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должна сохраняться свобода управ-
лять своей жизнью и судьбой. Если 
же врач не сможет жить в согласии со 
своей совестью, вступив в такие отно-
шения, то контракт или расторгается, 
или не заключается. У пациента же 
есть законные основания верить, что 
множество разных решений, которые 
врач должен принимать ежедневно 
при оказании помощи пациентам, бу-
дет осуществляться в соответствии с 
ценностными ориентациями больного. 

В модели «контрактного» типа ре-
шения принимаются так, что сохраня-
ется уверенность в то, что и пациент, и 
врач морально чистоплотны. На инди-
видуальном уровне контроль пациента 

за принятием решений обеспечивает-
ся без обязательного участия больного 
в выработке каждого медицинского ре-
шения. Контроль за принятием реше-
ний в тех ситуациях, когда существуют 
моральные проблемы, осуществляет-
ся комитетами по этике, которые су-
ществуют в подавляющем большинс-
тве американских больниц. Решения, 
таким образом, принимаются сооб-
ществом непрофессионалов, однако 
повседневные медицинские решения 
могут приниматься медицинскими ра-
ботниками на основе доверия.

Поиск новых аксиологических (цен-
ностных) оснований моральной ме-
дицины, таких, как соучастие, соли-

дарность, сострадание, сочувствие, 
собеседование, согласие, продол-
жается.  Таким образом, возникают 
все новые парадигмы медицинского 
мышления, основанные на уважении 
автономии индивида. Сегодня самооп-
ределение индивида есть высшая цен-
ность, и медицинское обслуживание 
не должно являться исключением. 
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Бронхоэктазия относится к раз-
нообразной по своей природе и рас-
пространенности группе хронических 
инфекционных заболеваний дыхатель-
ных путей. Внедрение в клиническую 
практику компьютерной томографии 
сыграло большую роль в разработке 
неинвазивных методов диагностики 
данной патологии. Среди наиболее 
вероятных причин развития бронхо-
эктазов решающее значение имеют 
воспаление дыхательных путей и на-
рушение бронхиальной проходимости 
вследствие закупорки или обструкции 
бронха. Основу формирования брон-
хоэктазов могут составлять врожден-
ные и наследственные заболевания 
[4,5].

Поражение бронхолегочной систе-
мы при первичных иммунодефицитах, 
как правило, является основным кли-
ническим проявлением и часто опре-
деляет прогноз. В большинстве своем 

легочные инфекции возникают в ран-
нем возрасте, характеризуются тяжес-
тью течения, склонностью к рецидиви-
рованию и быстрому формированию 
хронического процесса [2,6].

Агаммаглобулинемия – Х-сцеплен-
ное заболевание, при котором имеется 
дефицит продукции антител вследс-
твие нарушения ранних этапов созре-
вания В-лимфоцитов, и, как следствие, 
повторные бактериальные инфекции с 
первых лет жизни. Важным признаком 
дефекта В-лимфоцитов является ги-
потрофия миндалин и лимфатических 
узлов. У большинства больных легоч-
ные инфекции дебютируют  на первом 
году жизни, но возможно и более поз-
днее начало заболевания. Поражения 
легких часто сочетаются с отитами, си-
нуситами, пиодермией, фурункулезом, 
полиартритом, диспептическими рас-
стройствами, неврологическими нару-
шениями. Реже встречаются менингит, 
остеомиелит, сепсис, септический ар-
трит, гнойные инфекции кожи и под-
кожной клетчатки. Вирусные инфекции 
протекают обычно без особенностей в 
связи с нормальной функцией Т-лим-
фоцитов [1,3].

Критерием диагноза является сни-
жение концентрации сывороточного 

IgG менее 2 г/л при отсутствии IgA, IgM 
и циркулирующих В-лимфоцитов.

Основой лечения агаммаглобули-
немии являются пожизненная замес-
тительная терапия внутривенным 
иммуноглобулином и постоянная про-
филактическая антибактериальная 
терапия. При ранней диагностике и 
начале заместительной терапии про-
гноз больных с агаммаглобулинеми-
ей – благоприятный. В большинстве 
случаев на фоне терапии больные 
ведут обычный образ жизни и дожи-
вают до пожилого возраста. Прогноз 
значительно ухудшается при поздней 
диагностике и развитии очагов хрони-
ческой инфекции. В этом случае про-
гноз обусловлен объёмом поражения 
органов.

В качестве иллюстрации описанной 
патологи приводим следующее клини-
ческое наблюдение.

Анамнез жизни: Мальчик М. П., 
1997 г. р. Ребенок от 6-й беременнос-
ти, протекавшей на фоне обострения 
хронического пиелонефрита (лечение 
в стационаре), гипохромной анемии, 
ОРВИ во II половине беременности. 
Роды 4-е, на 37-й неделе, самостоя-
тельные, с длительным безводным пе-
риодом. Масса тела 2630 г, длина 49 
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см. Диагноз при рождении: Хроничес-
кая внутриутробная гипоксия плода. 
Задержка внутриутробного развития. 
Перинатальная энцефалопатия сме-
шанного генеза. До 1 года перенес 
ОРВИ 2 раза, без осложнений.  Пси-
хомоторное развитие соответственно 
возрасту. Профилактические прививки 
- по календарю, без осложнений.  

Наследственность - старший брат 
умер в 2-летнем возрасте от пневмо-
нии (часто болел простудными заболе-
ваниями). 2 сестры – здоровы.

Анамнез заболевания. В 2000 г. 
перенес острый гнойный менингит. 
С 3 лет у ребенка отмечены  частые 
острые респираторные заболевания, 
гнойные отиты, синуситы, получал ле-
чение по месту жительства. В 2003 г. 
проведено бронхологическое обсле-
дование, выявлен катарально-гной-
ный эндобронхит, наличие ателектаза 
средней доли правого легкого, бронхо-
эктазов в нижних долях обоих легких 
(рис. 1,а, б), гнойный верхнечелюстной 
синусит, низкий уровень иммуногло-
булинов, который расценивался как 
вторичный иммунодефицит. Был вы-
ставлен диагноз: бронхоэктатическая 
болезнь. Хроническая дыхательная 
недостаточность II степени. Хрони-
ческий гнойный верхнечелюстной си-
нусит. Ежегодно получал курсы лече-
ния в пульмонологическом отделении 
(антибактериальная, муколитическая 
терапия, санационные бронхоскопии, 
короткие курсы иммуноглобулина в/в 
№ 4-5). При обострении – лечение по 
месту жительства 4 раза в год.

С 2008 г. наблюдается неврологом 
с диагнозом: эпилепсия, получает де-
пакин.

В последние годы обострения чаще, 
отмечено отставание в физическом 
развитии. До 6 госпитализаций в год 
по поводу обострений. 

В феврале 2009 г. поступил в пуль-
монологическое отделение с жало-
бами на кашель с гнойной мокротой,  
лихорадку, слабость, отечность, боли 
в коленных суставах. Состояние тя-
желое по заболеванию. Самочувс-
твие снижено. Отстает в физическом 
развитии (масса тела 24 кг, рост 124 
см). Лицо пастозное, веки отечные, 
плотные отеки на голенях. Носовое 
дыхание свободное.  Одышка смешан-
ного характера. ЧД-40 в мин.  Кожные 
покровы смуглые с сероватым оттен-
ком. Зев спокоен. Грудная клетка под-
вздута. В легких дыхание ослаблено, 
преимущественно в нижних отделах, 
выслушиваются влажные разнокали-
берные хрипы. Тоны сердца ясные, 
ритмичные, тахикардия. ЧСС–120 в 

мин. Живот мягкий, безболезненный. 
Печень + 6 см, селезенка не пальпиру-
ется. Стул оформленный.

При обследовании выявлено: в ОАК 
– лейкоцитоз 11-20 х 109/л с лимфо-
цитозом 60-85%; гипопротеинемия 50 
г/л, повышение трансаминаз (АЛТ-88 
ЕД/Л, АСТ-62 ЕД/л); в посеве мокро-
ты выделены Klebsiella pneumonia, 
Acinetobacter calcoaceticus; резкое сни-
жение уровня сывороточных иммуног-
лобулинов, отсутствие В-лимфоцитов 
(таблица). По данным компьютерной 
томографии легких определяются при-
знаки наличия бронхоэктазов в нижних 
долях обоих легких и средней доле 
правого легкого, фиброз-
ные изменения в нижних 
долях, преимущественно 
слева. При исследова-
нии функции внешнего 
дыхания выявлены на-
рушения бронхиальной 
проходимости смешан-
ного типа, проба с брохо-
литиком положительная, 
реакция незначительная. 
Фибробронхоскопия – ка-
таральный эндобронхит. 
ЭКГ: замедление атрио-
вентрикулярной прово-
димости. ЭхоКГ – без па-
тологических изменений. 
ЭЭГ: десинхронный тип, 
очаговой, эпиактивности 
не выявлено. МРТ голо-
вного мозга: признаки 
диффузных изменений 
белого вещества в лоб-

но-теменных отделах с обеих сторон 
неясного происхождения.

Учитывая данные анамнеза, клини-
ческие проявления, резкое снижение 
уровня иммуноглобулинов, был запо-
дозрен первичный иммунодефицит. 
Для верификации диагноза ребенок 
был направлен в отделение иммуно-
логии. После проведенного обследо-
вания выставлен диагноз: Первичный 
иммунодефицит. Агаммаглобулинемия 
с неизвестным типом наследования. 

Больные с агаммаглобулинемией 
нуждаются в пожизненной замести-
тельной терапии препаратами внут-
ривенных иммуноглобулинов и про-

Рис.1. Рентгенограмма органов грудной клетки в прямой и правой боковой проекции (а) и 
компьютерная томография легких и органов средостения (б) ребенка М.П. от 2003 г.

Рис.2. Компьютерная томография легких и органов средос-
тения ребенка М.П. от 2003 г.

Динамика иммунограмм больного

Дата IgA г/л IgM г/л IgG г/л ЦИК % СД3+ СД4+ СД8+ СД16+ СД19+ СД3/HLA
11.08.05 0,311 0,500 2,096 98,2
10.12.07 0,711 0,710 2,009 99,1 89 27 67 9 1,0 60
8.07.08 1,812 0,745 8,017 92,2
12.02.09 0,323 0,795 1,237 99,4 90 20 72 9 0 62
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филактической антибактериальной 
терапии при наличии хронических оча-
гов инфекции.

С момента постановки диагноза 
ребёнок М. П. получает ежемесячную 
заместительную терапию в/в иммуног-
лобулином в дозе 0,4 г/кг, профилакти-
ческую антибактериальную терапию 
комбинацией ципрофлоксацина и би-
септола, муколитики. Обострения хро-
нических бактериальных инфекций в 
виде бронхита и гайморита возникали 
один-два раза в год. На фоне обостре-
ний больной получает антибиотики це-
фалоспоринов 2–3 поколения с учётом 
чувствительности высеваемой флоры. 
На фоне проводимой терапии отмеча-
ется значительное улучшение общего 
состояния, уменьшение локальной 
аускультативной лёгочной симптома-
тики, отсутствие интоксикации и яв-

лений дыхательной недостаточности. 
По данным компьютерной томогра-
фии легких бронхоэктазы в прежнем 
объеме, отрицательной динамики нет 
(рис.2).

Таким образом, клиническими мар-
керами первичного иммунодефици-
та в данном случае явились гнойный 
менингит, рецидивирующий гнойный 
отит, синусит, пневмония в анамнезе, 
отставание в физическом развитии, 
наличие бронхоэктазов в обоих легких, 
низкий уровень иммуноглобулинов. 
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Рис.3. Компьютерная томография легких ребенка М.П. от 2010 г.




