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Приведено 13-летнее наблюдение за 9 детьми с тотальным и парциальным дефицитом сывороточного 
IgA. Наблюдение показало, что при парциальном дефиците IgA, выявленном в раннем возрасте, к старшему 
школьному возрасту у большинства пациентов происходит нормализация уровня IgA, но иногда – 
трансформация в селективный дефицит IgA с увеличением числа клинических маркеров этого состояния. 
При селективном дефиците IgA, выявленном в раннем возрасте, у половины больных к подростковому 
возрасту уровень IgA нормализуется, но ещё у половины стойко сохраняется значительное снижение 
сывороточного IgA. 
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We conducted a 13-year observation of 9 patients with total and partial IgA deficiency. The age of children in primary 
treatment was 3.0 ± 0.2 years on average. The observation was carried out on the basis of the outpatient service of 
Irkutsk State Regional Children’s Clinical Hospital. The examination included immunological, clinical-allergic and 
functional methods of research. To assess the humoral link of the immune system, serum Ig concentrations of classes 
A, M, G (mg/dl) were determined in the first 3 years annually, and then every 2–3 years. As a result, it was found that 
among the patients with IgA immunodeficiency, boys predominate over girls in a ratio of 3.5:1. With a partial IgA 
deficiency detected at an early age, the majority of patients have normalization of their IgA level, but sometimes there 
is a transformation into a selective IgA deficiency with an increase in the number of clinical markers of this condition. 
With a selective deficiency of IgA detected at an early age, half of the patients have normalization of the IgA level by 
the age of adolescence, but another half still maintain a significant decrease in serum IgA. Clinical manifestations in 
the majority of observed children with selective IgA deficiency included atopic respiratory diseases – bronchial asthma 
and allergic rhinitis, in one case - diabetes mellitus. In some children, the selective deficiency of IgA was asymptomatic.
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ВВЕДЕНИЕ 

Важнейшим фактором специфического иммуни-
тета являются антитела, появляющиеся в ответ на 
искусственную антигенную стимуляцию или вслед-
ствие перенесённой инфекции. Иммуноглобулин  А 
(IgA) составляет около 20 % общего количества имму-
ноглобулинов. Сывороточный IgA (по структуре моно-
мер) участвует в нейтрализации различных токсинов 
и метаболитов. Секреторный IgA (sIgA) объединяется 
в 2, 3 или 4 молекулы посредством J-цепи и играет 
важную роль в формировании местного иммунитета, 
становясь составной частью слез, грудного молока, 
секретов пищеварительного, дыхательного и мочевы-
делительного трактов [7]. Общая недостаточность IgA 
связана с аномалиями синтеза мономера, что в итоге 
приводит к снижению и сывороточного и sIgA [1, 4]. В 
ряде случаев дефект может реализоваться на уровне 
J-цепи и тогда отсутствует только sIgA. У младенцев 
sIgA появляются через 3  месяца после рождения, а 
оптимальная концентрация устанавливается к 2–4 го-
дам [8]. Плазменный уровень IgA к 6-месячному воз-

расту составляет около 1/3 от показателя взрослых, 
а достигает максимума к 10–12 годам.

Селективный дефицит IgA считается самым 
распространённым первичным иммунодефицитом. 
Согласно федеральным клиническим рекомендаци-
ям, селективный дефицит IgA – первичное иммуно-
дефицитное состояние, характеризующееся у детей 
старше 1 года уровнем сывороточной концентрации 
IgA  ≤  5  мг/дл при достаточном уровне других изо-
типов иммуноглобулинов и отсутствии признаков 
других иммунодефицитных состояний (ИДС) (напри-
мер, атаксии-телеангиоэктазии) [3]. Согласно между-
народному консенсусу, этот диагноз устанавливают, 
если у человека старше 4 лет при нормальных уров-
нях иммуноглобулинов G (IgG) и М (IgM) определя-
ется уровень IgA в сыворотке крови менее 7 мг/дл и 
отсутствуют другие причины иммунодефицита [6].

Частичный или парциальный дефицит IgA диа-
гностируется при его концентрации в пределах от 
5 до 20  мг/дл. Отсутствие IgA у новорождённых 
говорит или о незрелости иммунной системы, или 
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о вероятности селективного дефицита IgA. У детей 
раннего возраста, чаще у мальчиков, наблюдается 
транзиторный дефицит IgA или его субклассов. Ис-
пользование ряда лекарственных препаратов, таких 
как D-пеницилламин, сульфасалазин, каптоприл, кар-
бамазепин, ибупрофен и вальпроевая кислота, может 
привести к обратимому снижению концентрации 
IgA. Кроме того, некоторые заболевания индуциру-
ют временное снижение IgA (цитомегаловирусная 
инфекция, токсоплазмоз, краснуха). Сезонное повы-
шение IgA может отмечаться в зимние месяцы [1]. 
Перечисленные факторы должны учитываться при 
постановке диагноза.

В европейских странах частота селективного де-
фицита IgA составляет 1 случай на 100–700 человек, в 
Азии это заболевание встречается значительно реже 
(например, в Японии с частотой 1:18500) [2]. Однако 
его истинная распространённость неизвестна, так 
как у 85–90  % больных клинические проявления 
отсутствуют [8]. Вероятно, это связано с различны-
ми компенсаторными возможностями иммунной 
системы, хотя на сегодняшний день этот вопрос 
остаётся открытым. У части пациентов селективный 
дефицит IgA сочетается с повторными инфекциями 
респираторного и желудочно-кишечного тракта, ал-
лергическими и аутоиммунными заболеваниями [2, 
8]. Однако о клинических особенностях в зависимости 
от уровня недостаточности IgА информации мало. 
Парциальный изолированный дефицит IgA присущ 
в основном детям дошкольного возраста.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ

Динамическая оценка уровня IgA и клинических 
проявлений тотального и парциального дефицита 
этого иммуноглобулина у пациентов от раннего дет-
ского до подросткового возраста. 

ОБЪЁМ И МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЙ

Мы провели 13-летнее наблюдение за 9 пациен-
тами с тотальным и парциальным дефицитом IgA. 
Наблюдение проводилось на базе амбулаторной 
службы Иркутской областной детской клинической 
больницы. Обследование включало иммунологиче-
ские, клинико-аллергологические и функциональные 
методы исследования, направленные на уточнение 
нозологического диагноза, оценку состояния им-
мунного и аллергологического статуса. Состояние 
иммунной системы исследовали у всех пациентов 
не ранее чем через две недели после перенесённого 
острого респираторного заболевания. Для оценки 
гуморального звена иммунной системы определя-
лись концентрации сывороточных Ig классов A, M, G 
(мг/дл): в первые 3 года – ежегодно, а затем каждые 
2–3 года. 

Клинико-аллергологическое обследование вклю-
чало личный и семейный анамнез аллергии, оценку 
общего анализа крови и риноцитограммы, осмотр 
оториноларинголога, проведение кожных проб (priсk-
тесты) со стандартным набором аллергенов или 
лабораторное определение аллерген-специфических 
иммуноглобулинов Е (IgE), а также анализ уровня 
общего IgE. Детям старше 5 лет проводилась спиро-

графия. По показаниям выполнялась рентгенография 
лёгких, носа и придаточных пазух. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ 

В исследуемой группе из 9  пациентов преоб-
ладали мальчики, которых было 7 (77,8 %), девочек 
было 2 (22,2%); соотношение М:Д  =  3,5:1. Возраст 
детей при первичном обращении составил в среднем 
3,0 ± 0,2 года. Поводом для направления к аллерголо-
гу-иммунологу были жалобы на частые простудные 
заболевания, которые совпадали с началом посещения 
детского дошкольного учреждения. Дети болели ре-
спираторными заболеваниями более 6 раз в течение 
последнего года, среднее значение – 8,49 ± 0,08 раза. 
Анализ амбулаторных карт показал, что в структуре 
респираторных заболеваний у направленных на об-
следование пациентов имели место рецидивирующие 
респираторные и бактериальные инфекции лёгкой и 
средней степени тяжести: рецидивирующий бронхит, 
аденоидит, катаральный отит и ларинготрахеит, у 
одного ребёнка – в сочетании с гастроэнтеритом, вы-
званным непатогенной микрофлорой. 

Изолированное снижение IgA в пределах 
6–8 мг/‌дл документировано у 4 из 9 детей, но к селек-
тивному дефициту IgA они первоначально не были 
отнесены, так как снижение концентрации IgA не до-
стигало 5 мг/дл [3]. Данные пациенты вошли в группу 
с парциальным дефицитом IgA (первая группа).

Изолированное снижение IgA в пределах 1–5 мг/‌дл 
было у 5 из 9 детей, они рассматривались как группа с 
селективным дефицитом IgA (вторая группа).

Показатели клеточного звена иммунитета, фаго-
цитарной активности, уровни IgG и IgM у всех детей 
соответствовали возрастным показателям и отража-
ли признаки воспалительного процесса.

У 2 из 5 детей с селективным дефицитом IgA были 
диагностированы аллергические заболевания дыха-
тельных путей лёгкой степени: у 1 ребёнка – бронхи-
альная астма, у 1 – сочетание бронхиальной астмы 
и аллергического ринита. Уровень общего IgE при 
первичном обследовании составил 280 и 500 МЕ/‌мл 
соответственно.

В течение наблюдаемого периода частота эпизо-
дов острых респираторных заболеваний статисти-
чески значимо уменьшилась в обеих группах более 
чем в 2 раза: в первой группе – с 7,18 ± 0,3 до 3,2 ± 0,2 
(p < 0,05), во второй группе – с 9,11 ± 0,2 до 3,8 ± 0,2 
(p < 0,05).

В первой группе (с парциальным дефицитом IgA) 
уровень IgA у 3 пациентов к 7 годам достиг референт-
ных значений (рис. 1). Ещё у 1 пациента с изначально 
парциальным дефицитом IgA с 5  лет наблюдалось 
стойкое снижение сывороточного IgA, и в последу-
ющем диагностирован селективный дефицит IgA, 
который клинически проявлялся рецидивирующим 
ларинготрахеитом с затяжным кашлевым синдромом. 
В 7 лет после очередного аллергологического обсле-
дования была выявлена бытовая сенсибилизация и 
диагностирована лёгкая атопическая бронхиальная 
астма без нарушения функции внешнего дыхания. 

У 2 детей с иммунодефицитным состоянием по 
IgA к 16-летнему возрасту наблюдалась положитель-
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ная динамика данного показателя. У одного пациента 
с бронхиальной астмой течение заболевания было 
лёгким, эпизодическим, обострения возникали 
только после контакта с животными. Второй ребёнок 
болел редко и в динамическом наблюдении у аллер-
голога-иммунолога не нуждался.
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Рис. 1.  Динамика сывороточного IgA (мг/дл) у детей первой 
группы (с парциальным дефицитом IgA) по годам.

У 3 детей второй группы (селективный дефицит 
IgA) уровень IgA к 16 годам оставался пониженным. 
Клинические проявления были различными (рис. 2).
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Рис. 2.  Динамика сывороточного IgA (мг/дл) у детей второй 
группы (с иммунодефицитным состоянием по IgA) 
по годам.

Один пациент из этих трёх страдал бронхиаль-
ной астмой с лёгким контролируемым течением на 
фоне регулярной базисной терапии ингаляционны-
ми глюкокортикостероидами. Однако с 10  лет его 
стали беспокоить ежемесячные эпизоды фурунку-
лёза, и в 11  лет диагностирован сахарный диабет 
1-го типа. 

У второго пациента, страдавшего аллергическим 
ринитом, в 13  лет дебютировала бронхиальная 
астма средней степени тяжести. Контролируемое 
течение заболевания было достигнуто на фоне 
комбинированной терапии ингаляционными глю-
кокортикостероидами и длительно действующими 
b2-агонистами.

Третий пациент данной подгруппы не имел 
клинических проявлений первичного иммунодефи-
цитного состояния, занимался в спортивной секции 
и считал себя здоровым.

На основании полученных нами данных, с учётом 
того, что по мере взросления детей уровень IgA до-
стигает референтных значений, можно согласиться 
с мнением одного из ведущих клинических иммуно-
логов М.Н. Ярцева [5] о том, что данные нарушения 
гуморального иммунитета являются преходящими 
и характеризуют так называемый «поздний старт» 
иммунной системы. Однако у небольшой части детей 
парциальный изолированный дефицит IgA может 
трансформироваться в школьном возрасте в селек-
тивный дефицит.

ОБСУЖДЕНИЕ 

Среди пациентов с иммунодефицитом по IgA 
мальчики преобладают над девочками в соотноше-
нии 3,5:1. При парциальном дефиците IgA, выявлен-
ном в раннем возрасте, к старшему школьному и 
подростковому возрасту у большинства пациентов 
(3 из 4) происходит нормализация уровня IgA, но 
иногда – трансформация в селективный дефицит IgA 
с увеличением числа клинических маркеров этого 
состояния. При селективном дефиците IgA, выяв-
ленном в раннем возрасте, у половины больных к 
подростковому возрасту уровень IgA нормализуется, 
но ещё у половины стойко сохраняется значительное 
снижение сывороточного IgA. Клинические про-
явления у большинства наблюдаемых нами детей с 
селективным дефицитом IgA включали атопические 
заболевания дыхательных путей – бронхиальную 
астму и аллергический ринит, в одном случае – са-
харный диабет. У части детей селективный дефицит 
IgА протекал бессимптомно.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Разные дефекты иммунитета существенно отли-
чаются по своим клиническим проявлениям, потому 
знание таких особенностей позволяет сформировать 
правильное суждение о возможной природе имеюще-
гося нарушения иммунитета уже на стадии первич-
ного осмотра пациента по характеру наблюдающихся 
клинических симптомов. Пациенты с селективным и 
парциальным дефицитом IgA должны находиться под 
постоянным динамическим наблюдением педиатра, 
аллерголога-иммунолога.
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