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Актуальность. Первичные иммунодефицитные состояния — 
редкие генетически обусловленные нарушения системы имму-
нитета. Представленный клинический случай содержит особен-
ности течения данного заболевания у ребёнка 5 лет, а также от-
ражает актуальность проблемы в профессиональной деятельно-
сти педиатра.

Описание клинического случая. Пациент Н., 2017 года 
рождения. Мальчик от 7-й беременности, 5-х срочных родов. Мас-
са тела при рождении 3300 г, длина тела 54 см, оценка по шка-
ле Апгар 9/10. В марте 2019 г. в возрасте 2 лет мальчик находил-
ся на лечении в МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского по поводу 
дренирования абсцессов печени. В марте 2020 г. ребёнок госпи-
тализирован в Воскресенскую областную больницау с жалоба-
ми на фебрильную лихорадку, продуктивный кашель. По дан-
ным рентгенограммы органов грудной клетки (ОГК) отмечалась 
правосторонняя нижнедолевая пневмония с гидротораксом спра-
ва. В апреле 2020 г. мальчик поступил экстренно с жалобами на 
малопродуктивный, частый кашель. На фоне проводимой тера-
пии состояние ребёнка без положительной динамики, в связи с 
чем мальчик переведён в МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского. 
При исследовании субпопуляции лимфоцитов наблюдалось по-
вышение значений CD3+, CD3+, CD8+, CD3+, CD16+, CD56+. Вы-
ставлен диагноз: грибково-бактериальный сепсис. Двусторонняя 
деструктивная пневмония. Железодефицитная анемия 2 степе-
ни. Первичный иммунодефицит? В июле 2020 г. пациент госпи-
тализирован в НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рогачева. При прямом 
секвенировании по Сенгеру в экзоне 9 обнаружена замена одно-
го нуклеотида с.925G>T в гемизиготном состоянии. По данным 
Burst-test окислительная активность гранулоцитов после стиму-
ляции отсутствует. При патоморфологическом исследовании лёг-
кого выявлены признаки гранулематозного поражения лёгочной 
ткани. Выставлен окончательный диагноз: Первичный иммуно-
дефицит: хроническая гранулематозная болезнь. Рекомендовано 
продолжить антибактериальную терапию и проведение компью-
терной томографии органов грудной клетки 1 раз в 6 мес по ме-
сту жительства. В настоящее время за ребёнком ведется динами-
ческое наблюдение. 

Заключение. Прогноз данного заболевания неоднозначен: 
несмотря на то что часть пациентов подвергается значительно-
му риску инфекции, большинство детей имеет шансы дожить до 
старшего возраста. 

     

                                    
                                     
         
              
                              
                                      
                                                 
                                       

                                               

                                                       
                                                            
                                                          
                                                           
                                 

                                                          
                                                            
                                                              
                                                             
                                                            
                                                          
                                                              
                                                            
                                                              
                                                            
                                                             
                                                            
                                                            
                                                                 
                                                           
                                                           
                                                           
                                                            
                                                              
                                                           
                                                             
                                                            
                                                           
                                                                 
                                                             
                                                             
                                                         
                                                           
                                                           
                                                           
                                                  

                                                     
                                                           
                                                          
                                                          
                                                          
                                                            
                               

     


