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Иммунопатология – это нарушение функционирования 
иммунной системы, характеризующееся недостаточным или 
избыточным реагированием на эндо- и экзоантигены



Иммунодефициты(ИДC)

Физиологические
ИДC

новорожденность
беременность

старость

Первичные
ИДC

Вторичные ИДC

Иммунодефициты -патологические состояния,

сопровождающиеся дефектом одного или более 

звеньев иммунной системы, проявляющиеся в 
повышенной восприимчивости к заболеваниям

нарушения иммунных 
механизмов связаны с 
генетическими дефектами 



ФИЗИОЛОГИЧЕСКИЕ ИММУНОДЕФИЦИТЫ

Беременных- характеризуется:
 ↓ функции  Т- и В-л, направленной 

на подавление иммунного ответа 
против аллантигенов плода.

 Фагоцитарная активность  ↑ или ↓;
 Уровень активности ЩФ резко ↑↑↑ 

(влияние гормонального фона);
 В большинстве случаев - ↑ 

активность комплемента (связано с 
влиянием плацентарных стероидов 
на синтез С гепатоцитами)

новорожденных – характеризуется: 
неполноценностью клеточного и 
гуморального звеньев,  фагоцитарной 
активности ,снижением гуморальных 
факторов резистентности:
• ↓ функциональной активности Т- и В-л 

при их большом количестве,
• ↓ содержания Th и Tк;
• ↓↓↓ IgG, IgA, ↓IgM
• ↓ ФАГ- НГ, ↓ опсонизации,
• ↓↓ уровень С (комплемета) –

повышается до N к 3 – 6 мес.

старческого возраста характеризуется
снижением активности гуморального и клеточного иммунитета;
• ↓ уровня нормальных АТ в крови;
• ↓ способность к синтезу АТ ( низкоавидные АТ – IgM);
- выработка АТ класса IgG и IgA значительно уменьшена.
• ↓ синтез IgE – всвязи с чем смягчается проявление атопических реакций.
• ↓ общее количество лимфоцитов крови, Т- и В-л и их функциональная активность;
• ↓ фагоцитарной активности НГ и МФ;
• ↓ активность комплемента (С), лизоцима.



Биологическим маркером гуморальных 
иммунодефицитов является 
гипогаммаглобулинемия, 

а клеточных иммунодефицитов -
лимфопения



Что лежит в основе иммунодефицита

Первичные

(генетически 

детерминированные)

Вторичные 

(вследствие каких-

либо заболеваний)

 Нарушение активности или 

отсутствие ферментов

 Отсутствие популяции 

иммунных клеток

 Ослабление функциональной 

активности иммунных клеток

Врожденные/приобретенные

 Злокачественные 

новообразования

 Инфекции

 Нарушения питания

 Лечение иммунодепрессантами

Всегда приобретенные



Генетическая передача ПИД (первичных 
иммунодефицитов)

• Аутосомно-рецессивно (AR)

• X-связанно рецессивно (XR)

• Аутосомно-доминантно (AD)

• Спонтанные мутации (делеция, генетическая перестановка).



Настораживающие признаки 
ПИД у детей:

1. Положительные данные о наследственном 
анамнезе по ПИД.

2. > 4 гнойных отитов в течение года.

3. > 2 тяжелых синусита в течение года.

4. > 2 пневмонии в течение года.

5. Антибактериальная терапия per os, 
проводимая > 2 месяцев, без эффекта.

6. необходимость в системных антибиотиках 
для разрешения инфекций

7. Дефицит прироста массы тела

8. Рецидивирующие глубокие абсцессы кожи и 
мягких тканей.

9. > 2 генерализованные инфекции (в т.ч. 
септицемии).

10. Персистирующая кандидозная инфекция 
кожи или афтозный стоматит

Настораживающие признаки 
ПИД у взрослых:

1. > 2 гнойных отитов в течение года

2. > 2 тяжелых синусита в течение года.

3. > 1 пневмонии в годб несколько 
последовательных лет

4. Хроническая диареяб сопровождающаяся 
потерей массы тела

5. Рекурентные вирусные инфекции (простуда, 
герпес, невусы, кондиломы)

6. Необходимость во внутривенной терапии 
антибиотиками для лечения инфекции 

7. Повторные глубокие абсцессы кожи или 
внутренних органов.

8. Персистирующие грибковые инфекции

9. Рецидивирующие оппортунистические 
инфекции (Pneumocystis carinii и др.)

10. Положительные данные о наследственном 
анамнезе по ПИД.



Классификация первичных иммунодефицитов

• A. Дефекты стволовых клеток

• B. Дефекты T лимфоцитов

• C. Дефекты B лимфоцитов

• D. Дефекты фагоцитов и NK

• E. Дефекты системы комплемента



A. Дефекты стволовых клеток

• Стволовые клетки генерируют 
гранулоцитарную, эритроцитарную, 
тромбоцитарную, моноцитарную и 
лимфоцитарную линию гемопоэза

• Эти клетки проходят через 2 
последовательные миграции:

- фетальная печень (эмриональное и 
фетальное развитие)

- красный костный мозг (перед 
рождением)



A. Дефекты стволовых клеток

• Дефекты стволовых клеток 
лимфоцитарной линии (которые 
являются прородителями LT и LB) 
→→ отсутствие функций LT и LB

• Клеточный иммунитет и синтез 
иммуноглобулинов снижены / 
отсутствуют



A. Defecte ale celulelor stem

Тяжелый 

комбинированный 

иммунодефицит-ТКИД



B. Дефекты T лимфоцитов

- Первичный иммунодефицит LT → 

↓ число LT и ↓ функции

- LT необходимы для активации LB → →

аномалии числа LB и синтеза Ig

- Клеточный иммунитет отвечает за борьбу с 
грибками → рекуррентные грибковые 
инфекции

- Другие типы иммунодефицитаб поражающие 
LT вызваны мутациями в клетках, 
учавствующих в развитии/активации LT 



B. Defecte ale limfocitelor T



C. Дефекты B лимфоцитов

Первичные иммунодефициты LB из-за 
генетических дефектов → → 
ответственны за 80% первичных 
иммунодефицитов

Нарушается количество 
иммуноглобулинов, но необязательно 
и количества LB

LT содержатся в нормальном 
количестве и нормально 
функционируют



C. Defecte ale limfocitelor B

Общая вариабельная 

гипогаммаглобулинемия



D. Дефекты фагоцитов и NK

Фагоциты и NK играют ключевую роль во 
врожденном и приобретенном иммунитете

При дефектах фагоцитов и NK нарушаются 2 
наиболее важные функции этих клеток: 

- ↓способность уничтожать микроорганизмы

- ↓ взаимодействие с другими клетками



Возраст начала 

инфекций

Спектр патогенов Пораженные органы

Раннее

начало

Бактерии:

Staphylococci,

Klebsiella,

Salmonella

Грибы и паразиты:

Candida, Aspergillus

Гнойные инфекции 

кожи; гнойный 

лимфаденит, 

перидонтит, язвенный 

стоматит, абсцессы, 

остеомиелит

Врожденные дефекты фагоцитов 



D. Defecte ale fagocitelor și celulelor NK



E. Дефекты системы комплемента

Дефекты системы комплемента могут привести к 
нарушениям как врожденного, так и 
приобретенного иммунитета

Возрастает чувствительность к инфекциям

Риск развития аутоиммунных заболеваний

Дефекты классического пути активации (кроме C3) 
не связаны с повышенной чувствительностью к 
инфекциям (за исключением инкапсулированных 
бактерий)

Дефекты C3 → рекуррентные инфекции и 
иммунные заболевания, опосредованные 
иммунными комплексами



Возраст начала 

инфекций

Спектр патогенов Пораженные органы

В любом возрасте Бактерии:

Neisseria,

Escherichia coli

Менингит, повторные 

инфекции 

респираторного тракта

Врожденные дефекты системы комплемента  



E. Defecte în sistemul complement



New immune (Inborn errors) deficiencies

• About 10% of adults with severe COVID have antibodies
to type I interferons
• About 5% of people with severe COVID have an 
interferon pathway genetic deficiency

Inborn errors of type I IFN immunity and auto-
antibodies neutralizing type I IFNs underlie life-
threatening COVID-19 pneumonia by interfering with
type I IFN immunity in tissue-resident RECs and
blood plasmacytoid dendritic cells.

Zhang Nature 2022. 603: 587



Вторичные иммунодефициты

● ВИД – известные причины

● Самая частая причина ВИД?

● Клинические проявления ВИД:
 Повышенная чувствительность к инфекциям 
 Длительное течение инфекционных заболеваний 
 Необычные осложнения инфекционных заболеваний 
 Оппортунистические инфекции

24

Мальнутриция



Ятрогенные вторичные иммунодефициты



ВИД и инфекции

Защитные механизмы патогенных микроорганизмов

→ Секреция ферментов, которые разрушают местные ИГ и компоненты комплемента

→ Защита от фагоцитоза путем угнетения важных фагоцитарных функций: слияние фагосомы с 

лизосомой; синтез и высвобождение микробицидных молекул; презентация пептидов 

молекулами главного комплекса гистосовместимости

→ Заражение некоторых self клеток, не обнаруживаемых иммунной системой

→ Угнетение T naive лимфоцитов и отсутствие трансформации в Th1 или Th2



ВИЧ-инфекция (вирус иммунодефицита человека)

- ВИЧ = одноцепочечный РНК (ssRNA) вирус
- Передача: кровь, сперма, вагинальные выделения, грудное молоко

- 30 миллионов человек в настоящее время инфицированы ВИЧ во всем мире
- 25 миллионов человек умерли от СПИДа с 1981 года (описание первых случаев) по 
настоящее время

- Типы:
- ВИЧ-2 (эндемичен в Западной Африке, менее патогенен) и ВИЧ-1 (имеет 

несколько подклассов, обозначаемых как A - K).

- Инфицирует CD4+ Т-лимфоциты, CD4+ макрофаги, дендритные клетки

- Разрушает CD4+ Т-лимфоциты, что приводит к СПИДу (синдрому приобретенного 
иммунодефицита). Может инфицировать и уничтожать CD8+ моноциты и Т-
лимфоциты по мере прогрессирования заболевания. Приводит к снижению 
клеточного и гуморального иммунного ответа и повышению восприимчивости к 
оппортунистическим инфекциям



Структура и жизненный цикл ВИЧ
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ВИЧ-инфекция – этапы эволюции
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Иммунные/клинические категории ВИЧ
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ВАРТ-терапия

нацелена на 5 ключевых моментов вирусной 
репликации:

1. Прикрепление ВИЧ к клетке;
2. Слияние ВИЧ с клеткой;
3. Обратная транскрипция вирусной РНК;
4. Интеграция провирусной ДНК;
5. Образование функциональных вирусных 

белков, опосредованное вирусными 
протеазами.

Gandhi M, Gandhi RT. Single-pill combination regimens for treatment of HIV-1 infection. 

N Engl J Med. 2014;371:248-59.

ВАРТ-терапия назначается пациенту с 
клиническими проявлениями или когда 
уровень ЛТ CD4+ менее 350/mm3


