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1  Що таке вроджені 
імунодефіцити?

Первинні імунодефіцити – це велика гру-

па вроджених рідкісних захворювань, яка 

спричинена відсутністю або неправильним 

функціонуванням одного з компонентів 

імунної системи, що призводить до пору-

шення здатності організму протистояти 

інфекціям, а також викликає низку алергіч-

них та аутоімунних проблем, збільшення 

лімфатичних органів (лімфатичних вузлів, 

селезінки) та підвищеного ризику розвитку 

новоутворів.

Існує понад 280 різних типів первинних 

імунодефіцитів, які можуть проявлятися 

різноманітно, починаючи з легких симпто-

мів і закінчуючи потенційно небезпечними 

для життя.

Найбільш поширені первинні імуноде-

фіцити спричинені браком білків, які на-

зиваються імуноглобулінами (ІГ). Оскільки 

ІГ зазвичай допомагають імунній системі 

розпізнавати та нейтралізувати інфекційні 

мікроби (мікроорганізми, такі як бактерії, 

віруси або гриби), відсутність ІГ робить 

людей вразливими до інфекцій.



Замісна імуноглобулінотерапія вико-

ристовується з ціллю надати організму ті 

джерела антитіл, яких в організмі з пер-

винним імунодефіцитом є недостатньо 

або вони повністю відсутні, оскільки таким 

чином можна захистити організм від ряду 

інфекцій, а також зменшити вираженість 

аутоімунних симптомів. 

Препарати імуноглобулінів використову-

ються в основному у пацієнтів з гумораль-

ними імунодефіцитами, тобто дефіцитом 

антитіл, на них припадає близько 50-60% 

серед усіх імунодефіцитів. 

Імунодефіцити з переважанням гумо-

рального імунодефіциту включають перш 

за все такі захворювання:

 ― загальний варіабельний імунодефі-

цит (CVID)

 ― агаммаглобулінемія Брутона (XLA)

 ― дефіцити підкласу імуноглобулінів G.

3  Замісна 
імуноглобулінотерапія

2  Типи терапії первинних 
імунодефіцитів

Метод терапії первинних імунодефіци-

тів залежить від ураженої ланки імунної 

системи. 

Найбільш частим методом є замісна те-

рапія імуноглобулінами, але крім того існує 

дуже багато інших типів імунних розладів, 

які можуть потребувати іншого виду терапії. 

Описаних типів ПІД з кожним роком стає 

все більше, оскільки будь-який елемент 

імунної системи може порушитися і ви-

кликати імунодефіцит, що призводить до 

появи різних симптомів захворювання. У 

деяких випадках успішно застосовуються 

препарати, які стимулюють певні елементи 

імунної системи, наприклад: інтерферон 

гамма, гранулоцитарний колонієстимулю-

ючий фактор, генна терапія,  або навіть 

пересадка тимусу.

Найважчими імунодефіцитами, які про-

являються вже в перші дні життя дитини, 

є порушення як гуморального, так і клітин-

ного імунітету. Найпоширенішим рішенням 

є трансплантація кісткового мозку. Це дає 

шанс на повне одужання, принаймні дея-

ким пацієнтам. 



Імуноглобуліни (ІГ) – це білки імунної 

системи, які розпізнають чужорідні мікро-

організми і допомагають їх нейтралізувати 

імунним клітинам організму. 

Продукти ІГ виготовляються з людської 

плазми. Це яскраво-жовтий рідкий компо-

нент крові, який складається в основному 

з води. Плазма відповідає за транспорту-

вання речовин, необхідних для належного 

функціонування клітин нашого організму, 

таких як цукор, жири, білки (включаючи іму-

ноглобуліни), ферменти, мінеральні солі, 

гормони або вітаміни. Саме завдяки таким 

компонентам плазми, як імуноглобуліни, 

забезпечується захист від інфекцій і бороть-

бу з ними. Дефіцит або відсутність цих білків 

призводить до серйозних захворювань, 

які, однак, можна лікувати препаратами, 

виготовленими з плазми.

Плазму можна збирати у здорових донорів 

і виробляти з неї препарати, які допомагають 

пацієнтам, наприклад, з первинними імуноде-

фіцитами. Ці препарати безпечні для пацієн-

тів, оскільки їх створення підпорядковується 

низці суворих правил на кожному етапі - від 

відбору донорів до виробничого процесу. 

Препарати імуноглобулінів містять в ос-

новному імуноглобулін G - його дефіцит 

найчастіше поповнюється лікарськими за-

собами. Лікування необхідно продовжувати 

на регулярній основі, оскільки кожна доза 

імуноглобулінів забезпечує лише тимча-

совий захист. Терапія, як правило, триває 

протягом усього життя хворого.

На даний момент у Польщі доступні прак-

тично всі типи препаратів імуноглобулінів, 

які розрізняються за способом введення: 

препарати для внутрішньовенного введен-

ня, препарати для підшкірного введення 

та підшкірні імуноглобуліни, підкріплені 

гіалуронідазою. Однак препарати відріз-

няються не тільки способом введення, 

але і концентрацією, тобто кожен мілілітр 

різних препаратів містить різну кількість 

імуноглобулінів. Нижча концентрація іму-

ноглобулінів у препараті зазвичай сприяє 

кращій переносимості та меншій кількості 

побічних ефектів. Однак його необхідно 

вводити в більшому обсязі, що робить про-

цедуру більш тривалою. Однак препарати 

з більшою концентрацією мають менший 

обсяг. Є препарати з концентрацією 5%, 

10%, 16%, 16,5% і 20%. Наприклад, 10% 

препарат означає, що кожен мілілітр пре-

парату містить 100 мг імуноглобулінів.

4  Доступні види  
імуноглобулінів в Польщі



Замісна терапія імуноглобулінами повинна підбиратися індивідуально для кожного 

пацієнта відповідно до його потреб і вподобань - один варіант не підходить для всіх.

В залежності від шляху введення препаратів імуноглобулінів виділяють три основні 

види: внутрішньовенне, підшкірне або підшкірне введення за допомогою гіалуронідази. 

Кожен з них одинаково ефективний, але має свої недоліки та переваги, далі зупинимось 

на особливостях кожного з видів введення більш детально:

Внутрішньовенне застосування означає, 

що імуноглобуліни вводяться безпосеред-

ньо у кровотік шляхом венепункції. 

Основна перевага цього типу введення 

полягає в тому, що він дозволяє вводити 

високі дози ІГ, що може бути дуже важли-

вим для деяких пацієнтів, інтервали між 

введенням зазвичай тривають 3-4 тижні. 

Швидкість введення препарату залежить 

від уподобань пацієнта та комфорту, од-

нак кожне введення триває досить довго - 

близько 2-4 годин, зазвичай це відбувається 

у лікарні чи клініці під наглядом лікаря чи 

медсестри.

Деякі пацієнти можуть відчувати легкі 

побічні ефекти, такі як субфебрильна тем-

пература або головний біль, під час або 

незабаром після внутрішньовенного вве-

дення. У зв’язку з більш високим ризиком 

ускладнень під час всієї процедури вве-

5  Види імуноглобулінів, методи їх 
введення, недоліки та переваги

дення препарату обов’язкова присутність 

медичного персоналу.

Недоліком такої форми введення іму-

ноглобулінів є необхідність щомісячних 

внутрішньовенних ін’єкцій. З часом це 

призводить до руйнування вен, що ро-

бить наступні ін’єкції більш складними та 

болючими. Крім того, пацієнти оцінюють 

цей метод як менш комфортний, ніж під-

шкірний. Для внутрішньовенних препаратів 

характерно, що відразу після введення рі-

вень імуноглобулінів у крові дуже високий, 

але з часом він досить різко знижується в 

кінці періоду між введеннями. В результаті 

безпосередньо перед наступною інфузією 

рівень імуноглобулінів у крові може бути 

досить низьким. Недоліком цієї форми те-

рапії є також те, що вам доведеться їздити 

в лікарню або амбулаторію для кожного 

прийому препарату.

Внутрішньовенне введення



Підшкірне введення полягає у введенні 

препарату імуноглобуліну під шкіру плеча, 

живота, стегон або сідниць. Найчастіше для 

цього використовують портативний інфу-

зійний насос (іншими словами шприцева 

помпа), але підшкірні препарати можна 

вводити і вручну методом швидкого натис-

кання (rapid push/ рапід пуш). Кожне під-

шкірне введення (з насосом або без нього) 

займає менше часу, ніж внутрішньовенне 

введення, зазвичай приблизно 1–2 години. 

Завдяки цьому прийом препарату легше 

вписати в щоденний розпорядок справ 

та вибрати зручний час і день прийому, а 

для введення також не потрібно їхати до 

лікарні. Однак, оскільки підшкірно можна 

вводити лише невеликі дози імуноглобу-

лінів, процедуру необхідно повторювати 

кожні 1-2 тижні.

Якщо пацієнт хоче почати використо-

вувати підшкірні препарати кожні 1-2 

тижні, то, згідно з правилами, що діють 

у Польщі, потрібно відвідати 4-6 візитів 

для навчання, яке дозволяє вивчити всю 

процедуру введення препарату. Пацієнт 

спочатку спостерігає, а потім самостійно 

проводить інфузію під наглядом медичного 

персоналу. Завдяки прийому імуноглобу-

лінів вдома пацієнтам не доводиться так 

часто відвідувати поліклініки чи лікарні, а 

отже вони менше піддаються інфекціям, 

пов’язаним із перебуванням у медичному 

закладі. Однак вони зобов’язані регулярно 

приймати ліки вдома.

Підшкірне введення



Простіше кажучи, це форма, яка поєднує 

в собі особливості підшкірної та внутріш-

ньовенної терапії. Препарат застосовують 

так само часто, як і при внутрішньовенному 

введенні (кожні 3-4 тижні), але при цьому 

зберігаються деякі переваги підшкірної 

форми. У терапії використовується спеці-

альний фермент - гіалуронідаза, що вво-

диться (також підшкірно) перед початком 

введення імуноглобулінів. Гіалуронідаза 

збільшує всмоктуючу здатність підшкірної 

клітковини, завдяки чому пацієнт може при-

йняти швидше більшу кількість імуноглобу-

лінів. Оскільки препарат вводиться рідше, 

рівень імуноглобуліну в крові не є такий 

стабільний, як при підшкірному введенні 

- безпосередньо перед наступним плано-

вим введенням може бути нижчим, ніж 

при щотижневому підшкірному введенні.

Підсумовуючи, можна сказати, що пре-

парати імуноглобулінів відрізняються в 

першу чергу за:

 ― шляхом введення

 ― частотою введення 

 ― концентрацією.

Щодо вибору дозування імуноглобулінів, 

то воно спеціально адаптоване відповідно 

до індивідуальних потреб пацієнта і є різним 

для кожного пацієнта. Доза визначається 

залежно від стану здоров’я та ваги людини. 

Також враховується рівень імуноглобуліну 

G у крові пацієнта через певний час після 

інфузії і шляхом спостереження визнача-

ється, наскільки певна доза забезпечує 

належну концентрацію імуноглобуліну в 

крові та запобігає розвитку інфекції або 

зменшує симптоми захворювання.

Підшкірне введення за допомогою гіалуронідази

Важливо! Ключовим є регулярність введення 

імуноглобулінів через рівні проміжки часу.

!



Окрім цього на вибір лікування може вплинути на те, чи потрібно проводити лікування 

в клініці чи лікарні чи можна проводити вдома (див. нижче).

Внутрішньовеннне  
введення 

Підшкірне  
введення

Підшкірне 
введення за 
допомогою 

гіалуронідази 

Тривалість 
інфузії

2-4 год Інфузійна помпа: 
1-2 год 
Метод «рапід пуш»: 
5-20 хв

Інфузійна помпа: 
1-2 год

Частота Кожні 3-4 тижні Інфузійна помпа: 
кожні 1-2 тижні 
Метод «рапід пуш»: 
частіше

Кожні 3-4 тижні

Місце 
введення 

В лікарні Вдома Вдома

Найчастіші 
побічні 
ефекти

У деяких пацієнтів: 
нездужання 
під час або відразу 
після процедури 
(головний біль, 
втома)

Іноді біль і набряк у 
місці ін’єкції

Іноді біль і набряк у 
місці ін›єкції

Рідкісні 
побічні 
ефекти

Серйозні усклад-
нення (вкрай рідко): 
важкі алергічні 
реакції, асептичний 
(стерильний) ме-
нінгіт

Порівняння можливих шляхів введення імуноглобулінів



Важливо! Імуноглобуліни є лікарськими засобами 

і можуть викликати різні побічні ефекти. Про 

найпоширеніші з них медперсонал напевно 

поінформував вас. Пам’ятайте, що якщо у вас 

виникли будь-які побічні ефекти після прийому 

ліків, ви завжди повинні повідомити про це свого 

лікаря та медичну сестру-імунолога.

Незалежно від способу введення, дуже 

важливо розуміти, що імуноглобуліни, які 

приймаються у вигляді препарату, можуть 

лише частково замінити ті імуноглобуліни, 

які виробляє здоровий організм, але жоден 

препарат не змусить імунну систему хворої 

людини запустити власне вироблення. 

Таким чином, коли антитіла приймаються, 

як ліки, вони забезпечують лише тимча-

совий захист від інфекції, оскільки вони 

використовуються організмом на постійній 

основі. 
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Первинні імунодефіцити є однією з 

груп захворювань, які лікуються за ме-

дикаментозними програмами у Польщі. 

Ці програми створюються для лікування 

захворювань, які вимагають сучасних та 

дорогих методів лікування, які фінансу-

ються з державних коштів.

Пацієнти з України можуть скористатися 

таким лікуванням на тих самих умовах, що 

й громадяни Польщі. Про те, чи можна 

віднести пацієнта до медикаментозної 

програми, вирішує лікар, а у випадку ПІД, 

як правило, це лікар-імунолог. Пацієнт 

повинен відповідати певним критеріям 

для включення його до медикаментозної 

програми.

До основних критеріїв включення до 

медикаментозної програми для лікуван-

ня первинних імунодефіцитів в Польщі 

належать: 

 ― Встановлений діагноз первинного 

імунодефіциту що потребує (за су-

часними критеріями) замісної тера-

пії препаратами імуноглобулінів (Ig), 

підтверджений фахівцем з клінічної 

імунології;

 ― виключення інших причин імуноде-

фіциту;

 ― рівень IgG нижче нижньої межі норми 

для віку.

6  Державні програми 
щодо лікарських 
засобів.

Важливо! Усі критерії включення повинні бути 

присутні у конкретного пацієнта разом.
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