЕАНАМНЕСТИЧЕСКИЕ

••
 

ЛАБОРАТОРНЫЕЛАБОРАТОРНЫЕ

••
 

ИНСТРУМЕНТАЛЬНОИНСТРУМЕНТАЛЬНО--ДИАГНОСТИЧЕСКИЕДИАГНОСТИЧЕСКИЕ



КлиническиеКлинические
••

 
ВОЗРАСТВОЗРАСТ

 
ии

 
ПОЛПОЛ..

••
 

ОБЪЕКТИВНЫЕОБЪЕКТИВНЫЕ
 

–
 

визуальныевизуальные
 

ии
 

физикальныефизикальные::
--

 
состояниесостояние

 
кожикожи

 
ии

 
подкожнойподкожной

 
клетчаткиклетчатки;;

--
 

органоворганов
 

дыханиядыхания;;
--

 
органоворганов

 
пищеваренияпищеварения;;

--
 

сердечносердечно--сосудистойсосудистой
 

системысистемы;;
--

 
костнокостно--мышечноймышечной

 
системысистемы;;

--
 

органоворганов
 

иммуннойиммунной
 

системысистемы
 

((лимфоузлылимфоузлы, , печеньпечень, , селезенкаселезенка););
--

 
нервнойнервной

 
системысистемы;;

--
 

эндокриннойэндокринной
 

системысистемы. . 

--
 

ОПРЕДЕЛЕНИЕОПРЕДЕЛЕНИЕ
 

ТИПАТИПА
 

КОНСТИТУЦИИКОНСТИТУЦИИ
 

––
 

««лимфатическийлимфатический»», , 
««атопическийатопический»», , ««мочекислыймочекислый»», , ««респираторныйреспираторный»», , ««вегетовегето--

 дистоническийдистонический»»
 

ии
 

тт..дд..



ИнструментальноИнструментально--диагностическиедиагностические

••
 

УЛЬТРАЗВУКОВЫЕУЛЬТРАЗВУКОВЫЕ
 

––
 

УЗИУЗИ
 

различныхразличных
 

органоворганов, , вв
 тт..чч. . иммунныхиммунных

 
((тимустимус, , печеньпечень, , селезенкаселезенка, , 

лимфоузлылимфоузлы).).
••

 
МАГНИТОМАГНИТО--РЕЗОНАНСНЫЕРЕЗОНАНСНЫЕ

 
––

 
МРТМРТ

 
техтех

 
жеже

 органоворганов
 

+ + ЦНСЦНС
 

ии
 

дрдр..
••

 
ЛУЧЕВЫЕЛУЧЕВЫЕ

 
--

 
рентгенологическиерентгенологические

 
исследованияисследования

 различныхразличных
 

органоворганов..
••

 
СЦИНТИГРАФИЧЕСКИЕСЦИНТИГРАФИЧЕСКИЕ

 
––

 
радиологическиерадиологические

 
вв

 стационарномстационарном
 

ии
 

функциональномфункциональном
 

режимережиме..
••

 
ФУНКЦИОНАЛЬНЫЕФУНКЦИОНАЛЬНЫЕ

 
––

 
определениеопределение

 
функциифункции

 органоворганов
 

дыханиядыхания
 

ии
 

дрдр..



АнамнестическиеАнамнестические
••

 
АнамнезАнамнез

 
заболеваниязаболевания

 
––

 
времявремя

 
дебютадебюта

 
((возраствозраст

 
ии

 давностьдавность), ), характерхарактер
 

течениятечения
 

острыхострых
 

эпизодовэпизодов
 ((продолжительностьпродолжительность, , атипичностьатипичность, , эффективностьэффективность

 купированиякупирования), ), частотачастота
 

обостренийобострений, , спектрспектр
 триггерныхтриггерных

 
факторовфакторов. . 

••
 

АнамнезАнамнез
 

жизнижизни
 

––
 

каккак
 

родилсяродился, , чемчем
 

ии
 

когдакогда
 

болелболел..
••

 
ГенеалогическийГенеалогический

 
анамнезанамнез

 
––

 
анализанализ

 
родословнойродословной

 min.min.
 

44--хх
 

поколенийпоколений
 

((случаислучаи
 

бесплодиябесплодия, , 
невынашиванияневынашивания

 
беременностибеременности, , мертворождениямертворождения, , 

раннейранней
 

детскойдетской
 

смертностисмертности, , смертисмерти
 

вв
 

молодоммолодом
 возрастевозрасте, , врожденныхврожденных

 
уродствуродств; ; органотопичностьорганотопичность

 заболеванийзаболеваний
 

уу
 

родственниковродственников; ; наличиеналичие
 иммунозависимойиммунозависимой

 
патологиипатологии

 
уу

 
родственниковродственников))



ЛабораторныеЛабораторные

••
 

ГематологическиеГематологические
 

((начинаяначиная
 

сс
 

общегообщего
 анализаанализа

 
кровикрови))

••
 

ИммунологическиеИммунологические
 

–
 

количественные
 

и
 функциональные

 
(клетки

 
и

 
их

 
функция, 

продукция
 

клеток, соотношение
 

параметров
 иммунитета…)

••
 

МолекулярноМолекулярно--генетическиегенетические



ПП
 

ее
 

рр
 

вв
 

ии
 

чч
 

нн
 

ыы
 

ее
 иммунодефицитныеиммунодефицитные

 
состояниясостояния

•
 

это
 

генетически-детерминированные
 

заболевания
 (наследственные

 
или

 
врожденные), в основе

 которых
 

молекулярные
 

или
 

органические
 

дефекты, 
приводящие

 
к

 
нарушениям

 
каскада

 
иммунных

 реакций, к
 

нарушениям
 

пролиферации, 
дифференцировки

 
и

 
функций

 иммунокомпетентных
 

клеток, характеризующиеся
 тяжелыми

 
инфекционными

 
процессами, 

аутоиммунными
 

заболеваниями
 

и
 

повышенной
 склонностью

 
к

 
развитию

 
злокачественных

 новообразований.



ЭТАПЫЭТАПЫ
 

ДИАГНОСТИКИДИАГНОСТИКИ
 

ПИДПИД
••АнамнезАнамнез
••КлиникаКлиника
••ОбщеклиническиеОбщеклинические
исследованияисследования

••КлиникоКлинико--
иммунологическиеиммунологические
исследованияисследования

••МолекулярноМолекулярно--
генетическиегенетические
исследованияисследования

ПредположительныйПредположительный
диагноздиагноз

ВероятныйВероятный
 

диагноздиагноз
ПИДПИД

ПодтвержденныйПодтвержденный
диагноздиагноз



ЗадачиЗадачи
 

диагностикидиагностики
 

припри
 

первичныхпервичных
 иммунодефицитахиммунодефицитах

-
 

диагностика
 

первичных
 

иммунодефицитов
 

(более
 

150 
синдромов);

-
 

создание
 

регионального
 

регистра
 

патологии;

-
 

выполнение
 

протоколов
 

диагностики, лечения
 

и
 

ведения
 больных;

-
 

клинико-лабораторный
 

контроль
 

эффективности
 терапии;

-
 

профилактические
 

мероприятия
 

для
 

предупреждения
 развития

 
осложнений

 
(вакцинация);

-
 

генетическое
 

консультирование
 

семьи
 

по
 

вопросам
 рождения

 
детей

 
с

 
первичными

 
иммунодефицитами.



20%

10%

10%

5%

ДЕФЕКТЫ СИСТЕМЫ 
КОМПЛЕМЕНТА

ДЕФЕКТЫ
ФАГОЦИТОЗА

ДРУГИЕ
ДЕФЕКТЫ 
ИММУННОЙ 
ДИСРЕГУЛЯЦИИ 
И ДР.

КОМБИНИРОВАННЫЕ
ИММУНОДЕФИЦИТЫ 

55% ГУМОРАЛЬНЫЕ
ДЕФЕКТЫ 

ДоляДоля  различныхразличных  группгрупп  первичныхпервичных  иммунодефицитовиммунодефицитов

5%



СООТНОШЕНИЕСООТНОШЕНИЕ
 

ГРУППГРУПП
 

СИНДРОМОВСИНДРОМОВ
 ПЕРВИЧНЫХПЕРВИЧНЫХ

 
ИДСИДС

 
ВВ

 
РАЗЛИЧНЫХРАЗЛИЧНЫХ

 РЕГИСТРАХРЕГИСТРАХ
 

ПАТОЛОГИИПАТОЛОГИИ

ГРУППАГРУППА
 СИНДРОМОВСИНДРОМОВ

Данные

ESID

(2002г.)

Данные

Российского
регистра

(2005г.)

Данные
Южно-

 Уральского
Региона

(2005г.)

Данные

ОДКБ

 

№1

( 2006г.)

Преимущественные

 
дефекты

антителопродукции
67,1% 49% 62,4% 67,5%

Комбинированная

 
иммунная

 
недостаточность

17,5% 23,6% 23,6% 12,6%

Преимущественные

 
дефекты

 
фагоцитоза

7,4% 13,7% 3,2% 13,2 %

Дефекты

 

системы

 
комплемента 5,6% 1% - 2,7%



НАЗВАНИЕ

 

СИНДРОМА КОЛ-ВО

 
БОЛЬНЫХ

МАЛЬ

 
ЧИКОВ

ДЕВО

 
ЧЕК

АГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

Х-СЦЕПЛЕННАЯ

 

АУТОСОМНО-РЕЦЕССИВНАЯ 11 9 2

ОБЩАЯ

 

ВАРИАБЕЛЬНАЯ

 

ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ 12 2 10

ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

С

 

ГИПЕР- Ig М 1 1 -

СЕЛЕКТИВНЫЙ

 

ДЕФИЦИТ

 

Ig

 

A 86 48 38

АТАКСИЯ-ТЕЛЕАНГИОЭКТАЗИЯ 6 4 2

ХРОНИЧЕСКИЙ

 

КОЖНО-СЛИЗИСТЫЙ

 

КАНДИДОЗ 3 3 -

ХРОНИЧЕСКАЯ

 

ГРАНУЛЕМАТОЗНАЯ

 

БОЛЕЗНЬ 6 5 1

ГИПЕР-Ig

 

E СИНДРОМ 6 2 4

СИНДРОМ ЧЕДИАКА-ХИГАСИ 2 - 2

АУТОИММУННЫЙ

 

ЛИМФОПРОЛИФЕРАТИВНЫЙ

 

СИНДРОМ 3 3 --
СИНДРОМ ДИ-ДЖОРДЖИ 2 - 2

СИНДРОМ НИЙМЕГЕН 2 - 2

СИНДРОМ

 

ГУДА 2 - 2

ТКИН 8 5 3

СИНДРОМ

 

ВИСКОТТА-ОЛДРИЧА 2 2 -

ДЕФИЦИТ

 

С1-ИНГИБИТОРА

 

КОМПЛЕМЕНТА

 

–
НАСЛЕДСТВЕННЫЙ АНГИО-НЕВРОТИЧЕСКИЙ

 

ОТЕК 3 1 2

ВРОЖДЕННАЯ

 

НЕЙТРОПЕНИЯ 2 2 -

БОЛЕЗНЬ

 

КРОНА 5 2 3
МАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

ВАЛЬДЕНСТРЕМА 1 1 -

ИТОГО

 

(в т.ч. ВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХ

 

–

 

4343;  из

 

гг..ЕкатеринбургаЕкатеринбурга

 

–

 

3939) : 163 90 73

РегистрРегистр
 

ПИДПИД
 

СвердловскойСвердловской
 

областиобласти
 

01.201001.2010гг



РегистрРегистр
 

ПИДПИД
 

СвердловскойСвердловской
 

областиобласти
 

0011.20.201100гг

НАЗВАНИЕ

 

СИНДРОМА КОЛ-ВО

 
БОЛЬНЫХ

ЧАСТОТА

 

ВСТРЕЧАЕМОСТИ
(население

 

СО

 

–

 

4 395 617
детей

 

-792 295)
АГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

-Х-СЦЕПЛЕННАЯ
-АУТОСОМНО-РЕЦЕССИВНАЯ

11 1 : 400

 

000 = 0,25 / 100 000
(1 : 450

 

000 и

 

1 : 2200

 

000)
ОБЩАЯ

 

ВАРИАБЕЛЬНАЯ

 

ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ 12 1 : 366 300 = 0,37 / 100 000
ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

С

 

ГИПЕР- Ig М 1 1 : 4400

 

000 = 0,023 / 100 000
СЕЛЕКТИВНЫЙ

 

ДЕФИЦИТ

 

Ig

 

A 86 1 : 51

 

000 = 1,96 / 100 000
АТАКСИЯ-ТЕЛЕАНГИОЭКТАЗИЯ 6 1 : 730 000 = 0,14 / 100 000
ХРОНИЧЕСКИЙ

 

КОЖНО-СЛИЗИСТЫЙ

 

КАНДИДОЗ 3 1 : 1465 000 = 0,068 / 100 000
ХРОНИЧЕСКАЯ

 

ГРАНУЛЕМАТОЗНАЯ

 

БОЛЕЗНЬ 6 1 : 730 000 = 0,14 / 100 000
ГИПЕР-Ig

 

E СИНДРОМ 6 1 : 730 000 = 0,14 / 100 000
СИНДРОМ ЧЕДИАКА-ХИГАШИ 2 1 : 2200

 

000 = 0,045 / 100 000
АУТОИММУННЫЙ

 

ЛИМФОПРОЛИФЕРАТИВНЫЙ

 

СИНДРОМ 3 1 : 1467 000 = 0,07 / 100 000
СИНДРОМ ДИ-ДЖОРДЖИ 2 1 : 2200 000 = 0,045 / 100 000
СИНДРОМ НИЙМЕГЕН 2 1 : 2200 000 = 0,045 / 100 000
СИНДРОМ ГУДА 2 1 : 2200 000 = 0,045 / 100 000

ТКИН 8 1 : 549 000 = 0,18 / 100 000
СИНДРОМ

 

ВИСКОТТА-ОЛДРИЧА 2 1 : 2200 000 = 0,045 / 100 000
ДЕФИЦИТ

 

С1-ИНГИБИТОРА

 

КОМПЛЕМЕНТА

 

–
НАСЛЕДСТВЕННЫЙ АНГИО-НЕВРОТИЧЕСКИЙ

 

ОТЕК 3 1 : 1467 000 = 0,07 / 100 000

ВРОЖДЕННАЯ

 

НЕЙТРОПЕНИЯ 2 1 : 2200 000 = 0,045 / 100 000
МАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

ВАЛЬДЕНСТРЕМА 1 1 : 4400 000 = 0,023 / 100 000
БОЛЕЗНЬ

 

КРОНА 5

ИТОГО

 

(в т.ч. ВЗРОСЛЫХВЗРОСЛЫХ

 

–

 

4433;  из

 

гг..ЕкатеринбургаЕкатеринбурга

 

–

 

3939) : 163 1 : 27 000        ( 3,7 : 100 000 )



ДРУГИЕДРУГИЕ
 

ИДСИДС
 ((нене

 
вошедшиевошедшие

 
вв

 
регистррегистр))

НАЗВАНИЕ

 

СИНДРОМА
КОЛ-ВО

 
БОЛЬН

 
ЫХ

МАЛЬ

 
ЧИКОВ

ДЕВО

 
ЧЕК

«НЕВЕРИФИЦИРОВАННЫЕ

 

ИДС» ,  ИЗ

 

НИХ:
-Х-ГИСТИОЦИТОЗ
-ГИПОПЛАЗИЯ

 

ГИПОФИЗА
-МУКОВИСЦИДОЗ
-СИНДРОМ

 

ПЕРСИСТИРУЮЩЕЙ

 

БАКТЕРИАЛЬНОЙ

 
ИНФЕКЦИИ

 

КОЖИ

 

И

 

ЛИМФОИДНЫХ

 

ОРГАНОВ

 

БЕЗ

 
УСТАНОВЛЕННОГО

 

ПЕРВИЧНОГО

 

ИММУННОГО

 

ДЕФЕКТА

6
2
1
1
2

3
1
1
-
1

3
1
-
1
1

ТРАНЗИТОРНАЯ

 

ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ

 

РАННЕГО

 
ВОЗРАСТА 3… 2… 1…



НовыеНовые
 

группыгруппы
 

синдромовсиндромов
 

первичныхпервичных
 

ИДСИДС
АУТОВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕАУТОВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ

 

ПЕРИОДИЧЕСКИЕПЕРИОДИЧЕСКИЕ

 

ЗАБОЛЕВАНИЯЗАБОЛЕВАНИЯ--

 

группа

 

заболеваний, 
обусловленных

 

нарушением

 

взаимодействия

 

регуляторов

 

воспаления

FF

 

MM

 

FF

 

–

 

семейная

 

средиземноморская

 

лихорадка

 

(Familial

 

Mediterranean

 

Fever) («периодическая

 

болезнь»).

TRAPSTRAPS

 

-- TNF Receptor

 

Associated

 

Periodic

 

Syndrome

 

(Hibernian fever,1982 г.).

FCASFCAS - Familial Cold Autoinflammatory

 

Syndrome.

MM

 

WW SS - MUCKLE-WELLS синдром

 

–

 

(1967). 

CINCACINCA

 

-

 

хронический

 

инфантильный

 

неврологический, кожный, суставной

 

синдром

 

(Chronic Infantile 
Neurological Cutaneous

 

and Articular

 

syndrome).

NOMIDNOMID

 

(1987) -

 

мультисистемная

 

воспалительная

 

болезнь

 

с

 

неонатальным

 

началом

 

(Neonatal

 

Onset

 
Multisystem

 

Inflammatory

 

Disease).

MKDMKD

 

-Mevolanate-Kinase

 

Diseases :

 

Гипер-IgD

 

синдром

 

(periodic fever Mevalonic

 

Aciduria).

CDCD

 

-

 

Болезнь

 

Крона

 

–

 

(Crohn's

 

Disease) -

 

генетически

 

гетерогенное

 

заболевание

 

(ассоциированная

 

с

 

19, 16, 
14, 12, 6, 5, 3, 1 хромосомами).

BSBS

 

-

 

Синдром

 

Blau

 

-

 

семейный

 

ювенильный

 

системный

 

кожносуставной

 

гранулематоз.

PAPAPAPA-синдром

 

(Pyogenic

 

sterile Arthritis, Pyoderma

 

gangrenosum

 

and Acne syndrome).

PFAPAPFAPA

 

--

 

Синдром

 

Маршала

 

-

 

периодическая

 

лихорадка, афтозный

 

стоматит, фарингит, аденит:1987г.



Форма
ПИДС

 
в

 
регистре

 
(163)

КОЛИЧЕСТВО
 БОЛЬНЫХ

в регистре

ЧИСЛО
 УМЕРШИХ

(27 б-х

 

-16,6% 
регистра)

УД. ВЕС
 (18,6%)

С-м Чедиака-Хигаши 2 2 100

ТКИН 8 7 87,5

Аутоиммун.лимфопролиф
 еративный

 
с-м 3 2 66,6

С-м
 

Ди
 

Джорджи 2 1 50

С-м Ниймеген 2 1 50

ХКСК 3 2 66,6

Хр.гранулемотозная
 

б-нь 6 4 66,6

Врожденная
 

нейтропения 2 1 50

С-м
 

Вискотта-Олдрича 2 1 50

Атаксия-телеангиэктазия 6 3 50

Агаммаглобулинемия 11 2 18,2

ОВИН 12 1 8,3

Селективный
 

дефицит
 

IgА 86 1 1,2

СруктураСруктура
 

летальностилетальности
 

ПИДПИД



Форма
 

ПИДС
число

 
умерших

возраст
 

гибели
причина

 
смерти

ХКСК 1 8 лет Полиэндокринный

 

аутоиммунный

 
синдром, онкология

С-м
 

Чедиака-Хигаши 2
11мес.

1г.3мес.
-агранулоцитоз
-инф-я респират-го

 

и

 

пищеварит. 
трактов

С-м Ниймеген 1 6 лет -лимфома

С-м
 

Ди
 

Джорджи 2
4 мес.
5мес.

-гипокальциемия
-сепсис, ВПС

ТКИН 7

2мес.
3мес.

4мес.-2-е
7мес.-

 

2-е
11мес

-сепсис
-сепсис
-инф-я респир-го

 

тракта
-сепсис
-сепсис, tbc,
-сепсис

Атаксия-телеангиэктазия
3 14 лет

5 и

 

8 лет
-пневмония,-о.печеночная

 

недо-ть
-опухоль

 

средостения
Синдром

 

Вискотта-Олдрича 1 1 г. 8мес. -Сепсис, тромбоцитопения

Хр.гранулематозная
 

болезнь
4

7 лет
6 лет, 4 г.
2,5 года

-tbc
- tbc, tbc
- tbc

Аутоиммун.лимфопролифе
 

ративный
 

с-м
2 18 лет

16 лет
-панцитопения
-геморрагический

 

инсульт
ОВИН 1 42 года -сепсис, геморрагич. инсульт

Вр.нейтропения 1 6 мес. -

 

агранулоцитоз, пневмония
Селективн.дефицит

 

IgA 1 20 лет -кардиомиодистрофия

Агаммаглобулинемия 2
16 лет
12 лет

-краснуха

 

с

 

энцефалитом
-пневмония

 

(соц.неблагопол.)

СруктураСруктура
 

летальностилетальности
 

ПИДПИД



РодословнаяРодословная
 

I семьи
 (органотопичность

 
поражений)

 

У – система уха (внутреннее, среднее, евстахиева 
труба) 
С – придаточные пазухи носа (синусы) 
З – зубы 
Нц – нервная система центральная 
Пс – психиатрическая патология 
ПР – пороки развития 

К – кожа 
Д – органы дыхания 
П – органы пищеварения 
Мо – мочевыделительная система 
Э – эндокринная система 
Л – лимфатическая система 
Т – тонзиллиты - миндалины 



РодословнаяРодословная
 

I семьи
 (иммунопатолические

 
синдромы)

-

 

нарушение

 

противоинфекционной

 

защиты
-

 

вирусные

 

инфекции
-

 

бактериальные

 

инфекции
-

 

вирусно-бактериальные

 

инфекции
-

 

аллергический

 

синдром
-

 

псевдоаллергический

 

синдром

-

 

аутоиммунный

 

синдром
-

 

аутоиммунный

 

синдром

 

системный
-

 

аутоиммунный

 

синдром

 

органоспецифич.
-

 

пролиферативный

 

синдром
-

 

онкологическая

 

патология
Об

 

–

 

обменные

 

нарушения



РодословнаяРодословная
 

II семьи
 (органотопичность

 
поражений)

K -

 

кожа
Д

 

–

 

органы

 

дыхания
П

 

–

 

органы

 

пищеварения
Mo

 

–

 

мочевыделительная

 

система
Cc

 

–

 

сердечно-сосудистая

 

система
Л

 

–

 

лимфатическая

 

система

Т

 

–

 

тонзиллиты

 

-

 

миндалины
У

 

–

 

система

 

уха

 

(внутреннее, среднее, евстахиева

 труба)
C –

 

придаточные

 

пазухи

 

носа

 

(синусы)
З

 

-

 

зубы
Нц

 

–

 

нервная

 

система

 

центральная
ПР

 

–

 

пороки

 

развития



РодословнаяРодословная
 

II семьи
 (иммунопатолические

 
синдромы)

>
8
0

Р
и
с
.
3

С
и
н
д
р
о
м
ы

з
а
б
о
л
е
в
а
н
и
й

в

г
е
н
е
а

-

 

нарушение

 

противоинфекционной

 

защиты
-

 

вирусные

 

инфекции

-

 

бактериальные

 

инфекции
-

 

вирусно-бактериальные

 

инфекции
-

 

аллергический

 

синдром
-

 

псевдоаллергический

 

синдром

-

 

аутоиммунный

 

синдром
-

 

аутоиммунный

 

синдром

 

системный
-

 

аутоиммунный

 

синдром

 

органоспецифич.
-

 

пролиферативный

 

синдром
-

 

онкологическая

 

патология
Об

 

–

 

обменные

 

нарушения



РАСПРЕДЕЛЕНИЕРАСПРЕДЕЛЕНИЕ
 

БОЛЬНЫХБОЛЬНЫХ
 

СС
 

ПЕРВИЧНЫМИПЕРВИЧНЫМИ
 ИММУНОДЕФИЦИТНЫМИИММУНОДЕФИЦИТНЫМИ

 
СОСТОЯНИЯМИСОСТОЯНИЯМИ

 ПОПО
 

ТЕРРИТОРИЯМТЕРРИТОРИЯМ
 

РЕГИОНАРЕГИОНА
 

((синдромсиндром
 

--
 

территориятерритория))
 

РАСПРЕДЕЛЕНИЕРАСПРЕДЕЛЕНИЕ
ПЕРЕЧЕНЬ   СИНДРОМОВ ПЕРЕЧЕНЬ  ТЕРРИТОРИЙ 

Селективный дефицит Ig A 

Богдановичевский район, Березовский, 
Верхотурье, Верхний Тагил, Верхняя 
Пышма, Верхняя Салда, Верхотурье, 
Екатеринбург, Ирбит, Каменск-Уральский, 
Кировоград, Краснотурьинск, 
Красноуральск, Нижний Тагил, Новая 
Ляля, Ревда, Реж, Сысерть, Тюменская 
область 

Агаммаглобулинемия Верхние Серги, Екатеринбург, Нижний 
Тагил 

Общая вариабельная 
гипогаммаглобулинемия 

Екатеринбург,  
Красноуфимский район, Нижний Тагил 

Атаксия-телеангиоэктазия Каменск-Уральский, Карпинский район 
Синдром Вискотта-Олдрича Екатеринбург 
Синдром Гуда Заречный, Екатеринбург 

ТКИН  Нижнесергинский район, Тюменская 
область 

Гипогаммаглобулинемия с  гипер Ig М Тюменская область 

Гипер-Ig E синдром Екатеринбург, Богданович, 
Талицкий район, Тюменская область 

Синдром Чедиака-Хигаши Екатеринбург 
Хроническая гранулематозная болезнь Серов, Тавда, Тюменская область 
Аутоиммунный  
лимфопролиферативный  синдром  

Белоярский район, Екатеринбург 

Дефицит С1-ингибитора комплемента Екатеринбург 
Врожденная нейтропения Первоуральск 
Хронический кожно-слизистый 
кандидоз 

Тюменская область 

Макроглобулинемия Вальденстрема Екатеринбург 
 



РАСПРЕДЕЛЕНИЕРАСПРЕДЕЛЕНИЕ
 

БОЛЬНЫХБОЛЬНЫХ
 

СС
 

ПЕРВИЧНЫМИПЕРВИЧНЫМИ
 ИММУНОДЕФИЦИТНЫМИИММУНОДЕФИЦИТНЫМИ

 
СОСТОЯНИЯМИСОСТОЯНИЯМИ

 ПОПО
 

ТЕРРИТОРИЯМТЕРРИТОРИЯМ
 

РЕГИОНАРЕГИОНА
 

((территориятерритория
 

--
 

синдромсиндром
 

))ПЕРЕЧЕНЬ 
ТЕРРИТОРИЙ 

КОЛИЧЕ- 
СТВО 

БОЛЬНЫХ 
ПЕРЕЧЕНЬ  СИНДРОМОВ 

ЕКАТЕРИНБУРГ 39 

АГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ ( 6 Б-Х ) 
АУТОИММ. ЛИМФОПРОЛИФЕРАТИВНЫЙ СИНДРОМ (2) 
ГИПЕР-IgE СИНДРОМ ( 2 ) 
ДЕФИЦИТ С1-ИНГИБИТОРА КОМПЛЕМЕНТА ( 3 ) 
МАКРОГЛОБУЛИНЕМИЯ ВАЛЬДЕНСТРЕМА ( 1 ) 
ОБЩАЯ ВАРИАБЕЛЬНАЯ ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ(1) 
СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IgA ( 9 ) 
СИНДРОМ ВИСКОТТА-ОЛДРИЧА ( 1 ) 
СИНДРОМ ЧЕДИАКА-ХИГАШИ ( 2 ) 

БЕРЕЗОВСКИЙ 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IgA (1 ) 

НИЖНИЙ ТАГИЛ 3 
АГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ ( 1 ) 
ОБЩАЯ ВАРИАБЕЛЬНАЯ ГИПОГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ(1) 
СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IgA ( 1 ) 

ВЕРХНЯЯ ПЫШМА 4 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IgA ( 4 ) 
ЗАРЕЧНЫЙ 1 СИНДРОМ ГУДА ( 1 ) 
КИРОВГРАД 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IgA ( 1 ) 
БОГДАНОВИЧЕСКИЙ 
РАЙОН 2 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 

ГИПЕР-IG E СИНДРОМ ( 1 ) 
КАМЕНСК-
УРАЛЬСКИЙ 4 АТАКСИЯ-ТЕЛЕАНГИОЭКТАЗИЯ ( 1 ) 

СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 3 ) 
ВЕРХНИЙ ТАГИЛ 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 
РЕЖ 2 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 2 ) 
СЫСЕРТЬ 2 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 

АГАММАГЛОБУЛИНЕМИЯ ( 1 ) 
РЕВДА 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 
ВЕРХНЯЯ САЛДА 2 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 2 ) 
КРАСНОУРАЛЬСК 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 
ИРБИТ 1 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 1 ) 
ВЕРХОТУРЬЕ 2 СЕЛЕКТИВНЫЙ ДЕФИЦИТ IG A ( 2 ) 



ПАРАМЕТРЫПАРАМЕТРЫ
 

ТИМУСАТИМУСА,  ,  ВЫЯВЛЯЕМЫЕВЫЯВЛЯЕМЫЕ
 

МЕТОДОММЕТОДОМ
 УЛЬТРАЗВУКОВОГОУЛЬТРАЗВУКОВОГО

 
СКАНИРОВАНИЯСКАНИРОВАНИЯ

ГИПОПЛАЗИЯ ТИМУСА – 1) уменьшение массы > чем на 10% от
долженствующей m 

                                                 + 2) структурные изменения – д и ф ф у з н ы е,  
                                                 м е л к о-  или  к р у п н о з е р н и с т ы е. 
 
АПЛАЗИЯ ТИМУСА        –1) значительное уменьшение массы органа в

несколько раз от физиологической нормы                 
+ 2) структурные изменения – гомогенное 
значительное повышение ЭХО-плотности. 

 
УВЕЛИЧЕНИЕ  МАССЫ  ТИМУСА (расчет массы тимуса проводится с
учетом массы тела ребенка при рождении и в момент исследования): 
I степень - увеличение на 10 – 20 % от физиологических нормативных

значений  
II степень - увеличение на 20 – 30 % 
III степень - увеличение на 30 - 50 % 
IV степень - увеличение > чем на 50 % 
 



УЛЬТРАЗВУКОВАЯУЛЬТРАЗВУКОВАЯ
 

ОЦЕНОЦЕНКАКА
 

ТИМУСАТИМУСА
 УУ

 
ДЕТЕЙДЕТЕЙ

 
РАННЕГОРАННЕГО

 
ВОЗРАСТАВОЗРАСТА

 
СС

 
НАРУШЕНИЯМИНАРУШЕНИЯМИ

 ПРОТИВОИНФЕКЦИОННОЙПРОТИВОИНФЕКЦИОННОЙ
 

ЗАЩИТЫЗАЩИТЫ
 

((274 274 РЕБЕНКАРЕБЕНКА))

% от общего числа детей

0

10

20

30

40

50

60

Нормальные
размеры

I степень
гиперплазии

II степень
гиперплазии

III степень
гиперплазии

Гипоплазия Структурные
изменения

10-28 ДНЕЙ

1-3 МЕС.

3-6 МЕС.

6-9 МЕС.

12-18 МЕС.



1. ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ БОЛЬНЫХ С ИММУНОПАТОЛОГИЧЕСКИМИ
СОСТОЯНИЯМИ (СИНДРОМЫ НАРУШЕНИЙ ПРОТИВОИНФЕКЦИОННОЙ
ЗАЩИТЫ, АЛЛЕРГИЯ, АУТОИММУННЫЕ СОСТОЯНИЯ) 

 
2. СОЗДАНИЕ РЕГИОНАЛЬНОГО РЕГИСТРА ИММУНОДЕФИЦИТНЫХ 

СОСТОЯНИЙ 
 
3. УЧАСТИЕ В КОНСИЛИУМАХ  И ВЕДЕНИИ СЛОЖНЫХ БОЛЬНЫХ 
 
4. ПРОВЕДЕНИЕ ВАКЦИНОПРОФИЛАКТИКИ БОЛЬНЫМ

ИММУНОЗАВИСИМЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ 
 
5. ОБУЧЕНИЕ ВРАЧЕЙ РАЗЛИЧНЫХ СПЕЦИАЛЬНОСТЕЙ ВОПРОСАМ 

КЛИНИЧЕСКОЙ ИММУНОЛОГИИ 
 
6. ВНЕДРЕНИЕ НОВЫХ МЕТОДОВ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ БОЛЬНЫХ С

ЗАТЯЖНЫМИ, ВЯЛОТЕКУЩИМИ ПРОЦЕССАМИ, АУТОИММУННЫМИ И
ДРУГИМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ С ВОВЛЕЧЕНИЕМ ИММУННЫХ МЕХАНИЗМОВ 

ОСНОВНЫЕОСНОВНЫЕ
 

ЗАДАЧИЗАДАЧИ
 

службыслужбы
 клиническойклинической

 
иммунологиииммунологии::



ЗадачиЗадачи
 

припри
 

взаимодействиивзаимодействии
 сс

 
другимидругими

 
службамислужбами

 
((аллергологическойаллергологической, , 

ревматологическойревматологической,,
 специализированнойспециализированной))

•
 

Консультирование
 

и
 

совместное
 

ведение
 труднокурабельных

 
больных.

•
 

Выявление
 

дифференциально-диагностических
 критериев

 
иммунопатологии

 
(генеалогических, клинико-

 анамнестических
 

и
 

лабораторных).

•
 

Коррекция
 

терапевтического
 

комплекса
 

и
 

определение
 возможностей

 
иммунотропных

 
вмешательств.

•
 

Разработка
 

плана
 

реабилитационных
 

мероприятий
 

и
 участие

 
в

 
их

 
проведении

 
проведение



БЛАГОДАРЮБЛАГОДАРЮ

ЗАЗА  ВНИМАНИЕВНИМАНИЕ!
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