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ИММУНОЛОГИЧЕСКИЕ И ГЕНЕТИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ 
ОБщЕй ВАРИАБЕЛьНОй ИММУННОй НЕДОСТАТОЧНОСТИ 

(ОВИН) У ДЕТЕй И ВЗРОСЛыХ В РЕСПУБЛИКЕ БЕЛАРУСь
1Центр детской онкологии, гематологии и иммунологии, г. Минск, Беларусь

2ГУ «РНПЦ радиационной медицины и экологии человека», г. Гомель, Беларусь

В Республике Беларусь выявляемость пациентов с ОВИН ниже, чем в среднем по Ев-
ропе, и составляет 1:340 000 жителей. При анализе клинико-иммунологических показа-
телей 28 детей и взрослых нами были выявлены практически у всех инфекционные за-
болевания, чаще верхних и нижних дыхательных путей, и аутоиммунные осложнения 
(процессы) у 20% пациентов с ОВИН. У пациентов ОВИН имеется статистически зна-
чимое снижение числа В-клеток памяти и повышение абсолютного содержания наивных 
Т-лимфоцитов с фенотипом CD8+CD45RA+, а так же в группе ОВИН наблюдается зна-
чимое снижение формирования Т-лимфоцитов с фенотипом CD45RO+. Практически у 
всех пациентов с аутоиммунными проявлениями при ОВИН наблюдалась экспансия по-
тенциально «аутореактивных CD19+CD27-IgD+IgMlow/-» В-лимфоцитов в перифериче-
ской крови. У 22% пациентов выявлены мутации в гене ТАСI, что характерно для ОВИН.

Ключевые слова: первичный имунодефицит, общая вариабельная иммунная недо-
статочность, субпопуляции лимфоцитов, мутации в генах

Введение 

Общая вариабельная иммунная недо-
статочность (ОВИН) – это гетерогенная 
группа заболеваний, связанных с наруше-
нием продукции защитных антител, кото-
рые проявляются рецедивирующими ин-
фекциями, за частую бактериальными, и 
манифестируют после 3-х лет жизни. Об-
щей характеристикой ОВИН является де-
фект Т- и В-клеточного звена иммуните-
та, приводящий к нарушенной способно-
сти продуцировать специфические анти-
тела после вакцинации или перенесенных 
инфекционных эпизодов, со значительным 
снижением содержания полиспецифиче-
ских IgG, IgA и часто IgM, при исключе-
нии других причин, вызывающих недоста-
точность антител. Из наиболее частых при-
чин вторичной гипоиммуноглобулинемии 

выделяют действие лекарственных препа-
ратов, наличие миеломы, лимфомы, потеря 
иммуноглобулинов с мочой (не гипо-IgM-
синдром) или через желудочно-кишечный 
тракт или кожу.

У пациентов с ОВИН нарушено пост-
антигенное развитие В-лимфоцитов, что 
проявляется сниженным уровнем изотип-
переключенных B-клеток памяти, увели-
чением незрелых В-лимфоцитов, наруше-
нием переключения классов иммуноглобу-
линов и дифференцировки В-лимфоцитов 
в плазмоциты. Результатом вышеописан-
ных изменений является нарушение синте-
за антиген-специфических антител.

ОВИН имеет два пика манифестации: 
первый в детском возрасте (между 5-10 го-
дами), а второй – во взрослом (между 20-30 
годами). Наиболее частыми клиническими 
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проявлениями являются рецидивирующие 
инфекции респираторного тракта (средние 
отиты, синуситы, бронхиты, пневмонии), 
поражения гастроинтестинального тракта 
(могут быть осложнены гранулематозны-
ми заболеваниями), аутоиммунные заболе-
вания, лимфопролиферативные осложне-
ния и злокачественные новообразования. 
Данные заболевания могут приводить к 
снижению качества жизни пациентов, уве-
личению времени нетрудоспособности и 
инвалидизации пациентов, что характери-
зует ОВИН как социальную проблему.

Частота встречаемости от 1:10 000 до 
1:100 000 населения. По данным Евро-
пейского Регистра средняя встречаемость 
ОВИН составляет 1:50 000, таким обра-
зом согласно математическим расчетам в 
Республике Беларусь должно быть не ме-
нее 200 пациентов с ОВИН. На данное вре-
мя можно говорить о примерной встречае-
мости 1:200 000 населения. Соответствен-
но, имеется необходимость разработки и 
внедрения комплекса высокотехнологиче-
ской диагностической, лечебной и реаби-
литационной помощи детям и взрослым с 
ОВИН в Республике Беларусь.

Большинство пациентов регистри-
руются как спорадические случаи. Име-
ются данные о семейных случаях с раз-
личными типами наследования, включая 
аутосомно-доминантное с различной пе-
нетрантностью, аутосомно-рецессивное 
и Х-связанное. Болеют лица как женско-
го, так и мужского пола. Описано шесть 
генетических дефектов, лежащих в осно-
ве ОВИН, проявляющихся не более чем в 
15% случаев всех ОВИН: 

• дефицит ICOS (Inducible 
CoStimulator, хромосома 2q33, ау-
тосомно – рецессивный тип на-
следования (АР)) приводит к на-
рушению передачи сигнала с ак-
тивированных Т-лимфоцитов, не-
обходимых для дифференциров-
ки В-лимфоцитов; у части пациен-
тов с ОВИН выявляется выражен-
ный дисбаланс субпопуляций (наи-
вных и клеток памяти) Т – кле-

ток. Отмечается увеличение числа 
Т-клеток памяти, причем как для 
Т-хелперных клеток, так и для ци-
тотоксических клеток. Нами вы-
явлено у части пациентов сниже-
ние содержания Т-регуляторных 
клеток, что может являться при-
чиной дисбаланса субпопуляций 
Т-лимфоцитов;

• дефект CD19 (хромосома 16р11.2, 
АР) приводит к нарушению пере-
дачи сигнала через В-клеточный 
рецептор для дифференцировки 
В-клеток; 

• дефицит TACI (Transmembrane Ac-
tivator and Calcium modulator and 
cyclophilin ligand Interactor, семей-
ство TNF рецепторов, хромосома 
17р11.2, АР или АД) приводит к на-
рушению переключения синтеза 
классов иммуноглобулинов (LRBA);

• дефицит BAFF-R (B cell Activation 
Factor, семейство TNF рецепторов, 
хромосома 22q13.1-3.3, AP) приво-
дит к нарушению дифференциров-
ки В-лимфоцитов; 

• дефект CD81 (трансмембран-
ный протеин, АР) приводит к на-
рушению передачи сигнала с 
В-клеточного рецептора; 

• дефект CD20 (АР), CD21  приво-
дит к нарушению дифференциров-
ки В-лимфоцитов в плазмоциты. 

По последней классификации 2017 года 
IUIS EC (the International Union of Immu-
nological Societies PID Expert Committee) к 
группе т.н. ОВИН-Like добавляют отдель-
ные заболевания, связанные с гипоглобули-
немией с количеством В-лимфоцитов более 
1% в периферической крови. Были добавле-
ны следующие фенотипы, обусловленные 
определенными мутациями с особенностя-
ми клинического течения: PIK3CD мутация 
(GOF), Mannosyl-oligosaccharide glucosidase 
deficiency (MOGS), недостаточность PIK3R1 
(LOF), PTEN (LOF), TWEAK, TTC37, 
IRF2BP2, CD21, TRNT1, NFKB1, NFKB2, 
IKAROS, ATP6AP1 и фенотип без идентифи-
цированного генетического дефекта.

Клиническая медицина
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Материал и методы исследования

В исследование были включены 28 па-
циентов из них 16 пациентов в возрасте от 
4 до 18 лет и 12 пациентов в возрасте стар-
ше 18 лет. В работе использовали иммуно-
логические данные 84 условно здоровых 
людей в возрасте от 4 лет до 45 лет. 

Для проведения научных и клиниче-
ских исследований от родителей всех па-
циентов и здоровых доноров (опекунов) 
было получено информированное согла-
сие. Исследование было одобрено коми-
тетом по этике Центра детской онкологии, 
гематологии и иммунологии.

Определение концентрации иммуно-
глобулинов М, G, A в сыворотке крови про-
водились иммунотурбидиметрическим ме-
тодом на анализаторе Hitachi 912 с исполь-
зованием оригинальных диагностических 
тест-систем, включающих калибровочные 
и контрольные материалы. У всех пациен-
тов отмечалось резкое снижение концен-
трации иммуноглобулинов в перифериче-
ской крови в различных вариациях, что яв-
ляется одним из патогномоничных призна-
ков ОВИН.

Стандартное иммунологическое иссле-
дование клеточного звена иммунитета про-
водилось методом многоцветного иммуно-
фентипирования на проточном цитофлюо-
риметре Navios (фирмы Beckman Coulter) 
по безотмывочной технологии пробопод-
готовки. Материалом исследования явля-
лась периферическая кровь, полученная 
путем венопункции в пробирки с антико-
агулянтом .

Иммунологическое обследование 
включало показатели стандартной им-
мунограммы с определением клеток 
с иммунофенотипами: Т-лимфоциты 
(CD3+), Т-хелперы (CD3+CD4+), цито-
токсические Т-лимфоциты (CD3+CD8+), 
В-лимфоциты (CD19+), натуральные кил-
леры (CD3- CD16+CD56+), активирован-
ные Т-лимфоциты (CD3+Anti-HLADR+). 

А также дополнительные иммуно-
фенотипические маркеры с учетом па-
тогенеза ОВИН: тимические мигран-
ты (CD3+CD4+CD31+CD45RA+), наи-

вные Т-хелперы (CD3+CD4+CD45RA+), 
T-хелперы памяти (CD3+CD4+CD45RO+), 
наивные CD8+ Т-лимфоциты (CD3+ 
CD8+CD45RA+), CD8+ памяти (CD3+ 
CD8+CD45RO+), регуляторные Т-лимфо-
циты (CD4+CD25+CD127-), дважды не-
гативные Т-лимфоциты (CD3+CD4-CD8-
TCRαβ+), IgD-переключенные В-лимфо-
циты памяти (CD19+CD27+IgD-), IgD-
непереключенные В-лимфоциты па-
мяти или В-лимфоциты маргинальной 
зоны (CD19+CD27+IgD+), наивные IgD+ 
В-лимфоциты (CD19+CD27-IgD+), IgМ-
переключенные В-лимфоциты памяти 
(CD19+CD27+IgМ-), IgМ-не пере клю чен-
ные В-лимфоциты памяти или В-лимфоциты 
маргинальной зоны (CD19+CD27+IgМ+), 
наивные IgМ+ В-лимфоциты (CD19+ 
CD27-IgМ+), функционально-незре лые 
В-лимфо циты (CD19+CD21-, CD19+CD21-
CD38-, CD19+CD21- CD38++), ре-
гуляторные В-лимфоциты (CD20+ 
CD5+, CD19+CD24++CD38++, CD19+ 
CD38++IgM++).

Обработка полученных данных осу-
ществлялась в пакете прикладных про-
грамм CXP.analysis software, Kaluza Flow 
Cytometry Analysis v1.2 (Beckman Coulter).

Для верификации ПИД необходимым 
условием является исследование генотипа 
на предмет установления конкретной мута-
ции в определенном гене. Проводился му-
тационный анализ генов, лежащих в осно-
ве ОВИН, методом секвенирования «сле-
дующего» поколения. Производилось поэ-
тапное выделение ДНК из суспензии кле-
ток: с лизисом клеток, экстракцией фенол-
хлороформной смесью (в соотношении 
25:24:1 соответственно, pH=7,5-8,5), вы-
саливанием белка, осаждением и отмыв-
кой ДНК. Проводился подбор праймеров и 
условий амплификации. Для каждой пары 
праймеров была оптимизирована темпера-
тура отжига. ПЦР реакции проводились в 
стандартных условиях. Пробоподготов-
ка образцов для секвенирования включа-
ла в себя измерение концентрации образ-
цов на Qubit с последующим разведением 
водой до концентрации 0,2 нг/мкл. Работа 



Медико-биологические проблемы жизнедеятельности. 2019. № 1(21)                 107

с образцами и PhiXControl («библиотеки») 
проводилась согласно протоколу Illumina 
на секвенаторе MiSeq. Полученная инфор-
мация анализировалась в облаке програм-
мы Galaxy. Полученную из прибора после-
довательность нуклеотидов сравнивали по 
38 сборке. При обнаружении значимой му-
тации данный экзон в дальнейшем подвер-
гался протоколу действий для прямого ка-
пиллярного секвенирования для подтверж-
дения полученного результата. 

Были исследованы гены: TACI, BAFFR 
(TNFRSF13C), CTLA4 (CD152), CD19, 
CD20 (MS4A1), CD81, ICOS.

Постановка окончательного диагноза 
происходила по результатам, полученным 
при иммунологических исследованиях, и 
выявленным генетическим нарушениям.

Полученные данные анализирова-
ли методами вариационной непараметри-
ческой статистики с использованием про-
граммы STATISTICA 7.0. Достоверность 
различий между исследуемыми группами 
по количественным показателям оценива-
ли по критерию Манн-Уитни U-тест. До-
полнительно определяли значения средних 
арифметических значений и их ошибки, а 
также значение медианы и диапазон мини-
мальных и максимальных значений. 

Результаты исследования

При анализе результатов верификации 
данных пациентов с выявленным диагнозом 
ОВИН с 2002 по 2017 года можно говорить о 
примерной встречаемости 1:340 000 населе-
ния. Распределение по выявляемости паци-
ентов в областях Республики Беларусь было 
следующим: около 60% пациентов с ОВИН 
верифицированы в г. Минске и Минской об-
ласти, в Гомельской области около 20%, и в 
Гродненской, Брестской, Могилевской и Ви-
тебской пациенты выявлялись эпизодиче-
ски. У всех 28 детей и взрослых нами были 
выявлены инфекционные заболевания, чаще 
верхних и нижних дыхательных путей, и  ау-
тоиммунные осложнения (процессы) у 20% 
пациентов с ОВИН. Регистрировались слу-
чаи трансформации селективного дефицита 
иммуноглобулина А в ОВИН. 

По результатам иммунологическо-
го исследования у пациентов с ОВИН от-
носительное и абсолютное содержание Т-, 
В-лимфоцитов и EK клеток достоверно не 
отличалось от показателей сопоставимой 
возрастной группы. Было выявлено досто-
верное снижение уровня иммуноглобулинов 
G (p<0,001), иммуноглобулина М (р<0,05) 
и иммуноглобулина А (р<0,001). Так же у 
большинства пациентов было выявлено рез-
кое снижения титра специфических антител 
против антигенов групп крови.

В качестве дополнительных диагности-
ческих исследований была проведена оцен-
ка содержания наивных, В-клеток памяти 
и функционально незрелых В-лимфоцитов 
в группе пациентов с ОВИН и контрольной 
группе (рисунок 1). 

В процессе манифестации иммуноло-
гической недостаточности происходит рез-
кое снижение числа В-клеток  памяти с 
8-10% до 0-1%. Статистически данные из-
менения высоко достоверны (р<0,0001). 
Следствием снижения числа В-клеток па-
мяти в результате перераспределения суб-
популяций В-лимфоцитов происходит по-
вышение числа функционально не зрелых 
В-лимфоцитов. Большинство пациентов 
с ОВИН имели сниженное относительное 
содержание В-лимфоцитов памяти, при-
чем всех 4 популяций (IgD+/IgM+ пере-
ключенных и маргинальной зоны). У паци-
ентов с ОВИН наблюдалось повышенное 
содержание иммунорегуляторных клеток с 
фенотипом CD38++CD24++.

Практически у всех пациентов с ауто-
иммунными проявлениями при ОВИН на-
блюдалась экспансия потенциально «ау-
тореактивных» В-лимфоцитов в пери-
ферической крови с иммунофенотипом 
CD19+CD27-IgD+IgMlow/- – поздние пе-
реходные клетки, (late transitional cells).

При исследовании субпопуляционно-
го состава Т-лимфоцитов у пациентов с 
ОВИН выявлялся выраженный дисбаланс 
субпопуляций (наивных и клеток – па-
мяти) Т-клеток. Отмечается увеличение 
числа Т-клеток памяти, причем как для 
Т-хелперных клеток, так и для цитотокси-
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ческих клеток, при этом снижается уро-
вень «наивных» Т клеток. Данные измене-
ния могут свидетельствовать, во-первых, о 
высокой частоте инфекционных эпизодов 
и формировании устойчивого (большого) 
пула клеток памяти и, во-вторых, о фор-
мировании компенсаторных механизмов в 
связи с дефектом В-клеток памяти. 

Также было выявлено, что у пациен-
тов ОВИН имеется статистически значи-
мое повышение абсолютного содержа-
ния наивных Т-лимфоцитов с фенотипом 
CD8+CD45RA+ по сравнению со здоровы-
ми детьми (р<0,001, p<0,01), что возмож-
но связано с повышенным содержанием 
CD8+ Т-лимфоцитов. 

Статистически значимое снижение от-
носительного содержания тимических ми-
грантов отмечалось у пациентов ОВИН 
при сравнении со здоровыми детьми. Аб-
солютное количество тимических мигран-
тов у пациентов ОВИН было также значи-
мо ниже (p<0,05), чем у здоровых детей.

Для оценки степени истоще-
ния иммунной системы, в частности 
Т-лимфоцитарного звена, у пациентов 
с ОВИН мы проанализировали удель-
ный вес тимических мигрантов сре-
ди всего пула наивных CD4+CD45RA+ 
Т-лимфоцитов, который рассчитывался по 
формуле %CD4+CD45RA+CD31+×100%/ 
%CD4+CD45RA+. У пациентов группы 
ОВИН этот показатель оказался ниже, чем 

у здоровых детей (р<0,01). По всей веро-
ятности, снижение уровня тимических ми-
грантов у пациентов с ОВИН объясняется 
длительной инфекционной стимуляцией 
иммунной системы.

Поскольку врожденное наруше-
ние В-лимфоцитов влияет на истощение 
Т-клеточного звена иммунитета в груп-
пе пациентов, то следующим этапом в ис-
следовании пост-тимической дифференци-
ровки Т-лимфоцитов явилось исследова-
ние формирования Т-лимфоцитов памяти 
как маркера эффективности завершенно-
го иммунного ответа. В группе ОВИН на-
блюдается значимое снижение формирова-
ния Т-лимфоцитов с фенотипом CD45RO+ 
(p<0,05), что согласуется с исследования-
ми других авторов. 

Так же дополнительным критери-
ем оценки иммунологической дисрегу-
ляции является оценка регуляторных 
Т-лимфоцитов. У пациентов с ОВИН мы 
исследовали относительное и абсолютное 
содержание регуляторных Т-лимфоцитов 
с фенотипом CD4+CD25++CD127-. Зна-
чимые отличия были получены только при 
анализе относительного содержания ре-
гуляторных Т-лимфоцитов среди CD4+ 
Т-хелперов, это снижение в группе ОВИН 
(р<0,01) по сравнению с данными  здо-
ровых детей, что может отчасти являть-
ся причиной дисбаланса субпопуляций 
Т-лимфоцитов.

      
а) Гейтирование В-лимфоцитов по СD19+ и боковому светорассеянию. б) 1- Наивные В-лимфоциты 

(CD19+CD27-IgD+); 2- Изотип-непереключённые В-лимфоциты памяти/В-лимфоциты маргинальной 
зоны (CD19+CD27+IgD+); 3-Переключённые В-клетки памяти (CD19+CD27+IgD-).

Рисунок 1 – Иммунофенотипическое определение субпопуляций В-лимфоцитов

А) Б)

1 2

3
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Молекулярно-биологический анализ 
генов, лежащих в основе ОВИН, осущест-
влялся методом высокопроизводительно-
го секвенирования и последующим капил-
лярным секвенированием клинически зна-
чимых замен. Обработка данных секвени-
рования проводилась с использованием ав-
томатизированного алгоритма, включаю-
щего выравнивание прочтений на рефе-
ренсную последовательность генома че-
ловека (hg19), постпроцессинг выравни-
вания, выявления вариантов и фильтра-
цию вариантов по качеству, а также анно-
тацию выявленных вариантов с примене-
нием программы VariantStudio3.0. 

В результате молекулярно-генети-
ческих исследований для 6 пациентов (2 
детей и 4 старше 18 лет) были обнаруже-
ны патогенные замены, которые ассоции-
руют с диагнозом ОВИН. Все замены на-
ходились в гене TACI. В зависимости от 
выявленной мутации тип наследования 
определялся как аутосомно-рецессивный 
или аутосомно-доминантый. У пациен-
та №1 (2007 г.р) была выявлена гетерози-
готная замена c. 310 T>C, p. Cys 104 Arg. 
Данный вариант встречается в базе дан-
ных аллельных вариантов человека со-
гласно ExAC с частотой 0,00321293. Со-
гласно компьютерной программе предска-
зания патогенности, вариант является па-
тогенным 1,00 (PolyPhen2). Данная замена 
описана в литературе rs 34557412 и ука-
зывается, что для проявления заболева-
ния достаточно гетерозиготы. У пациента 
№2 (1995 г.р.) был выявлен гетерозигот-
ный компаунд из замен c. 431 C>G, p.Ser 
144 X и c. 577 T>C, p. Cys 193 Arg. Дан-
ные варианты встречаются в базе данных 
аллельных вариантов человека согласно 
ExAC с частотой 0,00003295 и 0,00005780 
соответственно. Замена, приводящая к 
преждевременному стоп-кодону, описана 
в литературе rs 104894650, данная мута-
ция с аутосомно-рецессивным типом на-
следования. Поэтому найденный нами ге-
терозиготный компаунд с наибольшей ве-
роятностью ответственен за проявления 
заболевания. У пациента №3 (1986 г.р.) 

была выявлена гомозиготная замена c. 752 
C>T, p. Pro 251 Leu (rs 34562254). У па-
циента №4 (2000 г.р.) была найдена гете-
розиготная замена c. 204-205 ins(dup)A, p. 
Leu 69 Thr fs Ter 12, которая по данным 
литературы характерна для заболевания 
ОВИН. У пациента №5 была обнаруже-
на замена одного нуклеотида в четвертом 
экзоне в гетерозиготном состоянии c. 605 
G>A, приводящая к замене аминокисло-
ты p. Arg 202 His (rs 104894649). Данный 
вариант встречается в базах данных ал-
лельных вариантов человека всех популя-
ций с частотой 0,039%, европейской попу-
ляции с частотой 0,2%. Частота встреча-
емости данной аллели согласно ExАC 93 
из 121020 и гомозигот – 0. Согласно ком-
пьютерной программе предсказания пато-
генности, вариант является возможно па-
тогенным 0,474 (PolyPhen2). Данная заме-
на описана в литературе при гуморальных 
ИДС, в частности при CVID2. У пациента 
№6 (1998 г.р.) в третьем экзоне была вы-
явлена гетерозиготная замена с. 260 T>A, 
p.Ile87Asn. Данный вариант встречается в 
базе данных аллельных вариантов челове-
ка согласно ExAC с частотой 0,0004613. 
Согласно компьютерной программе пред-
сказания патогенности, вариант является 
патогенным 0,986 (PolyPhen2). Данная за-
мена описана в литературе как rs 72553877 
и указывается, что для проявления заболе-
вания достаточно гетерозиготы.

В своем исследовании мы не выявили 
ни одного пациента с нарушением в гене 
ICOS. Мутация в гене TACI встречается 
в 15-20% случаев на Европейской части 
континента. В нашем исследовании вы-
явлена мутация у 6-ти пациентов, что со-
ставляет соответственно 22%. В своем ис-
следовании мы не выявили ни одного па-
циента с нарушением в гене BAFF-R. В 
наших исследованиях выявлена гетерози-
готная замена у 1 пациента в гене CD19, 
что составляет 2%. Хотелось бы отметить, 
что практически у всех пациентов были 
выявлены полиморфизмы исследованных 
генов, что требует дополнительного ана-
лиза данных. 
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Заключение

В Республике Беларусь выявляемость 
пациентов с ОВИН ниже, чем в среднем по 
Европе, и составляет 1:340 000 жителей. 
При анализе клинико-иммунологических 
показателей нами были выявлены аутоим-
мунные осложнения (процессы) у 20% па-
циентов с ОВИН. У пациентов ОВИН име-
ется статистически значимое снижение чис-
ла В-клеток памяти и повышение абсолют-
ного содержания наивных Т-лимфоцитов с 
фенотипом CD8+CD45RA+, а так же в груп-
пе ОВИН наблюдается значимое снижение 
формирования Т-лимфоцитов с фенотипом 
CD45RO+. Практически у всех пациентов с 
аутоиммунными проявлениями при ОВИН 
наблюдалась экспансия потенциально «ау-
тореактивных CD19+CD27-IgD+IgMlow/-» 
В-лимфоцитов в периферической крови. У 
22% пациентов выявлены мутации в гене 
ТАСI, что характерно для ОВИН. 
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IMMUNOLOGICAL AND GENETIC FEATURES OF COMMON 
variablE iMMuNE DEFiciENcy (cviD) iN cHilDrEN 

AND ADULTS IN THE REPUBLIC OF BELARUS

The detection of patients with CVID in the Republic of Belarus is lower than the average in 
Europe and is 1:340 000 inhabitants. In the analysis of clinical and immunological parameters 
of 28 children and adults, we identified almost all infectious diseases, more often than the upper 
and lower respiratory tract and autoimmune complications (processes) in 20% of patients with 
CVID. In patients with CVID there is a statistically significant decrease in the number of memo-
ry Bcells and an increase in the absolute content of naive T-lymphocytes with CD8+CD45RA+ 
phenotype, as well as in the group of CVID there is a significant decrease in the formation of T-
lymphocytes with CD45RO+phenotype. In almost all patients with autoimmune manifestations 
of CVID, there was an expansion of potentially «autoreactive CD19+CD27-IgD+IgMlow/-» 
B-lymphocytes in peripheral blood. 22% of patients showed mutations in the ТАСI gene, which 
is typical for patients with CVID.

Key words: primary immunodeficiency, Common Variable Immune Deficiency, lymphocyte 
subpopulations, mutations in genes
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