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1. Тема: Иммунодефицитные состояния.

2. Формы работы:
 – Подготовка к практическим занятиям. 

 – Подготовка материалов по НИРС 
Классификация ИДС:

· Первичные (врожденные) и вторичные (приобретенные).

· По поражению функционального звена (Т-ИД, В-ИД, дефицит по СМФ).

· По степени тяжести (от легкой до крайнетяжелой).

· По течению заболевания (острое, хроническое).

· По причине (стрессовые, лучевые, токсические).

Первичные иммунодефициты:

· Комбинированные иммунодефициты. 

· Т-клеточные иммунодефициты. 

· Гуморальные иммунодефициты. 

· Дефициты системы фагоцитов. 

· Дефицит системы комплемента. 

ТКИН (тяжелая комбинированная иммунная недостаточность):

Редко встречающаяся, наиболее опасная и тяжело протекающая форма ИД. Тяжесть течения связана с высоким уровнем поражения в системе иммуногенеза – генетически обусловленное повреждение на уровне гемопоэтической стволовой клетки или клетки-предшественницы лимфопоэза, в результате чего нарушается их дифференцировка. 

ТКИН включает различные заболевания (синдромы), имеющие следующие общие признаки: выявляется в раннем детстве; имеются тяжелая Т-клеточная лимфопения, гипогаммаглобулинемия, гипоплазия лимфоидных органов, особенно вилочковой железы; исключительно высокая подверженность вирусным и бактериальным инфекциям; без специального лечения летальный исход возникает в течение 1 – 1,5 лет.

Синдром Луи-Бар (иммунодефицит с 

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/sindrom-lui-bar-immunodeficit-s-ataksiej-teleangiektaziej/" атаксией-телеангиэктазией

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/sindrom-lui-bar-immunodeficit-s-ataksiej-teleangiektaziej/" ):

Проявляется в виде телеангиэктазий, ломкости капилляров, в первую очередь кожи и глаз, атаксии (трудности поддержания равновесия), рецидивирующих инфекций носовых пазух и легких вирусной и бактериальной природы. Часто у пациентов наблюдается витилиго и гиперпигментные пятна на лице после пребывания на солнце. 

У половины больных наблюдается отставание в умственном развитии, заторможенность, адинамия, ограниченность интересов. Дети очень поздно учатся ходить. 

Взаимоотношения между развитием иммунодефицита, нервными расстройствами и сосудистыми поражениями до настоящего времени не выяснены.

Синдром 

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/sindrom-viskotta-oldricha/" Вискотта-Олдрича: 

Заболевание развивается только у мальчиков (Х-сцепленный тип заболевания). 

Характерно нарушение активации CD4+ и CD8+- клеток, продукции IgМ к капсулярным бактериям (у больных не вырабатываются антитела к полисахаридам). 

Для синдрома характерна триада симптомов: тромбоцитопения, экзема, частые пиогенные инфекции, которые манифестируют, как правило, с 6-месячного возраста.
Синдром 

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/sindrom-di-dzhordzhi/" Ди-Джорджи:
Заболевание развивается в результате нарушения эмбрионального развития структур 3-4 глоточных карманов, что проявляется в недоразвитии или отсутствии тимуса и паращитовидных желез. Болеют дети обоего пола. 

Для детей характерна триада аномалий: гипоплазия тимуса, гипоплазия паращитовидных желез, аномалия дуги аорты.
Болезнь 

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/bolezn-brutona/" Брутона:
· Заболевание сцеплено с Х-хромосомой, имеет рецессивный тип наследования. Болеют только мальчики. Заболевание развивается в результате нарушения созревания пре-В-клеток в В-лимфоциты. Дефектный ген локализован в хромосоме Xq21. 

· Заболевание, как правило, проявляется со второго полугодия жизни ребенка развитием хронических и рецидивирующих инфекций бронхо-легочного аппарата, придаточных пазух носа, среднего уха, бактериальных инфекций кожи и подкожной клетчатки, диареи и дисбактериоза. У больных не наблюдается реакций со стороны лимфатических узлов, селезенки в острый воспалительный период. У таких лиц не бывает гиперплазии миндалин, аденоидов. 

· Часто наблюдается развитие аллергических реакций (на лекарственные средства, продукты и др.). 

Общий вариабельный иммунодефицит (общая вариабельная гипогаммаглобулинемия):
Заболевание может возникнуть в любом возрасте, часто проявляется на 14-36 годах жизни, манифестирует развитием рецидивирующих и хронических инфекций бактериальной природы бронхолегочного тракта, придаточных пазух носа, уха, бактериальными поражениями кожи и подкожной клетчатки, развитием энтероколита и дисбактериоза. 

Иммунодефицит развивается в результате нарушения способности В-лимфоцитов дифференцироваться в плазматические клетки и продуцировать антитела. У больных наблюдаются низкие концентрации в сыворотке крови IgА, IgМ, IgG; сниженная продукция специфических антител на патоген ( в ответ на иммунизацию). Показатели Т-звена иммунитета в пределах нормы.
Синдром 

 HYPERLINK "http://immuninfo.ru/immunologiya/pervichnye-immunodeficity/sindrom-chediaka-xigasi/" Чедиака-Хигаси:
Аутосомно-рецессивное заболевание, характеризующееся развитием тяжелых рецидивирующих пиогенных инфекций кожи (абсцессы кожи и подкожной клетчатки), органов дыхания (бронхиты, пневмонии), вызванных чаще всего стрептококками и стафилококками. 

Развитие инфекций связано с потерей переваривающей способности нейтрофилов в результате нарушения механизма высвобождения лизосомных ферментов в фагосомы (фаголизосомы). 

Для больных также характерен частичный альбинизм глаз и кожи. 

Дефицит системы комплемента:

· С1, С4, С2 – иммунокомплексная патология (СКВ, гломерулонефрит);

· С3 – рецидивирующие пиогенные инфекции (пневмонии, септицемии, отиты, менингиты);

· С5-С9 – рецидивирующие нейссериальные инфекции;

· С1-ингибитора – врожденный ангионевротический отек;

· С3b-ингибитора (фактора I) – рецидивирующие пиогенные инфекции;

· С3b – низкий уровень С3, С5, фактора В
(пневмонии, менингиты, синуситы, отиты, септицемии).

Лечение первичных ИД:

Патогенетическая, клиническая и прогностическая вариабельность этой группы заболеваний делает их терапию достаточно сложной задачей. Выбор терапии, как правило, основывается на оценке состояния больного, характере и глубине иммунных расстройств. 

ПРИЧИНЫ развития вторичных ИДС:

СТРЕСС, приводящий к нарушению нейрогуморальной регуляции иммуногенеза. Степень поражения при этом зависит от силы стресса, его продолжительности и частоты стрессовых воздействий. При стрессе происходит массивный выброс эндогенных глюкокортикостероидов и катехоламинов, высвобождение под их воздействием простагландинов, перераспределение иммунорегуляторных субпопуляций Т-лимфоцитов (увеличение активности Т-супрессоров на фоне снижения активности и количества Т-хелперов). Все это приводит к развитию иммуносупрессии в Т-звене и опосредованно – в В-звене иммунной системы. Как правило, стрессовый иммунодефицит носит обратимый характер. Практически при всех внутренних болезнях имеют место стрессовые реакции,  вносящие свою "лепту" в иммунокомпроментацию больного (для ребенка обычный укол может явиться стрессом).

К выраженному острому ИДС приводят: тяжелая травма (политравма), обширные ожоги, массивные кровотечения, хирургическое вмешательство  (его большой объем или длительность операции). Особое клиническое значение имеют ИДС, развившиеся после хирургического вмешательства. В течение 1-х суток после операции наблюдается лимфопения, нейтрофилез, умеренный Т-иммунодефицит и небольшой В-лимфоцитоз, снижение функциональной активности Т-лимфоцитов, подавление антителозависимой клеточноопосредованной цитотоксичности. Сохраняются указанные изменения, как правило, до 3-х суток, к 6-7-у дню при благоприятном течении послеоперационного периода показатели восстанавливаются.

ИДС развиваются и при психоэмоциональном стрессе, например: пик спортивной нагрузки у спортсменов, состояние студентов во время сессии, защита диссертации и т.д. Выявляются в подобных ситуациях Т- и В-иммунодефициты, снижение фагоцитарной активности макрофагов, комплементарной активности сыворотки крови. Своеобразным признаком такого стресса является кратковременная (транзиторная) агаммаглобулинемия. При кратковременном действии стрессовых  факторов ИДС носят острый и легкообратимый характер. После такого состояния достигается так называемый, "рекорд функционирования" ИС за счет мобилизации ее резервов (возможно, с этим связан иммунотерапевтический эффект кровопусканий, распространенных в свое время).

При хроническом воздействии стрессовых факторов наблюдается глубокое подавление деятельности иммунокомпетентных клеток, разобщение звеньев ИС с формированием хронического ИДС тяжелой степени.

НАРУШЕНИЕ ПИТАНИЯ. Недостаточность питания (НП), индуцирующая развитие вторичных ИДС, связана, прежде всего, с недостаточностью белка и низкой калорийностью пищи. Развиваются В-ИД, снижается антителообразование вследствие недостаточности пластического материала. Более всего подавляется выработка секреторного IgA,  что ведет к угнетению местного иммунитета. Повышается концентрация IgE,  увеличивающая риск развития аллергических реакций. Глубокая НП и голодание приводят к атрофии тимуса и грубому Т-ИД. Резко снижается количество Т-лимфоцитов, их функциональная активность, фагоцитарная активность макрофагов, наблюдается дефицит C1, C3, C5, C8 и C9 компонентов комплемента. При полноценном питании происходит нормализация иммунологических показателей.

Избыточное питание (коррелирует с высокой заболеваемостью, развитием атеросклероза и высокой летальностью). При ожирении наблюдаются: снижение толерантности  к  углеводам и гиперинсулинемия, угнетающая реакцию бласттрансформации лимфоцитов и активность макрофагов; нарушение липидного обмена с  накоплением  холестерина  в мембране  иммунокомпетентных  клеток,  что  приводит  к снижению функциональной активности последних; увеличение внутриклеточной концентрации НЭЖК может явиться причиной лимфолизиса;  повышение содержания холестерина,  липопротеидов,  жирных  кислот  в крови вызывают снижение секреции СТГ и функции щитовидной железы и, как следствие этого, возникает иммуносупрессия; увеличение биотрансформации андростерона в эстрон,  обладающий иммуносупрессивными свойствами.

ИНФЕКЦИОННЫЕ АГЕНТЫ. Наиболее активное воздействие на иммунную систему оказывают вирусные инфекции,  особенно вирусы кори, гриппа, гепатита, герпеса, краснухи, цитомегаловирус. Причины развития ИДС при вирусных инфекциях: длительная персистенция в организме ряда вирусов; способность многих вирусов инфицировать клетки ИС; развитие иммуносупрессии за счет активации под действием вирусов Т-супрессоров; выработка под действием вирусов лимфоцитотоксических антител; иммуносупрессивный эффект альфа-интерферона, вырабатываемого в ответ на вирус.

При вирусных  инфекциях в первую очередь поражается клеточное звено ИС: снижается количество Т-лимфоцитов, их функциональная  активность,  способность  продуцировать лимфокины. Страдает система макрофагальных фагоцитов - наблюдается незавершенный фагоцитоз в отношении вирусов, разрушение клеток. В-система иммунитета в большинстве случаев  не  поражается, либо  даже  активируется  (гипергаммаглобулинемия).  Наличие  же В-ИДС при вирусных инфекциях  делает  больного  восприимчивым  к вторичным инфекциям, вызываемым условно-патогенной микрофлорой.

При инфицировании организма простейшими  развивается  В-ИД. Последний  связан с характерной особенностью иммунного ответа на антигены одноклеточных паразитов  и  гельминтов.  Известно,  что развитие  этих возбудителей сопровождается постоянной сменой фаз (циклов) паразитов и изменением их антигенных свойств. Кроме того, паразиты  накапливаются  в организме в больших количествах и это приводит к постоянной стимуляции В-звена, синтезу значительного числа  неспецифических  антител и заканчивается истощением большинства клонов В-лимфоцитов,  что подавляет и  специфический противопаразитарный гуморальный ответ.  Так как уровень специфических антител не достигает величины, необходимой для элиминации возбудителя,  развивается  хронический процесс с длительной персистенцией последнего в организме.

При грибковых  заболеваниях и спирохетозной инфекции наблюдается преимущественное поражение Т-супрессоров клеточного звена иммунитета.

ФИЗИЧЕСКИЕ ВОЗДЕЙСТВИЯ: СВЧ-облучение,  радиация,  рентген-облучение в больших дозах (например, лучевая терапия при лечении опухолей); резкое изменение климатических условий. Человек лучше адаптируется,  переезжая с востока на запад,  чем с запада на восток. На юге мы ("аборигены" Красноярского края) себя прекрасно чувствуем,  но, вернувшись назад, почти всегда болеем. Чем больше человек живет в новых условиях,  тем больше он к ним привыкает, возвращаясь в изначальную среду обитания, как в первый раз. Процент заболеваемости среди вернувшихся из отпусков выше среднестатистического.

ОПУХОЛИ приводят к развитию выраженных вторичных иммунодефицитных состояний на фоне раковой интоксикации.  Участие  иммунной системы в патогенезе опухолей не  подвергается  сомнению. Еще в 1905 году Пауль Эрлих говорил, что тот, кто полностью поймет иммунологические механизмы,  научится лечить рак. Существуют многочисленные теории,  однако, главным в этом процессе, вероятно, является развитие иммунологической толерантности (неотвечаемости) при онкологическом процессе. При этом можно провести аналогию с беременностью.  Плод,  с точки зрения материнского организма - это огромный набор генетически чужеродных структур,  которые должны были бы обязательно отторгнуться,  однако этого  не происходит до момента родоразрешения. Со стороны матери запускаются определенные иммуносупрессивные механизмы,  без которых не-возможно вынашивание плода, он перестает распознаваться иммунной системой матери как "чужой",  развивается иммунологическая толерантность.

Подобное происходит при возникновении опухоли, однако, если при беременности развитие толерантности является физиологическим процессом, то при онкозаболеваниях толерантность – следствие поломки,  нарушения  функции  иммунной системы. В настоящее время многие онкологи-иммунологи занимаются поиском возможности "пометить" опухоль,  тем самым "направляя" клетки иммунной системы на объект,  подлежащий уничтожению.  Большое значение при онкологических  заболеваниях  имеет  психоэмоциональный статус больного, его вера в излечение,  поскольку нервная и иммунная системы настолько тесно взаимосвязаны, что сейчас говорят о наличии их анатомического, но не функционального разделения.

ЭКЗОГЕННЫЕ И ЭНДОГЕННЫЕ ИНТОКСИКАЦИИ, вызывающие развитие вторичной иммунологической недостаточности.  Это - различные отравления  гербицидами,  пестицидами,  солями  тяжелых  металлов, угарным газом и другие.  При некоторых соматических заболеваниях развиваются крайне тяжелые состояния,  сопровождающиеся выраженной эндогенной интоксикацией и, соответственно, усугубляющие уже имеющийся на фоне болезни иммунодефицит, - гипо- и гипергликемические, печеночная, уремическая, "мозговая" комы. Одним из сильнодействующих экзогенных факторов интоксикации является никотин, который может  угнетающе  действовать  на  популяцию Т-лимфоцитов-супрессоров,  имеющих ведущее значение при  вынашивании  потомства.

ЛЕКАРСТВЕННЫЕ СРЕДСТВА. Существуют "чистые" иммунодепрессанты", которые и используются по прямому назначению – цитостатики и глюкокортикостероиды (в больших дозах). Есть лекарства, у которых угнетающее действие на  иммунную  систему  расценивается как побочный эффект – антибиотики, сульфаниламиды, антипиретики, наркотические, седативные препараты и многие другие. Конечно же, иммуносупрессия  в  этом  случае развивается лишь при длительном приеме вышеуказанных средств и при соответствующих дозах. 

ДИАГНОЗ ИДС, который выставляется ТОЛЬКО ПРИ НАЛИЧИИ КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ (учитывая высокую региональную и индивидуальную вариабельность  показателей  иммунного  статуса   человека), обычно  включает  в себя наряду с основным клиническим диагнозом указание дефектного звена ИС (клеточное, гуморальное,  макрофагальное, регуляторное, их сочетание), степень (тяжесть) его поражения, указание на патофизиологический механизм (гипо-, гиперреактивный, смешанный) и характер течения (стойкий,  транзиторный); возможно включение в диагноз и указание  причины  развития ИДС.

Терапия иммунодефицитных состояний включает: 

1) антимикробную терапию,   
2) заместительную терапию,                      
3) реконструктивную терапию.

3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия (с учетом ОК-1, ОК-5, ПК-1, ПК-3, ПК-5, ПК-15, ПК-16, ПК-17, ПК-19, ПК-20, ПК-31, ПК-32, знать: классификацию иммуно​дефицитных состояний, их клинические проявления, изменения лабораторных показателей, уметь: опреде​лять клинико-лабораторные показания для проведения иммунокоррекции; осу​ществлять выбор иммунотропных препаратов для коррекции раз​личных нарушений иммунного статуса, владеть: навыками интерпретации иммунограм​м при различных патологических и физиологических процессах и способами коррекции выявленных нарушений):
1. Определение понятия «иммунодефицитное состояние». 

2. Определение понятия «первчный иммунодефицит».
3. Определение понятия «вторичный иммунодефицит».
4. Классификация и характеристика первичных иммунодефицитов
5. Классификация и характеристика вторичных иммунодефицитов

6. Клинические проявления первичных и вторичных иммунодефицитов
7. Лабораторные показатели при первичных и вторичных иммунодефицитах
8. Принципы коррекции первичных и вторичных иммунодефицитов
9. Препараты, использующиеся для коррекции первичных и вторичных иммунодефицитов
4. Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы (тестовые задания с эталонами ответов):
1. Укажите нехарактерный клинико-иммунологический признак селективного дефицита Ig А:

А. отсутствие плазматических клеток, продуцирующих Ig А

Б. резкое снижние или отсутствие содержания секреторного и сы​вороточного Ig А

В. эксудативные энтеропатии

Г. атопии с выраженной аллергической реакцией иммунного типа

Д. лимфоцитопения периферической крови
+

2. При первичном В-иммунодефиците организм предрасположен к:

А. вирусной инфекции

Б. паразитарной инвазии

В. микозам

Г. бактериальной инфекции
+

Д. специфической инфекции

3. Причины, способствующие развитию вторичных ИДС, все, кроме:

А. вирусные инфекции

Б. нарушение питания

В. хронический стресс

Г. ионизирующее излучение

Д. прием витаминов группы В
+

4. Клинические признаки синдрома Вискотта-Олдрича, кроме:

А. геморрагический синдром

Б. экзема

В. спленомегалия

Г. рецидивирующие гнойные воспалительные заболевания

Д. судороги
+

5. Клинические признаки хронического гранулемотоза у детей, все, кроме:

А. рецидивирующий септический процесс в анамнезе

Б. атопический дерматит, осложняющийся пиодермией

В. гепатоспленомегалия

Г. часто в анамнезе абсцессы печени, легких

Д. геморрагический синдром
+

6. По поражению функционального звена иммунодефицитные состояния классифицируются как:

А. Т-иммунодефицит, В-иммунодефицит, недостаточность по СМФ +

Б. первичные, вторичные

В. острые, хронические

Г. легкой, средней и тяжелой степени

Д. ожоговые, стрессовые, лучевые, раковые и т.д.

7. Для иммунопатологических процессов и синдромов с иммунной недостаточностью нехарактерно:

А. частые обострения заболевания

Б. непрерывное течение с переходом в хроническое

В. политопность

Г. ОРВИ менее 5 раз в год
+

Д. прогредиентность течения ведущего иммунопатологического синдрома

  8. Иммунные нарушения при синдроме Вискотта-Олдрича, все, кроме:

А. лимфоцитопения

Б. тромбоцитопения

В. высокие показатели Ig Е в сыворотке крови
+

Г. снижение уровня сывороточного Ig М

Д. снижение пролиферативной активности лимфоцитов в ответ на антигенную стимуляцию

  9. Развитие бактериального сепсиса новорожденных наиболее вероятно при:

А. врожденном селективном иммунодефиците IgA
Б. врожденном селективном иммунодефиците IgG
В. синдроме Луи-Бар

Г. болезни Брутона
+

Д. синдроме Ди-Джорджи

10. Выраженность вторичного иммунодефицита зависит от следующих причин, кроме:

А. распространенности патологического процесса

Б. степени стрессового воздействия на организм

В. тяжести интоксикации

Г. локализации первичного очага инфекции
+

Д. белково-каллорийной недостаточности питания

11. Диагноз первичного иммунодефицита обосновывается следующими критериями, кроме:

А. частые генерализованные инфекции в анамнезе

Б. нарушения клеточного и (или) гуморального иммунитета

В. гистологические изменения в лимфоидных органах

Г. склонность к системному поражению, торпидность к антибиотикотерапии

Д. отсутствие изменений в иммунном статусе
+

12. Тяжелая степень Т-иммунодефицита диагностируется при:

А. % содержании лимфоцитов в формуле крови менее 10

Б. абсолютной лимфопении менее 1000/мкл

В. дефиците Т-лимфоцитов 66-80%
+

Г. дефиците Т-лимфоцитов 1-33%

Д. абсолютной лимфопении менее 1500/мкл

13. По течению заболевания иммуннодефицитные состояния классифицируются как:

А. Т-иммунодефицит, В-иммунодефицит, недостаточность по СМФ

Б. первичные, вторичные

В. острые, хронические
+

Г. легкой, средней и тяжелой степени

Д. ожоговые, стрессовые, лучевые, раковые и т.д.

14. Легкая степень Т-иммунодефицита диагностируется при:

А. % содержании лимфоцитов в формуле крови менее 10

Б. абсолютной лимфопении менее 1000/мкл

В. дефиците Т-лимфоцитов более 66%

Г. дефиците Т-лимфоцитов 1-33%
+

Д. абсолютной лимфопении менее 1500/мкл

15. Укажите уровень дефекта при селективном дефиците IgA:

А. блок на уровне возникновения стволовых клеток

Б. нарушение преобразования стволовой клетки в тимоцит

В. отсутствие трансформации стволовой клетки в В-лимфоцит, синтезирующий IgМ

Г. дефект на этапе преобразования пре-В-лимфоцита в В-лимфоцит

Д. неспособность к преобразованию В лимфоцита в клетку, синтезирущую IgА                                             +

5. Самоконтроль по ситуационным задачам (ситуационные задачи с эталонами ответов):
Задача № 1.

Больной Ц., 22 года.

Развернутый анализ крови: Hb-85 г/л; L-15000/мкл; СОЭ-32 мм/час. П/я-16, с/я-56, э-8, лф-8, б-1, мн-11.

Иммунограмма:

CD3 (Т-лимфоциты) - 40%

CD4 (Т-хелперы) - 64%

CD8 (Т-супрессоры) - 16%

Иммунорегуляторный индекс (CD4/CD8): 4,0

CD19 (B-лимфоциты) - 19%

IgG - 29,8 г/л   IgA - 3,1 г/л   IgM - 1,4 г/л   IgE - 67 МЕ

Концентрация ЦИК:  345 у.е.

Фагоцитарный индекс:  87%. Фагоцитарное число:  9.
1. Какие изменения в анализе крови?

2. Есть или нет абсолютная лимфопения?

3. Какие изменения в иммунном статусе больного?

4. Какова степень тяжести Т-иммунодефицита?

5. Тип иммунограммы?

Эталон ответа к задаче № 1.

1. Анемия, лейкоцитоз, ускорение СОЭ. Сдвиг лейкоцитарной формулы влево, умеренная эозинофилия, относительная лимфопения, моноцитоз.

2. Абсолютная лимфопения – 1200/мкл. Подсчет: содержание лейкоцитов в мкл умножается на процент лимфоцитов в формуле крови и делится на 100% (нормальное абсолютное количество лимфоцитов от 1500 до 3000/мкл).

3. Высокий иммунорегуляторный индекс, гипергаммаглобулинемия по IgG, увеличение концентрации циркулирующих иммунных комплексов, активация функции фагоцитарного звена.

4. Т-иммунодефицит средней степени тяжести (59%). Подсчет: абсолютное количество лимфоцитов (1200/мкл) умножается на процент Т-лимфоцитов в иммунограмме (40%) и делится на 100%. Абсолютное количество Т-лимфоцитов больного составило – 480/мкл. Среднее нормальное содержание Т-лимфоцитов – 1175/мкл. Пропорция: 1175 – 100%; 480 – X. Отсюда X равен – 480 умножается на 100% и делится на 1175. Получается 41% содержания Т-лимфоцитов от нормы, следовательно, дефицит составляет 59%. 

5. Аутоиммунный.  

Задача № 2.

Больная У., 51 год.

Развернутый анализ крови: Hb-116 г/л; L-7900/мкл; СОЭ-18 мм/час.

П/я-1, с/я-67, э-11, лф-15, б-0, мн-7.

Иммунограмма:
CD3 (Т-лимфоциты) - 62%

CD4 (Т-хелперы) - 36%

CD8 (Т-супрессоры) - 12%

Иммунорегуляторный индекс (CD4/CD8): 3,0

CD19 (B-лимфоциты) - 16%

IgG - 15,8 г/л   IgA - 0,9 г/л   IgM - 2,4 г/л   IgE - 267 МЕ

Концентрация ЦИК:  75 у.е.

Фагоцитарный индекс:  78%. Фагоцитарное число:  8.
1. Какие изменения в анализе крови?

2. Есть или нет абсолютная лимфопения?

3. Какие изменения в иммунном статусе больного?

4. Какова степень тяжести Т-иммунодефицита?

5. Тип иммунограммы?

Эталон ответа к задаче №2.

1. Эозинофилия, относительная лимфопения.

2. Абсолютная лимфопения – 1185/мкл. Подсчет: содержание лейкоцитов в мкл умножается на процент лимфоцитов в формуле крови и делится на 100% (нормальное абсолютное количество лимфоцитов от 1500 до 3000/мкл).

3. Высокий иммунорегуляторный индекс, снижена концентрация IgA, гипергаммаглобулинемия по IgЕ.

4. Т-иммунодефицит средней степени тяжести (37%). Подсчет: абсолютное количество лимфоцитов (1185/мкл) умножается на процент Т-лимфоцитов в иммунограмме (62%) и делится на 100%. Абсолютное количество Т-лимфоцитов больного составило –735/мкл. Среднее нормальное содержание Т-лимфоцитов – 1175/мкл. Пропорция: 1175 – 100%; 735 – X. Отсюда X равен – 735 умножается на 100% и делится на 1175. Получается 63% содержания Т-лимфоцитов от нормы, следовательно, дефицит составляет 37%.  

5. Аллергический.  

Задача № 3.

Больной Х., 32 года.

Развернутый анализ крови: Hb-105 г/л; L-14600/мкл; СОЭ-32 мм/час. П/я-23, с/я-73, лф-2, мн-2.

Иммунограмма:
CD3 (Т-лимфоциты) - 50%      
CD4 (Т-хелперы) - 18%

CD8 (Т-супрессоры) - 40%         

Иммунорегуляторный индекс (CD4/CD8): 0,5

CD19 (B-лимфоциты) - 8%

IgG - 9,8 г/л   IgA - 1,1 г/л   IgM - 0,4 г/л   IgE - 145 МЕ

Концентрация ЦИК:  123 у.е.

Фагоцитарный индекс:  58%. Фагоцитарное число:  4.
Время выхода на пик кривой 

индуцированной хемилюминесценции - 26 мин.

1. Какие изменения в анализе крови?

2. Есть или нет абсолютная лимфопения?

3. Какие изменения в иммунном статусе больного?

4. Какова степень тяжести Т-иммунодефицита?

5. Тип иммунограммы?

Эталон ответа к задаче №3.

1. Анемия, лейкоцитоз, ускорение СОЭ. Сдвиг лейкоцитарной формулы влево, анэозинофилия, относительная лимфопения, моноцитопения.

2. Абсолютная лимфопения – 292/мкл. Подсчет: содержание лейкоцитов в мкл умножается на процент лимфоцитов в формуле крови и делится на 100% (нормальное абсолютное количество лимфоцитов от 1500 до 3000/мкл).

3. Низкий иммунорегуляторный индекс, гипогаммаглобулинемия по IgА и IgM, увеличение концентрации циркулирующих иммунных комплексов, угнетение функции фагоцитарного звена.

4. Т-иммунодефицит крайне тяжёлой степени тяжести (88%). Подсчет: абсолютное количество лимфоцитов (292/мкл) умножается на процент Т-лимфоцитов в иммунограмме (50%) и делится на 100%. Абсолютное количество Т-лимфоцитов больного составило – 146/мкл. Среднее нормальное содержание Т-лимфоцитов – 1175/мкл. Пропорция: 1175 – 100%; 146 – X. Отсюда X равен – 146 умножается на 100% и делится на 1175. Получается 12% содержания Т-лимфоцитов от нормы, следовательно, дефицит составляет 88%. 

5. Стрессовый.  

Задача № 4.

Больная С., 25 лет.

Развернутый анализ крови: Hb-48 г/л; L-9000/мкл; СОЭ-37 мм/час. П/я-0, с/я-86, э-0, лф-10, мн-4.

Иммунограмма:
CD3 (Т-лимфоциты) - 35%

CD4 (Т-хелперы) - 17%

CD8 (Т-супрессоры) - 46%

Иммунорегуляторный индекс (CD4/CD8): 0,37

CD19 (B-лимфоциты) - 8%

IgG - 9,2 г/л   IgA - 1,4 г/л   IgM - 0,5 г/л   IgE - 270 МЕ

Концентрация ЦИК:  185 у.е.

Фагоцитарный индекс:  37%. Фагоцитарное число:  4.
1. Какие изменения в анализе крови?

2. Есть или нет абсолютная лимфопения?

3. Какие изменения в иммунном статусе больного?

4. Какова степень тяжести Т-иммунодефицита?

5. Тип иммунограммы?

Эталон ответа к задаче №4.

1. Анемия, лейкоцитоз, ускорение СОЭ. Сдвиг лейкоцитарной формулы вправо, анэозинофилия, относительная лимфопения.

2. Абсолютная лимфопения – 900/мкл. Подсчет: содержание лейкоцитов в мкл умножается на процент лимфоцитов в формуле крови и делится на 100% (нормальное абсолютное количество лимфоцитов от 1500 до 3000/мкл).

3. Низкий иммунорегуляторный индекс, гипергаммаглобулинемия по IgЕ, увеличение концентрации циркулирующих иммунных комплексов, угнетение функции фагоцитарного звена.

4. Т-иммунодефицит тяжёлой степени тяжести (73%). Подсчет: абсолютное количество лимфоцитов 900/мкл) умножается на процент Т-лимфоцитов в иммунограмме (35%) и делится на 100%. Абсолютное количество Т-лимфоцитов больного составило – 315/мкл. Среднее нормальное содержание Т-лимфоцитов – 1175/мкл. Пропорция: 1175 – 100%; 315 – X. Отсюда X равен – 315 умножается на 100% и делится на 1175. Получается 27% содержания Т-лимфоцитов от нормы, следовательно, дефицит составляет 73%. 

5. Гнойная хирургическая инфекция.  

Задача № 5.

Больной Т., 29 лет.

Развернутый анализ крови: Hb-125 г/л; L-45000/мкл; СОЭ-36 мм/час. П/я-6, с/я-56, э-1, лф-12, б-1, мн-24. Атипические мононуклеары: 25 в п/зр.

Иммунограмма:
CD3 (Т-лимфоциты) - 47%                
CD4 (Т-хелперы) - 14%

CD8 (Т-супрессоры) - 28%

Иммунорегуляторный индекс (CD4/CD8): 0,5

CD19 (B-лимфоциты) - 12%

IgG - 14,3 г/л   IgA - 2,6 г/л   IgM - 1,8 г/л   IgE - 54 МЕ

Концентрация ЦИК:  67 у.е.

Фагоцитарный индекс:  70%. Фагоцитарное число:  7.
1. Какие изменения в анализе крови?

2. Есть или нет абсолютная лимфопения?

3. Какие изменения в иммунном статусе больного, степень тяжести Т-иммунодефицита?

4. Тип иммунограммы?

5. Тактика ведения пациента?

Эталон ответа к задаче №5.

1. Лейкоцитоз, ускорение СОЭ. Сдвиг лейкоцитарной формулы влево, относительная лимфопения, моноцитоз. Появление атипических мононуклеаров.

2. Абсолютный лимфоцитоз – 5400/мкл. Подсчет: содержание лейкоцитов в мкл умножается на процент лимфоцитов в формуле крови и делится на 100% (нормальное абсолютное количество лимфоцитов от 1500 до 3000/мкл).

3. Низкий иммунорегуляторный индекс. Т-иммунодефицита нет. Подсчет: абсолютное количество лимфоцитов (5400/мкл) умножается на процент Т-лимфоцитов в иммунограмме (47%) и делится на 100%. Абсолютное количество Т-лимфоцитов больного составило – 2538/мкл. Среднее нормальное содержание Т-лимфоцитов – 1175/мкл. 

4. Инфекции иммунной системы.  

5. Назначение противовирусных препаратов: препараты интерферона пероральные (Реаферон ЕС-липинт) или в свечах (КИПферон, Генферон) в суточной дозе 1-2 млн/сутки, высокие дозы Ацикловира парентерально и перорально (не менее 4 г/сутки), дезинтоксикационная и симптоматическая терапия.

6. Перечень практических умений по изучаемой теме

1. Интерпретация результатов  иммунологического обследования лиц пожилого возраста.

2. Интерпретация изменений параметров периферической крови и показателей иммунного статуса при первичных иммунодефицитных состояниях.

3. Интерпретация анализов на выявление специфических антител к возбудителю инфекции.
4. Определить показания к иммунологическому обследованию амбулаторного  больного.

5. Назначить препарат при выявлении Т-иммунодефицита.

6. Назначить препарат при выявлении B-иммунодефицита.

7. Назначить препарат при выявлении иммунодефицита по СМФ.
7. Рекомендации по выполнению НИРС:
1. Клинико-иммунологическая характеристика селективного дефицита по IgA.
2. Понятие «метаболический иммунодефицит».
3. Показания для проведения иммунологического обследования.

При подготовке реферативного сообщения студентам рекомендуется обращать внимание на основные вопросы патогенеза группы изучаемых на занятии заболеваний, их диагностику иммунологическими методами и иммунокорригирующее лечение,  например:

" Клинико-иммунологическая характеристика селективного дефицита по IgA".

1. Общая характеристика системы иммуноглобулинов.

2. Роль иммуноглобулина А в реализации иммунных механизмов и противоинфекционной   резистентности.

3. Механизмы защитного действия IgA.

4. Клинические проявления дефицита IgA.

5. Современные препараты заместительной терапии.
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