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Селективный дефицит IgA и врожденная дисплазия коры надпочеч-
ников. Существует ли взаимосвязь?
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Актуальность 
Селективный дефицит иммуноглобулина А от-

носится к самым частым первичным иммунодефи-
цитам. Его распространенность в мире зависит от 
этнического происхождения и в среднем состав-
ляет 1 случай на 700 человек [1, 2]. Клиническая 
картина селективного дефицита иммуноглобули-
на А гетерогенна — от бессимптомных до тяжелых 
проявлений. Выделяют несколько фенотипов за-
болевания: бессимптомный, легкие инфекции ды-
хательных путей и желудочно-кишечного тракта, 
тяжелые инфекции, аллергические и аутоиммун-
ные заболевания, опухоли [1–3].

Цель: представить редкий случай менингоэн-
цефалита у мальчика с селективным дефицитом 
IgА (SIgAD) и врожденной дисплазией коры над-
почечников (ВДКН).

Мальчик, 9 лет. В дебюте заболевания — боль 
в горле, ринорея, рвота. Через двое суток — лихо-
радка, многократная рвота, судороги, сопор, в по-
следующем — кома. Госпитализирован в реанима-
ционное отделение детской краевой клинической 
больницы г. Ставрополя.

Ребенок от 2-й беременности, рожден на 35-й 
неделе гестации с  оценкой по шкале Апгар 8–9 
баллов. С первых дней жизни — признаки ВДКН. 

В  10 месяцев установлена делеция в  3-м экзо-
не гена, кодирующего фермент 21-гидроксилаза 
(CYP21A2). Выявленная мутация ассоциирована 
с  тяжелой сольтеряющей формой заболевания. 
В раннем и дошкольном возрасте — частые ОРВИ, 
рецидивирующий стоматит, энтероколит. В 2017 
году верифицирован первичный иммунодефицит 
с нарушением антителообразования: sIgAD.

При поступлении состояние тяжелое. Лихорад-
ка, судороги, кома 1-й степени, пятнисто-папулез-
ная сыпь на туловище, конечностях, признаки ды-
хательной недостаточности, потребовавшие ИВЛ 
в течение 7 дней, энтероколит, очаговая симпто-
матика (анизокория, левосторонний гемипарез).

На рентгенографии легких признаки двусто-
ронней полисегментарной пневмонии с поражени-
ем правого легкого до 50–60 %. По данным магни-
торезонансной томографии признаки вирусного 
энцефалита. В общем анализе крови лейкоцитоз 
до 38*10 9/л, нейтрофилез до 90 %, умеренное 
увеличение СРБ, нормальные показатели про-
кальцитонина. Ликвор прозрачный, низкий ней-
трофильный плеоцитоз, увеличение макрофагов, 
глюкозы, хлоридов. Бактериальный посев отрица-
тельный. ДНК ВПГ, ЦМВ, ВЭБ — не обнаружены. 
ПЦР Сovid-19 — отр. Ребенок получал противо-
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вирусные, антибактериальные, дегидратирующие 
препараты, внутривенный иммуноглобулин, глю-
кокортикоиды. Состояние нормализовалось. Од-
нако сформировалась структурная фокальная 
эпилепсия, потребовавшая терапии двумя мио-
релаксантами — леветирацетамом и вальпроевой 
кислотой.

Обсуждение
В представленном клиническом случае у  ре-

бенка два генетически обусловленных заболе-
вания. Возникает вопрос, существует ли между 
ними связь? Известно, что ген 21-гидроксилаза 
находится на 6-й хромосоме в непосредственной 
близости от локусов HLA-B и DR [4]. Известны 
аллели высокого риска развития заболевания — 
HLA-В14, HLA-DR3  [4, 5]. Селективный дефи-
цит иммуноглобулина А  — полигенное заболе-
вание. Виновными могут быть мутации в генах, 
участвующих в дифференцировке В-лимфоцитов, 
синтезирующих IgА, а также дефекты цитокинов, 
контролирующих антителообразование [1, 6]. По 
результатам секвенирования (панель «иммуноло-
гическая»), выполненного в ФГБУ НМИЦ ДГОИ 
им. Дм. Рогачева, распространенных мутаций сиг-
нальных молекул и дифференцировки В-лимфо-
цитов у мальчика не установлено.

С 70-х годов прошлого века известны ассоциа-
ции SIgAD с антигенами HLA [1, 6, 7]. Оказалось, 
что два антигена HLA-В14, HLA-DR3 сопряжены 
одновременно как с  врожденной гиперплазией 
коры надпочечников, так и с sIgAD.

Почему развился менингоэнцефалит с неблаго-
приятным исходом? Предрасполагающими фак-
торами могли стать: наличие 2 генетически обу-
словленных заболеваний; длительный, вероятно, 
не всегда физиологический режим введения глю-
кокортикоидов. Отсутствие IgA и комменсальной 
флоры, вероятно, способствовало адгезии вируса, 
дефекту его контроля и прогрессированию забо-
левания.

Заключение
Таким образом, гены предрасположенности 

к врожденной дисплазии надпочечников и селек-
тивному дефициту IgA находятся в соседних ло-
кусах хромосомы, что свидетельствует о возмож-
ной генетической взаимосвязи двух заболеваний. 
Атипичное течение энтеровирусной инфекции 
у больного с SIgAD обусловлено терапией глю-
кокортикоидами, нарушением барьера слизистых 
оболочек и профиля комменсальной флоры. Не-
обходимы дальнейшие исследования для уточне-
ния взаимосвязи ВДКН и SIgAD.
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