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В исследовании представлен анализ 88 пациентов с первичными иммунодефицитами (ПИДС), зарегистрирован-
ных в Ставропольском крае (СК) в период с 1999 по июль 2019 года. Распространенность первичных иммунодефи-
цитов в СК составляет 3,1:100 000 населения. В когорте живых пациентов преобладают дети (74,7 %). Соотношение 
пациентов мужского и женского пола составляет 1:2,03. В регистре первичных иммунодефицитов СК верифициро-
вано 27 нозологических форм. Молекулярно-генетический диагноз подтвержден у 38,6  % больных. Транспланта-
ция гемопоэтических клеток осуществлена у 11,4 % больных. Препараты внутривенных иммуноглобулинов получают 
20,2 % пациентов. Летальность в когорте больных ПИДС в регистре СК достигает 6,9 %.
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Study presents an analysis of 88 patients with primary immunodeficiency (PID), registered in the Stavropol Territory (ST) 
in the period from 1999 to July 2019. The prevalence of primary immunodeficiency in the ST is 3.1:100 000 population. The 
cohort of living patients is dominated by children (74.7 %). The ratio of male to female patients is 1:2.03. 27 nosological 
forms were verified in the register of primary immunodeficiency of the ST. Molecular genetic diagnosis was confirmed in 
38.6 % of patients. Hematopoietic cell transplantation was performed in 11.4 % of patients. Intravenous immunoglobulin 
preparations are received by 20.2 % of patients. Mortality in the cohort of PID patients in the ST register reaches 6.9 %.
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Первичные иммунодефицитные состояния 
(ПИДС) представляют собой группу наслед-
ственных заболеваний, вызванных моно-

генными иммунными дефектами, которые пред-
располагают к развитию серьезных инфекций, а 
также неинфекционных процессов, связанных с 
нарушением иммунной регуляции  – лимфопро-
лиферативных и аутоиммунных [1–4]. Своевре-
менная диагностика и ранняя терапия ПИДС пре-
дотвращают развитие тяжелых и необратимых 
изменений, позволяют существенно улучшить 

качество жизни и прогноз пациентов, изменить 
отношение к ПИДС как к безнадежным и неизле-
чимым заболеваниям [2, 3]. 

Материал и методы. Регистрация больных с пер-
вичными иммунодефицитами осуществлялась на ка-
федре иммунологии Ставропольского государствен-
ного медицинского университета, где был создан 
локальный регистр ПИДС Ставропольского края (СК). 
Диагноз ПИДС устанавливался в соответствии с диа-
гностическими критериями Европейского общества 
иммунодефицитов (ESID) [5]; 65,9  % пациентов, вне-
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сенных в регистр, прошли обследование на базе НМИЦ 
ДГОИ «ФНКЦ им. Дм. Рогачева», РДКБ ФГБОУ ВО РНИ-
МУ им. Н. И. Пирогова, ГНЦИИ Иммунологии ФМБА 
России (Москва). В 2018–2019 гг. сведения о пациен-
тах с ПИДС в СК интегрированы в электронный регистр 
Российской Федерации. Сроки задержки постановки 
диагноза вычисляли как разницу между датой манифе-
стации заболевания и датой верификации диагноза.

Для статистического анализа данных использова-
ли пакет программ «Attestat 10.5.1». Достоверность 
различий оценивали с помощью критерия χ2 Пирсона. 

Результаты и обсуждение. В период с 1999 по 
июль 2019 года в Ставропольском крае зарегистри-
ровано 88 пациентов с врожденными иммунными на-
рушениями. На конец июля 2019 года 79 (87,4 %) па-
циентов живы, 6 (6,9  %) умерли, 3 (3,4  %) потеряны 
для наблюдения. Минимальная распространенность 
ПИДС в СК была рассчитана как 3,1:100 000 населе-
ния, что превышает показатели в среднем по России, 
а также показатели во многих её областях [2], однако 
существенно меньше, чем в европейских странах [3, 
4]. Известно, что репортируемая распространенность 
ПИДС в мире варьирует от 1,5 до 18,8 на 100 000 на-
селения и во многом определяется социально-эко-
номическими и этническими особенностями, а также 
методологией сбора данных и точностью клинико-
лабораторной диагностики ПИДС [3, 4]. Соотноше-
ние пациентов женского и мужского пола в регистре 
СК – 1:2,03, что согласуется с данными регистра РФ 
(1:1,5) [2] и большинства регистров мира [4] и, веро-
ятно, связано с преобладанием Х-сцепленного харак-
тера наследования отдельных нозологических форм. 

В когорте живых пациентов с ПИДС в СК на мо-
мент исследования преобладают дети – 59 (74,7 %), 
что совпадает с данными, представленными в реги-
стре РФ (70,3  %) [2]. В группу взрослых пациентов 
входят 20 (25,3 %) человек. Медиана возраста паци-
ентов регистра СК составляет 10 лет, самому млад-
шему пациенту на момент анализа  – 3 месяца, са-
мому старшему  – 74 года. Восемь больных в группе 
взрослых – повзрослевшие пациенты, диагноз кото-
рым был поставлен еще в детстве. Медиана возраста 
педиатрической когорты регистра 7 (3 мес.; 17 лет) 
лет, взрослых пациентов – 26 (18; 74) лет. 

Основные группы ПИДС в регистре СК представ-
лены 27 нозологическими формами. Наиболее часты-
ми являются дефекты гуморального звена (44,3  %), 
на втором месте по распространенности находятся 
комбинированные иммунные нарушения с синдро-
мальными проявлениями  – 15,9  %, на третьем  – на-
рушения фагоцитоза (10,2  %), на четвертом  – ауто-
воспалительные заболевания и дефекты системы 
комплемента, представленные в равных долях – 8 %, 

на пятом  – комбинированные иммунодефициты 
(6,8 %) и нарушения иммунной регуляции (4,5 %). На 
долю неуточненных ПИДС приходится 2,3 %. В струк-
туре ПИДС СК по сравнению с регистром РФ чаще 
встречаются дефекты антителообразования (44,3 и 
28  %, p<0,001) [2], различий по сравнению с реги-
стром ESID не установлено [4, 5]. 

У пациентов всех групп имела место существен-
ная задержка постановки диагноза, которая колеба-
лась от 2 до 10 месяцев у пациентов с комбинирован-
ными иммунодефицитами, от 5 месяцев до 3 лет – у 
больных с дефектами иммунной регуляции, от  
2 месяцев до 3 лет – при аутовоспалительных забо-
леваниях, до 10 лет – при дефектах фагоцитоза и до  
50 лет – у взрослых больных с нарушениями в систе-
ме комплемента. Медиана задержки постановки диа-
гноза ПИДС в СК составила 2,9 (0; 51) года, у детей 
заболевание диагностировалось быстрее (медиана –  
2,6 года), чем у взрослых (медиана – 3,5 лет), p<0,001. 

Генетическое исследование проведено у 45,5  % 
пациентов, молекулярно-генетический диагноз уста-
новлен в 38,6 % случаев, что составило 85 % от числа 
протестированных. Радикальная иммунореконструк-
тивная терапия в виде трансплантации гемопоэтиче-
ских клеток осуществлена у 10 (11,4 %) детей. В за-
местительной терапии препаратами внутривенных 
иммуноглобулинов из 79 живых пациентов нуждают-
ся 23 (29,1  %) человека. Регулярно получают лече-
ние – 16 (20,2 %). У 5 взрослых больных заместитель-
ная терапия проводится нерегулярно. Двое детей 
не получают лечение в связи с отказом родителей. 
Непрерывная профилактическая противомикробная 
терапия проводится у 17,7  % пациентов. Замести-
тельную терапию ГКСФ (гранулоцитарный колоние-
стимулирующий фактор) получают 6 (7,6 %) пациентов,  
С1-ингибитором – 4 (5 %), таргетную антицитокино-
вую терапию – 7 (8,9 %), колхицин – 3 (3,8 %) больных. 

Заключение. Минимальная распространенность 
первичных иммунодефицитов в Ставропольском 
крае составляет 3,1:100 000 населения. Наиболь-
шую группу составляют дефекты гуморального звена 
(44,3  %), второе место занимают комбинированные 
иммунные нарушения с синдромальными проявлени-
ями (15,9 %), третье – дефекты фагоцитоза (10,2 %). 
В регистре представлено 27 уточненных нозологиче-
ских форм ПИДС. Молекулярно-генетический диа-
гноз подтвержден в 38,6 % случаев. Трансплантация 
гемопоэтических клеток осуществлена у 11,4  % па-
циентов. Регулярную заместительную терапию пре-
паратами внутривенных иммуноглобулинов получают 
20,2 % больных. 

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов.
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УСОВЕРШЕНСТВОВАНИЕ РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ  
С ЖЕЛЕЗОДЕФИЦИТНЫМИ СОСТОЯНИЯМИ  
В УСЛОВИЯХ ОБЩЕОБРАЗОВАТЕЛЬНЫХ УЧРЕЖДЕНИЙ
В. А. Шашель, А. А. Бишенова 

Кубанский государственный медицинский университет, Краснодар,  
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IMPROVEMENT OF REHABILITATION OF CHILDREN  
WITH IRON DEFICIENCY IN EDUCATIONAL INSTITUTIONS
Shashel V. A., Bishenova A. A.

Kuban State Medical University, Krasnodar, Russian Federation

Цель исследования – усовершенствование подходов к ранней диагностике, профилактике и реабилитации желе-
зодефицитных состояний (ЖДС) у детей школьного возраста в условиях общеобразовательных учреждений. Прово-
дили комплексную оценку состояния здоровья 1230 школьников в возрасте 6–17 лет, посещающих образовательное 
учреждение «Лицей № 4». Осуществляли анкетирование, оценивали клиническое состояние и лабораторные пока-
затели ЖДС у школьников. Разработали программу реабилитации для детей с прелатентным дефицитом железа 
(ПДЖ), с латентным дефицитом железа (ЛДЖ) и железодефицитной анемией (ЖДА). Полученные результаты свиде-
тельствуют о положительной динамике у всех пациентов, особенно у школьников с ЛДЖ. У некоторых детей с ЖДА 
реабилитация была продлена до 3 месяцев.

Программа реабилитации школьников с ЖДС в условиях общеобразовательных учреждений способствует про-
хождению полного курса без изменения учебного процесса.

Ключевые слова: железодефицитные состояния, школьники, реабилитация 

The aim of the study is to improve the approach to early diagnosis, prevention and rehabilitation of iron deficiency disor-
ders (IDD) in children of school age in the conditions of general educational institutions. A comprehensive assessment of the 
state of health of 1230 schoolchildren aged 6–17 years attending the educational institution «Lyceum № 4» was conducted. 
Questionnaires were carried out, the clinical condition and laboratory parameters of the IDD in schoolchildren were evalua- 
ted. We have developed a rehabilitation program for children with prelatent iron deficiency (PID), latent iron deficiency (LID) 
and iron deficiency anemia (IDA). The results obtained indicate a positive trend in all patients, especially in schoolchildren 
with LID. In some children with IDA, rehabilitation was extended to 3 months.

The rehabilitation program for schoolchildren with PID in the conditions of educational institutions contributes to the 
completion of the full course without changing the educational process.

Keywords: iron deficiency disorder, schoolchildren, rehabilitation

Для цитирования: Шашель В. А., Бишенова А. А. Усовершенствование реабилитации детей с желе-
зодефицитными состояниями в условиях общеобразовательных учреждений. Медицинский вестник 
Северного Кавказа. 2019;14(4):695-697. DOI – https://doi.org/10.14300/mnnc.2019.14172

For citation: Shashel V. A., Bishenova A. A. IMPROVEMENT OF REHABILITATION OF CHILDREN WITH IRON 
DEFICIENCY IN EDUCATIONAL INSTITUTIONS. Medical News of North Caucasus. 2019;14(4):695-697. 			 
DOI – https://doi.org/10.14300/mnnc.2019.14172 (In Russ.)


