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Первичные иммунодефицитные состояния 
(ПИДС) представляют собой гетерогенную 
группу врожденных заболеваний иммунной си-
стемы, связанных с утратой, уменьшением или 
неправильным функционированием одного или 
нескольких ее звеньев и насчитывающую в на-
стоящее время более 450  нозологий. Длитель-
ное время ПИДС относили к редким орфанным 
заболеваниям. Однако с введением в ряде стран 
неонатального скрининга стало очевидным, что 
распространенность ПИДС не настолько редка. 
По данным Европейского регистра, созданного 
при поддержке Европейского общества имму-
нодефицитов (ESID), объединяющего 28  ев-
ропейских государств  [1], распространенность 
ПИДС составляет 3 случая на 100 тыс населения 
в Германии [2], 6 случаев на 100 тыс населения 
в Швейцарии [3], 7 случаев на 100 тыс. населения 
во Франции [4]. В России в 2019 году начал ра-
боту национальный регистр пациентов с ПИДС 
на «Медицинской онлайн- платформе ROSMED.
INFO», созданный под эгидой Национальной 
ассоциации экспертов в области первичных им-
мунодефицитов. По данным регистра распро-
страненность ПИДС в  России значительно ва-
рьируется в  зависимости от региона (от 0,9  до 

2,8 на 100 тыс. населения) и в среднем составляет 
2,09 ± 0,93 на 100 тыс. населения [5, 6]. Ежегод-
ная заболеваемость ПИДС в России 5,7 ± 0,6 на 
100 живорожденных. В настоящей статье пред-
ставлен анализ распространенности и структуры 
ПИДС среди детей Алтайского края. 

Цель исследования — изучить распространен-
ность и нозологическую структуру ПИДС среди 
детского населения Алтайского края.

Материалы и  методы. Информация о  детях 
с ПИДС взята из регистра пациентов с ПИДС, 
расположенного на «Медицинской онлайн- 
платформе ROSMED.INFO». Сбор данных о де-
тях с ПИДС, проживающих на территории Ал-
тайского края, проводится с 2019 г. по настоящее 
время. Обязательным условием включения паци-
ентов в регистр являлось подписание законным 
представителем информированного согласия, 
в  соответствии с  законом № 152- ФЗ о  защите 
персональных данных РФ. В регистр вошли все 
дети с диагностированным ПИДС, включая ге-
нетически неверифицированные на момент реги-
страции.

Результаты
Эпидемиология. В  регистре пациентов 

с ПИДС, проживающих на территории Алтайско-
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го края, 23 ребенка. Распространенность ПИДС 
среди детского населения Алтайского края соста-
вила 4,8 % случаев на 100 тыс. детского населения 
(численность детского населения Алтайского 
края на 2022 г. 482 тыс.).

Структура. Анализ нозологической структу-
ры ПИДС показал, что наиболее часто в регионе 
встречаются ПИДС с  иммунной дисрегуляци-
ей  — 5  (21,7 %) и  аутовоспалительные заболе-
вания — 5 (21,7 %), на втором месте по частоте 
комбинированные ПИДС с синдромальной па-
тологией  — 4  (17,4 %) и  ПИДС с  нарушени-
ем антителообразования  — 4  (17,4 %), на долю 
ПИДС с  дефектом системы комплемента при-
ходится 2 (8,7 %) случая, неуточненные ПИДС 
у  3  (13,0 %) детей. Молекулярно- генетический 
анализ проведен 18 (78,3 %) пациентам.

Демография. Из 23 детей с ПИДС, зарегистри-
рованных в региональном регистре, 22 (95,6 %) 
живых, 1 (4,4 %) умер. Возрастная структура де-
тей с ПИДС: 6 (26,1 %) детей в возрасте от 0 до 
5 лет, 9 (39,1 %) детей в возрасте от 6 до 10 лет, 
8 (34,8 %) детей в возрасте от 11 до 18 лет. Са-
мому младшему пациенту на момент проведения 
анализа 1 год. Из 23 пациентов 20 (86,9 %) детей 
мужского и 3 (13,1 %) женского пола. Большин-
ство детей с ПИДС являются жителями крупных 
городов Алтайского края — 14 (60,8 %), в сель-
ских регионах проживают 9 (31,2 %) пациентов. 

Задержка в  постановке диагноза. ПИДС 
были диагностированы в  большинстве случаев 
в  первые 5  лет жизни  — 9  (39,1 %) случаев, до 
1  года  — 3  (13,0 %) случая, с  1  года до 4  лет  — 
6 (26,1 %) случаев, с 5 до 10 лет — 8 (34,7 %) слу-
чаев, с 11 до 18 лет — 6 (26,1 %) случаев. Чаще 
всего на ранних этапах диагностированы комби-
нированные ПИДС. У  большинства пациентов 

имело место значительное запаздывание поста-
новки диагноза ПИДС по отношению к первым 
клиническим проявлениям заболевания и варьи-
ровалось от 1 месяца до 4 лет.

Терапия. В регулярной заместительной тера-
пии препаратами иммуноглобулина нуждаются 
10 (43,5 %) детей, 9 из которых получают подкож-
ный иммуноглобулин (ПКИГ), 1 — внутривен-
ный (ВВИГ). Препараты иммуноглобулина дети 
получают регулярно. Химиотерапию получают 
4 (17,4 %) ребенка, антицитокиновую терапию — 
1  (4,3 %) ребенок, 1  (4,3 %) пациент с  наслед-
ственным ангиоотеком получает С1- ингибитор 
и ингибитор рецепторов брадикинина во время 
приступов.

Заключение. Распространенность ПИДС сре-
ди детей Алтайского края составила 4,8 % случаев 
на 100 тыс. детского населения, что выше средне-
го показателя распространенности ПИДС в Рос-
сии — 2,09 на 100 тыс населения [6]. Структура 
ПИДС среди детей Алтайского края отличается 
от структуры ПИДС по данным национального 
регистра. В то время как в национальном реги-
стре преобладают ПИДС с нарушением антитело-
образования и комбинированные с синдромаль-
ной патологией, у детей с ПИДС, проживающих 
на территории Алтайского края, преобладают 
ПИДС с иммунной дисрегуляцией и аутовоспа-
лительные заболевания, а ПИДС с нарушением 
антителообразования и с синдромальной патоло-
гией находятся на втором по частоте месте. Регу-
лярную заместительную терапию иммуноглобу-
лином получают все дети, нуждающиеся в этом 
лечении. Из них бóльшая часть 9 (90 %) получа-
ют ПКИГ и 1 (10 %) ребенок — ВВИГ. Лечение 
получают регулярно. Молекулярно- генетическое 
обследование проведено 78,3 % пациентов.
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