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дуктивных технологий [1, 2]. Отсут-
ствие или анатомическое и функцио-
нальное недоразвитие гонад обуслав-
ливает высокий риск невынашивания 
беременности и, соответственно, не-
обходимость проведения длительной 
гормональной терапии во время бере-
менности у этой группы больных. 
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Синдром Вискотта-Олдрича – это 
заболевание, которое характеризуется 
комбинированной недостаточностью 
гуморального и клеточного иммуни-
тета, наследуется по рецессивному 
сцепленному с Х-хромосомой типу 
и проявляется триадой признаков: 
рецидивирующими и хроническими 
микробно-воспалительными заболе-

ваниями, геморрагическим синдромом 
и экземой [3]. 

Впервые описан в 1937 г., когда А. 
Вискотт сообщил о семье, в которой 
трое мальчиков имели тромбоцитопе-
нию в сочетании с тяжелой экземой и 
повторными инфекциями, в то время 
как четыре их сестры были здоровыми. 

Частота встречаемости синдрома 
Вискотта – Олдрича составляет 4:1 
000 000. Болеют почти исключительно 
мальчики. Молекулярный дефект за-
ключается в отсутствии белка WASP 
(Wiscott-Aldrich syndrome protein), коди-
руемого геном WASP, который локали-
зован на коротком плече Х-хромосомы 
[1,4]. 

Цель исследования: описать кли-
нико-лабораторную характеристику 
синдрома Вискотта-Олдрича у ребен-
ка 2 мес.

Нами описан клинический случай 

ребёнка русской национальности, про-
ходившего обследование и лечение в 
Педиатрическом центре РБ№1-НЦМ с 
триадой признаков, характерных для 
наследственного заболевания – син-
дром Вискотта-Олдрича. Мальчик на-
блюдался с сентября по ноябрь 2019 г. 
в отделении онкогематологии. 

Пациент С., возраст 2 мес., русский 
по национальности, 30.10.2019 посту-
пил в онкогематологическое отделение 
Педиатрического центра РБ№1-НЦМ 
из районной участковой больницы с 
жалобами на периодическое появле-
ние прожилок алой крови в стуле, кро-
воизлияния в конъюнктиву, снижение 
уровня тромбоцитов в общем анализе 
крови с направительным диагнозом: 
Реализация внутриутробной инфекции 
(ВУИ) вирусно-бактериальной этиоло-
гии. Вторичная тромбоцитопения на 
фоне реализации ВУИ. Иммунодефи-

В статье представлена клинико-лабораторная характеристика синдрома Вискотта-Олдрича у ребенка 2 мес. Это первый случай 
выявления такого пациента в отделении онкогематологии Педиатрического центра Республиканской больницы №1-Национального 
центра медицины (г. Якутск).
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The article presents the clinical and laboratory characteristics of Wiskott-Aldrich syndrome in a 2- month-old child. This is the first case of iden-
tifying such a patient in the Department of Oncohematology of the Pediatric Center of the Republican Hospital №1-National Center of Medicine 
(Yakutsk).
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цит неуточненный. Анальный абсцесс.
Из анамнеза жизни: ребенок от 1-й 

беременности, протекавшей отно-
сительно гладко; роды на 39-й нед., 
самостоятельные. В данное время 
ребенок находится на естественном 
вскармливании. После рождения у 
ребенка отмечались геморрагические 
высыпания из ануса, субконъюкти-
вальные кровоизлияния левого глаза.   
В общем анализе крови – снижение ко-
личества тромбоцитов. 

При поступлении ребенок осмотрен 
врачом гематологом и педиатром. Со-
стояние ребенка расценивается как 
тяжелое. Самочувствие страдает. 
Кожные покровы смуглые, умеренно 
влажные. Слизистые оболочки рото-
вой полости розовые, влажные. Зев 
не гиперемирован. Миндалины не 
увеличены, без налета. Перифериче-
ские лимфоузлы не увеличены. Носо-
вое дыхание не затруднено. Кашля и 
одышки нет. Аускультативно дыхание в 
легких везикулярное, хрипов нет. Тоны 
сердца громкие и ритмичные. Живот 
при пальпации мягкий безболезнен-
ный. Стул регулярный, оформленный. 
Увеличение размеров печени (+1 см 
из-под края реберной дуги). Селезен-
ка не увеличена. Дизурии нет, моча не 
изменена. Менингеальных и очаговых 
знаков нет. Стул с прожилками алой 
крови.

Лечащим врачом назначены ана-
лизы крови на определение времени 
свертывания, общий анализ крови. 
Показатели свертывания крови соот-
ветствуют норме: длительность свер-
тывания по Дьюке 1,00 мин; сверты-
ваемость крови по Сухареву: 3,20 мин.  

В общем анализе крови с подсчетом 
форменных элементов отмечаются ре-
тикулоцитоз, тромбопения. Ретикуло-
циты 35,0. Тромбоциты 36,0% (норма 
100-420). Тромбокрит 0,04% (норма 
0,15-0,4%). Это расценивается как вы-
раженная анемия и активация гемопо-
эза.

В биохимическом анализе крови от-
мечаются высокие уровни общего би-
лирубина и прямого билирубина. 

Результаты ПЦР на инфекции не 
выявили микоплазменную, уреаплаз-
матическую и цитомегаловирусную 
инфекцию. 

Определение иммуноглобулинов: 
IgM - 0,01 г/л; IgG – 6,9; IgA - 0,00; IgE 
общий - 0,00 г/л. Заключение: полное 
отсутствие иммуноглобулина М, им-
муноглобулинов А и Е, низкий уровень 
иммуноглобулина G. Данные показате-
ли свидетельствуют о возможном пер-
вичном иммунодефицитном состоянии 
у пациента.  

Иммунограмма: CD3+46%; CD4+43; 
CD8+3; CD 19+ 31; CD-HLA-DR+2; CD 
25+8; ЦИК 14%. По данным иммуно-
граммы, отмечается низкий уровень 
Т-супрессоров, В-клеток. 

Анализ кала на скрытую кровь по-
ложительный. 

Данных о ВИЧ от 11.10.2019 нет.
Ребенку проведены инструменталь-

ные методы исследования. По данным 
УЗИ сердца с цветным доплеровским 
картированием выявлены: открытое 
овальное окно (0,26 см); расширение 
полостей правого предсердия (1,83 
см), правого желудочка (1,0 см); ре-
гургитация на трикуспидальном кла-
пане; эктопическое крепление хорд 
митрального клапана; дополнитель-
ная трабекула в полости левого желу-
дочка. 

По данным толстокишечной колоно-
скопии выявлен тотальный эрозивно-
геморрагический колит. Заключение: 
Дистальный отдел до позвоночного 
отдела недоступен из-за кровоточиво-
сти слизистой оболочки при контакте 
с аппаратом. Стенки толстой кишки 
эластичные, воздухом расправляются. 
Просвет сигмовидной, восходящей и 
ободочной кишки нормальный, склад-
ки обычной высоты, в области изгибов 
небольшое количество кишечного со-
держимого зеленоватого цвета. Сли-
зистая поперечно-ободочной, нисхо-
дящей кишки неравномерно гипереми-
рована, с геморрагическими эрозиями 
0,25-0,5 см, рассеяно в большом ко-
личестве, сосудистый рисунок четкий. 
Слизистая сигмовидной кишки гипе-
ремирована с геморрагическими эро-
зиями, сосудистый рисунок нечеткий. 
Просвет прямой кишки нормальный, 
слизистая смазанная, с рассеянными 
геморрагическими эрозиями (0,2 см). 
Перианально рубчик от парапроктита.

По данным эзофагогастроскопии 
нарушений не выявлено.

По результатам проведенных ис-
следований лечащий врач совместно с 
заведующим отделением рекомендо-
вали консультации гастроэнтеролога и 
аллерголога-иммунолога. 

Консультация аллерголога-имму-
нолога. При сборе анамнеза мама ре-
бенка рассказала, что ее родной брат 
умер в раннем возрасте. В данной се-
мье в последние 20 лет, кроме умер-
шего брата матери, рождались только 
девочки. По данным иммунограммы 
отмечено полное отсутствие иммуно-
глобулина М, иммуноглобулинов А и Е, 
низкий уровень иммуноглобулина G, а 
также низкий уровень Т-супрессоров, 
В-клеток. У ребенка отмечается низ-
кий уровень тромбоцитов перифери-

ческой крови и тромбоцитов крови по 
Фонио, что свидетельствует о пораже-
нии белковых молекул, участвующих 
в процессе тромбоцитообразования, 
приводит к снижению количества и 
ухудшению качества этих клеток, что 
характерно для первичного иммуно-
дефицита – синдрома Вискотта-Ол-
дрича.

 На основании данных исследова-
ния, осмотра и семейного анамнеза 
поставлен клинический диагноз: Пер-
вичный иммунодефицит. Синдром 
Вискотта-Олдрича. Атопический дер-
матит. Детская форма. Ограниченный. 
Подострое течение. 

Консультация гастроэнтеролога. По 
данным осмотра и инструментальных 
методов исследования поставлен диа-
гноз: Эрозивно-геморрагические эро-
зии кишечника.

Для уточнения диагноза после кон-
силиума решено: направить биологи-
ческий материал пациента (цельная 
кровь) на молекулярно-генетическое 
исследование гена WaSР в ФГБУ «На-
циональный медицинский исследова-
тельский центр детской гематологии, 
онкологии и иммунологии». ПЦР тест 
на данный локус гена положительный 
[1]. 

Заключительный клинический 
диагноз: Cиндром Вискотта-Олдрича. 
Первичный иммунодефицит. Иммун-
ная тромбоцитопения. Атопический 
дерматит, младенческая форма, огра-
ниченный вариант, легкой степени тя-
жести.

Сопутствующие заболевания: Не-
инфекционный гастроэнтерит и колит 
неуточненный. Эрозивно-геморрагиче-
ский колит. Состояние после операции 
по поводу абсцесса перианальной об-
ласти. Нормохромная анемия смешан-
ного генеза. 

За время пребывания ребенка в 
онкогематологическом отделении Пе-
диатрического центра РБ№-НЦМ про-
ведено следующее лечение: режим 
палатный с уходом матери, стол №15, 
грудное вскармливание, панкреатин ¼ 
табл. 3 раза в сутки, фенистил 2 капли 
2 раза в сутки 5 дней. Наружно: крем 
элидел. 

Ребенок переводится в иммунологи-
ческое отделение ФГБУ «Националь-
ный медицинский исследовательский 
центр детской гематологии, онкологии 
и иммунологии» для дообследования 
и назначения заместительной терапии 
[2,4,5]. В данное время ребенок полу-
чает препарат иммуновенин 0,1-0,4 г/кг 
каждый месяц.

Рекомендована следующая схема 
диспансерного наблюдения:
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1. Диспансерный учет у педиа-
тра, иммунолога, гематолога.

2. Лабораторные исследова-
ния: общий клинический анализ крови 
(обязателен подсчет лейкоцитарной 
формулы) проводится 1 раз в 2-3 мес.; 
биохимический анализ крови с опреде-
лением активности печеночных фер-
ментов, С-реактивного белка – 1 раз в 
6 мес. Общий анализ мочи – 2 раза в 
год, и при интеркуррентных заболева-
ниях.

3. Инструментальные исследо-
вания: электрокардиография – 1 раз 
в год; УЗИ брюшной полости – 1 раз в 
год; рентгенография грудной клетки – 
1 раз в год.

4. Консультации: иммунолога 1 
раз в 3 мес. в первый год наблюдения, 
далее 1 раз в 6 мес.; хирурга – 1 раз в 
год, окулиста – 1 раз в 6 мес., стомато-
лога – 1 раз в год, отоларинголога – 1 
раз в год.

5. Вакцинация противопоказана.
Заключение. В статье описан клас-

сический случай синдрома Вискотта-
Олдрича у ребенка 2 мес. Клинически 
выявлены микробно-воспалительное 
заболевание в виде парапроктита, ге-
моррагический синдром в виде эрозив-
но-геморрагического колита и экзема, 
расцененная как атопический дерма-
тит [3]. Нами описана классическая 
триада синдрома Вискотта-Олдрича. 
Ключевым моментом в диагностике 
наследственного заболевания стал 
тщательный сбор анамнеза. В анамне-
зе отмечается высокая смертность де-
тей мужского пола в раннем возрасте, 
возможно, связанная с микробно-вос-
палительным заболеванием на фоне 
первичного иммунодефицита. Не-
оценимо использование в диагностике 
наследственных заболеваний моле-
кулярно-генетического исследования 
[1]. Прогноз для жизни у пациентов с 
синдромом Вискотта-Олдрича зависит 
от своевременной диагностики, заме-
стительной терапии и грамотного дис-
пансерного наблюдения [2,4,5]. 
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Введение. Псориатическая бо-
лезнь – это системное воспалительное 
заболевание, которое поражает кожу, 
энтезы и суставы [9]. Псориатические 
заболевания кожи, энтезии и суставов 
имеют общую патофизиологию, осно-
ванную на активации врожденной им-
мунной системы, а также на генерации 
патогенных Т-клеток, которые вызыва-
ют воспаление. Иммунопатология при 
псориазе и псориатическом артрите 
(ПА, PsA) контролируется сочетани-

ем генетических и внешних факторов, 
таких как механическая нагрузка, ко-
торые ускоряют воспаление [2]. Вос-
паление в контексте псориатической 
болезни считается системным, и не в 
последнюю очередь потому, что оба 
состояния связаны с повышенным 
сердечно-сосудистым риском, остео-
порозом и метаболическими наруше-
ниями [9]. Распространенность ПА у 
больных псориазом, по данным разных 
авторов, колеблется от 13,5 до 47% (в 
среднем 36%), а распространенность 
самого псориаза в популяции состав-
ляет 0,06–1,4%. Причины поражения 
суставов до сих пор не выяснены. К 
важным факторам риска ПА относят 
генетическую предрасположенность, 
иммунные нарушения II типа, связан-

ные с дезорганизацией коллагена, а 
также наличие очагов бактериальной, 
хламидийной и других видов инфек-
ций [1-4]. В 2006 г. предложены крите-
рии диагностики ПА CASPAR, которые 
представлены в таблице [6]. 

Псориатический артрит (PsA) яв-
ляется иммуноопосредованным, кли-
нически гетерогенным заболеванием, 
характеризующимся артритом, энте-
зитом, дактилитом, спондилитом и 
псориазом кожи и ногтей. Постоянное 
воспаление суставов у пациентов с 
ПА может привести к структурному 
повреждению, что может вызвать сни-
жение физической функции и каче-
ства жизни. Структурное повреждение 
может происходить быстро, и необ-
ратимое повреждение сустава может 

В статье представлено клиническое наблюдение семейного случая псориаза с присоединением такого осложнения, как псориатиче-
ский артрит. Описанный случай настраивает на настороженность врачей в отношении псориатического артрита при дифференциальной 
диагностике с такими специфическими заболеваниями, как ревматоидный артрит, подагра. Активное выявление больных с псориати-
ческим артритом требует, прежде всего, правильной интерпретации анамнестических, клинических, лабораторных, рентгенологических 
данных.

Ключевые слова: псориаз, псориатический артрит, дерматоз.

The article presents clinical observation of a family case of psoriasis complicated with a psoriatic arthritis. The described case sets up physi-
cians' alertness with respect to psoriatic arthritis in differential diagnostics with such specific diseases as rheumatoid arthritis, gout. Active detection 
of patients with psoriatic arthritis requires first of all correct interpretation of anamnesis, clinical, laboratory and radiological data.

Keywords: psoriasis, psoriatic arthritis, dermatosis.
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