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РЕЗЮМЕ 
Цель исследования: выявить клинико-лабораторные особенности общей вариабельной иммунологической 

недостаточности (ОВИН) в различных возрастных группах пациентов. 
Материалы и методы .  Изучены клинико-анамнестические особенности 36 пациентов (16 мужчин и 

20 женщин) в возрасте от 15 до 65 лет (средний возраст 37 ± 12,7 года) с установленным диагнозом ОВИН. 
Результаты.  Среди наблюдаемых пациентов заболевание манифестировало в зрелом возрасте у 25 че-

ловек (69,4 %) – 1-я группа, тогда как у 11 человек (30,5 %) дебют заболевания приходился на детский возраст (от 
4 до 17 лет) – 2-я группа. Среди пациентов первой группы наибольшее количество случаев манифестации 
(10 случаев, 40,0 %) приходилось на возраст 20-30 лет; в детской возрастной группе наибольшее количество слу-
чаев (8 случаев, 72,7 %) приходилось на период 13-17 лет. У взрослых пациентов в дебюте заболевания чаще 
встречались неинфекционные проявления (64,0 %; χ2 = 15,68; р < 0,001). Инфекционно-воспалительные заболе-
вания ЛОР-органов и респираторного тракта с одинаковой частотой отмечались в обеих группах. У детей чаще, 
чем у взрослых (72,7 %; χ2 = 26,6; р < 0,001) наблюдался дефицит по трем классам иммуноглобулинов (Ig) (IgA, IgM 
и IgG), тогда как у пациентов с манифестацией ОВИН в зрелом возрасте преимущественно была снижена кон-
центрация IgA и IgG, но при этом степень снижения уровня иммуноглобулинов оказалась более выраженной 
(72,0 %; χ2 = 14,47; р < 0,001). 

Заключение.  Выявлены значимые различия клинико-лабораторных параметров пациентов в зависимо-
сти от возраста манифестации ОВИН. 
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ABSTRACT 
Object ive :  to identify clinical and laboratory features of common variable immune deficiency (CVID) in different 

age groups of patients.  
Material and methods.  The clinical and anamnestic characteristics of 36 patients (16 men and 20 women) 

aged 15 to 65 (the average age was 37.0±12.7) diagnosed with CVID were studied. 
Results.  Among the examined patients the disease was manifested at the mature age in 25 people (69.4 %) – 

the 1st group, while in 11 people (30.5 %) the debut of the disease occurred during childhood (from 4 to 17) – the 2nd 
group. Among the patients of the first group, the greatest number of cases (10 cases, 40.0 %) was found at the age of 
20-30; in the children's age group, the greatest number of cases (8 cases, 72.7%) occurred at the age of 13-17. Non-
infectious manifestations were significantly more common in adult patients at the onset of the disease (64 %; χ2 = 
15.68; p < 0.001). Infectious and inflammatory diseases of the ENT organs and respiratory tract were observed with the 
same frequency in both the groups. Children significantly more often than adults (72.7 %; χ2 = 26.6; p < 0.001) ob-
served a deficit in the three classes of immunoglobulins (Ig) (IgA, IgM, and IgG), whereas in patients with CVID mani-
festation in adulthood, the concentrations of IgA and IgG were mainly reduced, and meanwhile the degree of the de-
crease in the immunoglobulin level was more pronounced (72.0 %; χ2 = 14.47; p < 0.001). 

Conclusion.  Significant differences in the clinical and laboratory parameters of CVID manifestation in the pa-
tients depending on age have been revealed. 
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Введение 
 
ОВИН – это группа клинически и гене-

тически гетерогенных нарушений, харак-
теризующихся стабильным снижением сы-
вороточного уровня различных классов 
иммуноглобулинов (Ig) (более 2 стандарт-
ных отклонений от медианы), клинически 
проявляющихся повторными бактериаль-
ными инфекциями. ОВИН является одним 
из наиболее распространенных первичных 
иммунодефицитов, его частота в популя-
ции колеблется от 1:10 000 до 1:100 000 
населения [1, 2]. 

В основе патогенеза заболевания лежит 
нарушение антиген-зависимой дифферен-
цировки В-лимфоцитов на этапе переклю-
чения классов ИГ и их превращения в плаз-
матические клетки [3, 4]. Результатом выше-
описанных изменений является нарушение 
синтеза антиген-специфических антител. 
При этом эндогенный В-клеточный дефект, 
приводящий к нарушениям терминальной 
дифференцировки, обнаруживается не бо-
лее чем в 15,0 % случаев. Количество В-
лимфоцитов в периферической крови паци-
ентов может быть нормальным (иногда сни-
жено). Описаны нарушения функции мак-
рофагов и Т-лимфоцитов при данном забо-
левании. В частности, продемонстрировано 
нарушение экспрессии генов некоторых рас-
творимых и мембраносвязанных молекул 
(МНС II и III классов, CD40L), участвующих в 
межклеточных взаимодействиях. 

Характерной особенностью ОВИН яв-
ляется возможность манифестации в лю-
бом возрасте, с одинаковой частотой у лиц 
любого пола. Выделяют несколько пиков 
заболевания: первый – в возрасте от 2 до 
10 лет, второй – в возрасте 20-30 лет, тре-
тий - в возрасте 50-60 лет [2, 5, 6]. 

Описаны различные типы наследова-
ния заболевания (аутосомно-рецессивное, 
аутосомно-доминантное, Х-сцепленное), од-
нако чаще всего (более 70,0 %) встречаются 
спорадические случаи, в которых наследо-
вание не прослеживается. 

Клиническая картина ОВИН чрезвы-
чайно разнообразна и неспецифична. 
Наиболее частыми клиническими проявле-
ниями являются рецидивирующие бакте-
риальные инфекции респираторного трак-
та, характеризующиеся тяжелым течением, 
склонностью к хронизации процесса, 
устойчивостью к антибактериальной тера-
пии, а также поражения ЖКТ в виде стой-
кого диарейного синдрома. Основными 
этиологическими факторами респиратор-
ных инфекций являются Haemophilus influ-

enzae, Streptococcus pneumonia, Mycobacte-
ria, Pneumocystis jiroveci; поражений ЖКТ – 
Salmonella, Campylobacter, Giardia Lamblia, 
Cytomegalovirus, Cryptosporidium enteritis, 
Helicobacter pylori. Отмечается также склон-
ность к аутоиммунным заболеваниям 
(аутоиммунная гемолитическая анемия, 
тромбоцитопения, нейтропения), которые 
могут быть первыми проявлениями ОВИН. 
Для заболевания характерна повышенная 
частота развития лимфом, а также других 
злокачественных новообразований [4]. 

Учитывая разнообразие клинических 
проявлений ОВИН, низкую насторожен-
ность и осведомленность врачей различных 
специальностей, своевременное выявление 
заболевания представляет значительные 
сложности. В максимальной степени это 
касается взрослых пациентов в связи с 
распространенным заблуждением о том, 
что генетически детерминированные забо-
левания всегда дебютируют в детстве. Это 
обусловливает длительные сроки задержки 
постановки диагноза у пациентов с ОВИН 
и отсутствие в связи с этим своевременной 
заместительной терапии. Кроме того, у па-
циентов различного возраста имеются свои 
особенности манифестации и течения за-
болевания, знание которых может способ-
ствовать повышению эффективности диа-
гностики. 

 
Цель работы 
 
Выявить клинико-лабораторные осо-

бенности ОВИН в различных возрастных 
группах пациентов. 

 
Материалы и методы 
 
Проведен ретроспективный анализ ме-

дицинской документации 36 пациентов 
(16 мужчин и 20 женщин) в возрасте от 
15 до 65 лет (средний возраст 37 ± 12,7 го-
да) с установленным диагнозом ОВИН. 
Критериями постановки диагноза являлись 
клинико-анамнестические данные и ре-
зультаты лабораторных исследований: 
стойкое снижение уровня IgА, IgМ, IgG, 
результаты иммунофенотипирования, от-
сутствие других причин гипогаммаглобу-
линемии (ожоговая болезнь, энтеропатия, 
нефротическая протеинурия, злокаче-
ственные новообразования, прием неко-
торых лекарственных препаратов (несте-
роидных противовоспалительных средств, 
ингибиторов ангиотензинпревращающего 
фермента, препаратов для лечения эпи-
лепсии и др.). 
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Статистическая обработка данных про-
водилась с помощью пакета программ 
StatSoft «Statistica», 13.0 (Trial-версия). Оцен-
ка нормальности распределения проводи-
лась с использованием критерия Шапиро-
Уилка. В случае нормального распределе-
ния числовых значений результаты иссле-
дования представлялись в виде среднего 
арифметического (М) и стандартного от-
клонения (SD), а в случаях значений, отли-
чающихся от нормального распределения – 
медианы (Me) и интерквартильного разма-
ха (Q1; Q3). Различия частот встречаемости 
признаков оценивались с помощью крите-
рия χ2 в таблицах сопряженности 2 × 2. 
Результаты считались статистически зна-
чимыми при р < 0,05 [7]. 

 
Результаты и обсуждение 
 
Среди наблюдаемых пациентов у 25 че-

ловек (69,4 %) (1-я группа) заболевание ма-
нифестировало в зрелом возрасте, тогда 
как у 11 человек (30,5 %) (2-я группа) де-
бют заболевания наблюдался в детстве (от 
4 до 17 лет). Среди пациентов 1-й группы 
наибольшее количество случаев манифе-
стации (10 случаев, 40,0 %) приходилось на 
возраст 20-30 лет, что соответствует миро-
вым данным [5]. В то же время у 4 человек 
(16,0 %) ОВИН манифестировал, когда им 
было более 50 лет – 53-64 года. В настоя-
щее время имеются сообщения о возмож-
ном дополнительном пике ОВИН, который 
приходится именно на возраст 50-60 лет 
[6]. Заболевание отмечалось с одинаковой 
частотой у лиц любого пола. В детской воз-
растной группе наибольшее количество 
случаев (8 случаев, 72,7 %) приходилось на 
период 13-17 лет. Однако следует отме-
тить, что при тщательном сборе анамнеза у 
всех пациентов вне зависимости от сроков 
манифестации ОВИН отмечалась склонность 
к частым простудным заболеваниям в ран-
нем детском возрасте. В дальнейшем клини-
ческие проявления у пациентов 1-й группы 
становились менее выраженными (не вы-
зывали жалоб пациента) или исчезали во-
все, однако в более старшем возрасте ма-
нифестировали вновь. 

Известно, что клинические проявления 
ОВИН чрезвычайно многообразны и вклю-
чают рекуррентные инфекции ЛОР-органов, 
респираторного тракта, поражения ЖКТ в 
виде стойкого диарейного синдрома, лимфо-
аденопатию, аутоиммунные заболевания, 
злокачественные новообразования [3, 4, 8]. 

У наблюдаемых нами пациентов наибо-
лее часто первыми проявлениями ОВИН бы-

ли рецидивирующие инфекции ЛОР-органов, 
прежде всего, риносинуситы: в 1-й группе 
они наблюдались в 19 случаях (76,0 %), во 
2-й группе – в 8 случаях (72,7 %). 

В группах наблюдения в 32 случаях 
(94,1 %) отмечалась политопность пораже-
ния: наиболее часто выявлялись сочетан-
ные инфекции верхних и нижних дыха-
тельных путей (26 случаев, 72,2 %); респи-
раторных инфекций и поражений кожи в 
виде распространенного дерматита (15 слу-
чаев, 41,7 %), а также сочетание инфекци-
онного синдрома с синдромом мальабсорб-
ции (12 пациентов, 33,3 %), аутоиммунной 
патологией (9 случаев, 25,0 %), лимфоаде-
нопатией – 6 (16,7 %). В целом неинфекци-
онные проявления ОВИН отмечались у 16 
пациентов (64 %) 1-й группы и 4 пациен-
тов (36,3 %) 2-й группы (различия значи-
мы, χ2 = 15,68; р < 0,001). У всех пациентов 
из детской группы с неинфекционными про-
явлениями отмечалась лимфоаденопатия. 

Причины обращения к специалисту-
иммунологу у пациентов были разнообраз-
ны: в детском возрасте преобладали часто 
рецидивирующие острые респираторные 
заболевания с длительным субфебрилите-
том (7 случаев, 63,6 %); в группе взрослых 
пациентов – необычайно тяжелое течение 
пневмонии, протекающей с осложнениями 
и резистентной к традиционной терапии 
(14 случаев, 56,0 %). В 6 случаях (по 3 в 
каждой группе) пациенты впервые обрати-
лись к иммунологу по поводу аутоиммунно-
го заболевания. 

Одним из показателей эффективности 
клинико-иммунологического обследования 
является срок постановки диагноза пер-
вичного иммунодефицита, который колеб-
лется в широких пределах в разных стра-
нах и существенно зависит от характера 
патологического процесса. В среднем в ев-
ропейских странах срок постановки диа-
гноза ПИД занимает 1 год [2]. В наблюдае-
мой нами группе пациентов от момента 
явной манифестации заболевания до уста-
новления диагноза ОВИН проходило в 
среднем 1,0 (0; 4,0) года в детской воз-
растной группе и 2,0 (1,0; 6,0) – у взрослых. 

Известно, что ведущим лабораторным 
критерием для установления диагноза 
ОВИН является значительное снижение 
содержания двух и более классов имму-
ноглобулинов в крови (суммарная концен-
трация менее 3 г/л) [1, 4, 7]. У наблюдае-
мых нами пациентов обнаруживалось сни-
жение концентрации IgA и IgG в 16 случаях 
(44,4 %), а у 20 пациентов (55,5 %) отме-
чался дефицит всех основных классов им-
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муноглобулинов – IgA, IgM и IgG. При этом 
следует отметить, что дефицит двух клас-
сов иммуноглобулинов наиболее часто встре-
чался в 1-й группе (16 случаев, 64,0 %), то-
гда как во 2-й группе с дебютом в детском 
возрасте чаще (8 случаев, 72,7%) (различия 
значимы, χ2 = 26,6; р < 0,001) регистриро-
валось снижение трех классов Ig. Степень 
снижения уровня Ig варьировала в значи-
тельных пределах. Согласно существующим 
критериям, диагноз ОВИН правомочен при 
стойком снижении суммарной концентра-
ции Ig по крайней мере на 2 SD ниже 
среднего значения для данного возраста 
при исключении других причин гипогам-
маглобулинемии [9, 10]. У находящихся под 
наблюдением пациентов такие значения Ig 
имелись в 23 случаях (63,9 %), в 3 случаях 
определялись экстремально низкие цифры 
Ig. Суммарная концентрация Ig менее 3 г/л 
в детской группе выявлена в 5 случаях 
(45,0 %), тогда как во взрослой группе та-
ких случаев было 18 (72,0 %) (различия 
значимы, χ2 = 14,47; р<0,001). Считается, 
что клинические проявления ОВИН обу-
словлены дефицитом продукции антител, од-
нако значимой корреляции между частотой и 
тяжестью инфекционно-воспалительных за-
болеваний и сывороточной концентрацией 
Ig нами выявлено не было. 

 
Заключение 
 
Проведенные исследования показали 

различия клинико-лабораторных парамет-
ров пациентов в зависимости от возраста 
манифестации ОВИН. У взрослых пациен-
тов в дебюте заболевания чаще встреча-
лись неинфекционные проявления (64,0 %; 
χ2 = 15,68; р < 0,001). У всех пациентов из 
детской группы с неинфекционными про-
явлениями отмечалась лимфоаденопатия. 
Инфекционно-воспалительные заболевания 
ЛОР-органов и респираторного тракта с 
одинаковой частотой отмечались в обеих 
группах. У детей чаще, чем у взрослых 
(72,7 %; χ2 = 26,6; р < 0,001) наблюдался 
дефицит по трем классам Ig (IgA, IgM и 
IgG), тогда как у пациентов с манифеста-
цией ОВИН в зрелом возрасте преимуще-
ственно была снижена концентрация IgA и 
IgG, но при этом степень снижения уровня 
Ig оказалась более выраженной (72,0 %; 
χ2 = 14,47; р < 0,001). 
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