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CLINICAL-AND-MORPHOLOGIGAL PECULIARITIES OF ACUTE PNEUMONIA IN INFANTS 

WITH PRIMARY IMMUNE DEFICIENCY

A.Yu.Pishchalnikov, R.U.Giniatullin, S.N.Teplova 

Summary

This article displays results of clinical and morphological comparison of acute pneumonia (AP) in 32 infants 

with signs of primary immune deficiency (PID). Etiology AP and a form of PID were recognized by means of a 
complex of immunological testing during the patients’ lifetime and post-mortem immunohistochemical, histo- 

bacterioscopic, and bacteriological examinations. Principal distinguishing features of AC under PID background 

were: 1) mixed etiology of the disease, in which viral-and-bacterial-and-mycotic associations acquire the great 
importance; 2) a significant extension of lung tissue injury with predominance of an alternative component of 

inflammation; 3) a tendency of infectious and inflammatory lung processes to generalization.

Резюме

В статье представлены результаты клинико-патологоанатомических сопоставлений при острых пнев
мониях (ОП) у 32 детей с проявлениями первичного иммунодефицита (ПИД). Этиология ОП и форма ПИД 

установлены с помощью комплекса прижизненных иммунологических и посмертных иммуногистохими- 
ческих, гистобактериоскопических и бактериологических методов исследования. Основными отличи

тельными особенностями ОП при ПИД были: 1) смешанная этиология заболевания, в которой приобре
тают ведущее значение вирусно-бактериально-грибковые ассоциации; 2) значительный объем пораже

ния легочной ткани с преобладанием альтернативного компонента воспаления; 3) склонность инфекци

онно-воспалительного процесса в легких к генерализации.



Острая пневмония (ОП) у детей раннего возраста 
может быть оценена как самостоятельное заболевание. 
Однако нередко ОП является осложнением других за
болеваний, среди которых особое место занимают им- 
мунодефицитные состояния [1,2]. Иммунная недоста
точность подразделяется на первичную и вторичную. К 
первичным иммунодефицитам (ПИД) относят врожден
ные нарушения иммунной системы, связанные с гене
тическими дефектами одного или нескольких ее компо
нентов, а именно — комплемента, фагоцитоза, гумо
рального и клеточного иммунитета [3]. Клиническое 
течение вторичных пневмоний, связанных с врожден
ными дефектами иммунитета, существенно отличается 
от пневмоний, развивающихся на фоне нормально 
функционирующей иммунной системы.

Целью данного исследования являлось определе
ние клинико-морфологических особенностей ОП у 32 
детей с ПИД в возрасте от 5 дней до 2 лет.

Патологоанатомическое исследование трупов умер
ших проводилось с углубленным изучением органов 
иммунной системы и легких с использованием имму- 
ногистохимических методов для выявления субпопу
ляций лимфоцитов, экспрессирующих мембранные 
антигены CD2, CD4, CD8, CD19, и числа антителооб
разующих клеток, синтезирующих IgA, IgM, IgG. Ве
рификация этиологии ОП осуществлялась на основе 
комплексного иммунофлюоресцентного, гистобакте-

риоскопического и бактериологического исследова. 
ния легких. При обработке результатов исследования 
применялись также стандартные морфометрические 
методы.

У  всех умерших детей выявлен острый воспали
тельный процесс в легких, который оценен нами как 
осложнение ПИД. В соответствии с классификацией, 
представленной в докладе Научной группы ВОЗ [4]’ 
формы ПИД по материалам нашего исследования 
распределились следующим образом: комбинирован
ные иммунодефициты выявлены у 25 детей, в том 
числе тяжелая комбинированная иммунная недоста
точность (ТКИН) — у 19, синдром Незелофа — у 31 
гипер-^М-синдром — у 3; ПИД, ассоциированные с 
другими главными дефектами, — у 3, в том числе 
аномалия Ди-Джорджи — у 2, синдром Вискот- 
та-Олдрича — у 1; дефекты фагоцитоза — у 4, в том 
числе хроническая гранулематозная болезнь —  у 2, 
синдром Костмана — у 2 детей.

Анализ историй болезни показал, что в анамнезе у 
всех детей с ПИД, независимо от его формы, отмеча
лись неоднократно перенесенные ранее ОРВИ, пнев
монии, кишечные инфекции, гнойно-септические за
болевания, которые отличались длительным рециди
вирующим течением и трудно поддавались антими
кробной терапии. У всех больных пневмония при 
клинико-рентгенологическом исследовании была рас

лимфоидных органов и легких при синдроме НезелофаРис. Патоморфология

а -  дисплазия тимуса с образованием желе
зистых структур, отсутствием телец Гассаля 

и единичными лимфоцитами. х200;

б  -  значительное уменьшение числа лимфо
цитов в периартериальной Т-зависимой зоне 

селезенки. х130; в -  единичные В-лимфоци- 

ты в красной пульпе селезенки. хбЗО;

г  -  цитомегалический метаморфоз альвеоло 

цитов. х400.

а, б, г -  окраска гематоксилином и эозином; в -  реакция иммунсфлюоресценции.



ценена как двусторонняя, очаговая, у 8 детей с гной
ными легочными осложнениями. Кроме того, упорная 
диарея при ТКИН сопутствовала пневмонии в 53,3% 
наблюдений, а поражение кожи в 40%. При жизни 
диагноз ПИД был выставлен лишь у 5 больных.

Клинико-морфологическая картина у наблюдавших
ся детей зависела от формы ПИД. Так, у 25 больных 
с комбинированной иммунной недостаточностью в 
прижизненных анализах крови во всех наблюдениях 
отмечалась лимфоцитопения в пределах от 2 до 9%, 
а в иммунограммах — снижение СОЗ и СО 19 лимфо
цитов, гипоиммуноглобулинемия. Патология тимуса 
характеризовалась его дисплазией с отсутствием те
лец Гассаля и резким уменьшением массы органа. В 
лимфоузлах и селезенке выявлены слабо развитые Т- 
и В-зависимые зоны, делимфатизация, уменьшение 
числа и размеров фолликулов, низкий уровень проли
ферации Т- и В-лимфоцитов и антителообразующих 
клеток. В  этой группе этиологическим фактором ОП 
являлись вирусно-бактериально-микотические ассоци
ации, чаще встречалось сочетание респираторных ви
русов, золотистого стафилококка и грибов рода Кан
дида. Например, у 4 больных, у которых возбудителя
ми ОП как непосредственной причины смерти явля
лись ассоциации респираторных вирусов с бактерия
ми и грибами, в тимусе определялась незрелость, ги
поплазия и несвоевременная жировая трансформа
ция. В лимфоузлах и селезенке —  гипоплазия и опу
стошение В-зависимых зон с низким уровнем проли
ферации В-лимфоцитов и антителообразующих кле
ток. Воспалительный процесс в легких имел гнойно
некротический характер, а при жизни выявлена ней- 
тропения, анемия и выраженная гипогаммаглобулине- 
мия. У 5 детей ОП была расценена как проявление ге
нерализованной вирусной (цитомегаловирус, аденови
рус, респираторно-синцитиальный вирус) инфекции, а 
у 4 больных — кандидомикотического сепсиса. Так, у 
мальчика 2 месяцев с синдромом Незелофа причиной 
смерти была двусторонняя диффузная межуточная 
пневмония, явившаяся проявлением генерализован
ной цитомегаловирусной инфекции. При морфологи
ческом исследовании обнаружены уменьшение массы 
тимуса до 3 грамм, его дисплазия с отсутствием те
лец Гассаля (рис., а), резкое уменьшение числа лим
фоцитов в Т-зависимых зонах и единичные В-клетки 
в лимфоузлах и селезенке (рис.; б, в), межуточная ги
гантоклеточная пневмония с цитомегалическим мета
морфозом альвеолоцитов (рис., г).

У 5 детей с ПИД, ассоциированными с другими 
главными дефектами, в прижизненных анализах кро
ви определялись лимфоцитопения — количество 
лимфоцитов до 7 % , тромбоцитопения и анемия (при

синдроме Вискотта-Олдрича). В тимусе обнаружены 
во всех случаях дисплазия и гипоплазия с отсутстви
ем телец Гассаля, а в лимфоузлах и селезенке выяв
лены слабо выраженные Т-зависимые и развитые В- 
зависимые зоны. В этой группе детей непосредствен
ной причиной смерти являлись чаще некротические 
воспалительные процессы в легких, вызванные ви
русно-бактериальными ассоциациями в сочетании с 
грибами. При этом у 2 детей смерть наступила от ле
гочного кандидомикотического сепсиса.

В 4 наблюдениях нами выявлены первичные де
фекты фагоцитоза. У одного из двух детей с хрониче
ской гранулематозной болезнью абсцедирующая ОП 
бактериальной этиологии (золотистый стафилококк) 
явилась проявлением кожного сепсиса. В легких и 
лимфоидных органах у обоих умерших обнаружива
лись многочисленные гранулемы, состоящие из моно- 
цитарных клеток, многоядерных макрофагов, лейко
цитов. У  двух больных с синдромом Костмана ОП но
сила преимущественно некротический характер, а в 
прижизненных анализах крови наблюдалась лейкопе
ния в сочетании с выраженным агранулоцитозом — 
содержание нейтрофилов было в пределах 1%. Ви- 
лочковая железа у детей в этой группе имела призна
ки несвоевременного жирового метаморфоза.

Таким образом, ОП у детей раннего возраста может 
быть одним из маркеров различных форм ПИД, редко 
выявляемых прижизненно и диагностируемых преиму
щественно на аутопсии. В определенной степени фор
ма ПИД предопределяет клинико-патологоанатомичес
кую характеристику осложняющего его воспалитель
ного процесса в легких. Основными особенностями 
ОП при ПИД на нашем материале являлись: 1) сме
шанная этиология заболезания, в которой приобрета
ют ведущее значение вирусно-бактериально-грибковые 
ассоциации; 2) значительный объем поражения легоч
ной ткани с преобладанием альтернативного компо
нента воспаления; 3) склонность инфекционно-воспа
лительного процесса в легких к генерализации.
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