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Мета — проаналізувати варіанти перебігу COVID-19 в імуноскомпроментованих пацієнтів із метою інформування медичної спільноти 
та акцентування уваги на цій проблемі.
Наведено два клінічні випадки різного перебігу COVID-19 у пацієнтів із первинними імунодефіцитами, як легкого, безсимптомного, 
так і тяжкого, з летальним наслідком. У першому випадку в дитини із синдромом Ніймеген, незважаючи на лімфопенію, перебіг SARS-
CoV-2 — був безсимптомним, що може бути пов’язано з регулярним введенням імуноглобуліну із замісною метою.
Особливість другого випадку полягала в повторному епізоді COVID-19 в імуноскомпроментованої дитини з APECED. Перший епізод 
COVID-19 у вересні 2020 року мав легкий перебіг, проте призвів до маніфестації симптомів імунодефіциту. Наявні симптоми (ретино-
патія, гепатит), окрім помірного кандидозу слизових, не входять до тріади класичних симптомів APECED, хоча поряд із реакцією на живу 
вакцину дали змогу запідозрити імунодефіцит. Імуносупресивна терапія сприяла стабілізації з боку гепатиту, проте очна симптоматика 
була без позитивної динаміки. Другий епізод COVID-19 відмічався в січні 2022 року. Перебігав із тривалою гарячкою протягом 2 тижнів, 
яка була резистентною до лікування, з прогресуючою цитопенією, гіпопротеїнемією, гіпоальбумінемією, ознаками активного гепати-
ту, гіперферитинемією, підвищеним рівнем тригліцеридів; коагулопатією з низьким рівнем фібриногену. У подальшому приєдналися 
ознаки пневмонії, підтвердженої рентгенологічно. Ще однією особливістю цього випадку була наявність мікст-інфекції — COVID-19  
і Епштейн–Барр вірусної інфекції. Причиною смерті у цьому випадку була не тільки пневмонія, обумовлена COVID-19, але й прогресу-
ючий синдром активації макрофагів.
Висновки. Отже, перебіг COVID-19 у пацієнтів із вродженими помилками імунітету може бути як безсимптомним, легким, так і смер-
тельно небезпечним, що залежить як від виду імунних порушень, отримуваної терапії, так і від супутніх станів. SARS-CoV-2 в імуноском-
проментованих осіб потребує пильної уваги для вчасної діагностики життєвозагрозливих станів.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. На проведення досліджень отримано інформовану згоду бать-
ків дітей.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
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Purpose — to analyze the currently described variants of the course of COVID-19 in immunocompromised patients in order to inform  
the medical community and focus on this problem.
Two clinical cases of different course of COVID-19 in patients with primary immunodeficiencies, both mild, asymptomatic and severe, with a 
fatal outcome, are presented. In the first case, in a child with Nijmegen  breakage syndrome, despite lymphopenia, the course of SARS-CoV-2 
was asymptomatic, which may be due to the regular administration of immunoglobulin for replacement purposes.
The peculiarity of the second case was a repeated episode of COVID-19 in an immunocompromised child with APECED. The first episode 
of COVID-19 in September 2020 had a mild course, but led to the manifestation of immunodeficiency symptoms. The present symptoms  
(retinopathy, hepatitis), except for mild mucosal candidiasis, are not part of the triad of classic APECED symptoms, although along with the 
reaction to the live vaccine, they made it possible to suspect immunodeficiency. Immunosuppressive therapy contributed to stabilization of 
hepatitis, but ocular symptoms were without positive dynamics. The second episode of COVID-19 was observed in January 2022. It proceeded 
with prolonged fever for 2 weeks, which was resistant to treatment, with progressive cytopenia, hypoproteinemia, hypoalbuminemia, signs of 
active hepatitis, hyperferritinemia, elevated triglycerides; coagulopathy with low fibrinogen levels. Subsequently, signs of pneumonia were add-
ed, confirmed by radiology. Another feature of this case was the presence of a mixed infection — COVID-19 and Epstein–Barr virus infection.  
The cause of death in this case was not only COVID-19 pneumonia, but also progressive macrophage activation syndrome.
Conclusions. Thus, the sequence of COVID-19 in patients with inborn errors of immunity can be either asymptomatic and mild or fatal, de-
pending on the type of immune disorders, the therapy received, and concomitant conditions. SARS-CoV-2 in immunocompromised individuals 
requires close attention for timely diagnosis of life-threatening conditions.
The research was carried out in accordance with the principles of the Helsinki Declaration. The informed consent of the patient was obtained 
for conducting the studies.
No conflict of interests was declared by the authors.
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Пандемія COVID-19 охопила різні 
вікові категорії людської популяції 
[1,2] та вплинула на стан імуноском-

проментованих дітей [3,4,6,10]. Оскільки знач-
на кількість людей у всьому світі живе з вродже-
ною або набутою імуносупресією [6,12,15,17], 
перебіг COVID-19 у цієї категорії осіб потребує 
постійного вивчення та оновлення підходів до 
лікувальної та профілактичної тактики.

Вроджені помилки імунітету (ВПІ) є резуль-
татом понад 430 ідентифікованих генетичних 
дефектів, що впливають мінімум на один ком-
понент вродженого або адаптивного імунітету, 
викликаючи сприйнятливість до специфічних 
патогенів, автоімунні порушення, алергічні 
прояви та схильність до малігнізації [5,9,17,19]. 
У пацієнтів із ВПІ перебіг COVID-19 може 
варіювати від безсимптомного до летальних 
наслідків [2,8,17]. У разі комбінованого імуно-
дефіциту тяжкість захворювання буде посилю-
ватися через порушення клітинного імунітету 
та вірусного контролю. Дослідження доводять, 
що пацієнти з імуносупресією становлять гру-
пу ризику тривалого інфікування тяжким го-
стрим респіраторним синдромом коронавірусу 
2 (SARS-CoV-2) [12].

Ретроспективні дослідження когорти па-
цієнтів, які отримували специфічне анти-CD20 
лікування, показують, що вони мали гірші 
клінічні результати, у тому числі смертність, 
на додаток до довшої тривалості інфекції та ви-
щої частоти рецидивів. Гуморальний імунітет, 
імовірно, відігравав значну роль у відповіді го-
сподаря на SARS-CoV на основі кореляції між 
статусом природних антитіл та зниженим ри-
зиком повторного зараження і терапевтичним 
ефектом моноклональних антитіл у сприян-
ні виведенню вірусу на ранній стадії інфекції.  
Ця робота узгоджується з іншими дослідження-
ми, які повідомили про підвищений ризик тяж-
кої інфекції COVID-19 серед осіб із дисрегуля-
цією гуморальної імунної відповіді [12].

Проте є повідомлення, які різняться за своєю 
позицією і показують, що немовлята та пацієнти 
з ослабленим імунітетом не мають підвищено-
го ризику тяжкого захворювання [8,17]. Також 
є роботи, які показують, що діти з ослабленим 
імунітетом хворіють на тривалий COVID-19 
нечасто, переносять COVID-19 напрочуд легко,  
і ускладнення після COVID-19  розвиваються 
набагато рідше, але поширеність значно ниж-
ча, ніж у групі імунокомпетентних пацієнтів.  
На думку авторів, потенційними причинами 

відсутності ускладнень може бути стан зниже-
ного імунітету, що захищає від нейрозапалення 
[15].

На основі існуючих сучасних наукових да-
них, а також зважаючи на те, що патофізіологіч-
ні механізми SARS-CoV-2 у дітей не достатньо 
вивчені, неможливо повністю пояснити нижчу 
поширеність і легший перебіг цього ускладнення 
серед дітей з ослабленим імунітетом, отже, про-
блема потребує подальших досліджень [15,17].
Мета дослідження — проаналізувати варіан-

ти перебігу COVID-19 в імуноскомпроменто-
ваних пацієнтів для інформування медичної 
спільноти та акцентування уваги на цій про-
блемі.

Клінічні випадки
Наведено два клінічні випадки перебігу 

COVID-19 у пацієнтів із ВПІ. У першому ви-
падку перебіг SARS-CoV-2 мав сприятливий пе-
ребіг, незважаючи на наявність комбінованого 
імунодефіциту з лімфопенією та гіпогаммагло-
булінемією. У другому випадку спостерігався 
рецидив COVID-19 у 3-річного хлопчика з ВПІ 
з дефектом імунної регуляції, у якого розвину-
лася ретинопатія з макулярною атрофією та ау-
тоімунним гепатитом після першого епізоду ін-
фекції SARS-CoV-2. Поєднання Епштейн–Барр 
вірусної інфекції з новим епізодом COVID-19 
призвело до розвитку тяжкого гіперзапалення 
з ознаками синдрому активації макрофагів, що 
зумовило летальний наслідок.

Дослідження виконано відповідно до прин-
ципів Гельсінської декларації. На проведення 
досліджень отримано інформовану згоду бать-
ків дітей.

Клінічний випадок 1
Хлопчик, віком 3 роки, спостерігається  

з приводу комбінованого імунодефіциту із 
синдромальними рисами (синдром Ніймеген). 
Батьки звернулись у зв’язку з контактуванням 
дитини з хворими на COVID-19, з приводу чого 
хлопчика госпіталізовано до інфекційно-діагно-
стичного відділення обласної дитячої лікарні.  
З анамнезу відомо, що в мами та бабусі ви-
явлено прояви COVID-19, який підтвердже-
но методом полімеразної ланцюгової реакції 
(ПЛР). З анамнезу життя відомо, що хлопчик 
народжений з явищами мікроцефалії (окруж-
ність голівки — 27 см). Генетичний анамнез  
обтяжений: дідусь по батьківській лінії помер 
від хронічного захворювання легень у молодому 
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віці; прадідусь по материнській лінії помер від 
раку шлунка. Наявні дизморфії: мікроцефалія, 
птахоподібне обличчя, зменшення мозкової 
частини черепа, виступаюча середня частина  
обличчя, збільшені вушні раковини, широкий 
ніс, наявність ділянки гіпопігментації. Генетич-
ну діагностику проведено в три місяці: у пробан-
да виявлено мутацію 657del5 у гомозиготному 
стані (генотип 657del5/657del5), що дало змо-
гу верифікувати діагноз синдрому Ніймеген.  
Батьки є гетерозиготними носіями мута-
ції 657del5. Протягом першого року життя  
відмічалася затримка фізичного, психомотор-
ного та мовленнєвого розвитку. В аналізі крові 
періодично — анемія (98–108 г/л), лейкопенія 
(2,25×109/л), помірна лімфопенія (2,0×109/л). 
Імунізацію відтерміновано за бажанням бать-
ків, розпочату з 18 місяців, проте на момент 
госпіталізації хлопчик мав усі обов’язкові 
щеплення, у тому числі проти пневмококо-
вої інфекції (окрім живої вакцини КПК).  
З 11-місячного віку дитина отримує замісну те-
рапію внутрішньовенними імуноглобулінами 
(ВВІГ). За час спостереження відмічено два епі-
зоди респіраторних вірусних інфекцій з легким 
перебігом, які пройшли без ускладнень.

На момент госпіталізації маса тіла — 14 кг, 
зріст — 98 см. Видимі слизові оболонки  
та шкірні покриви чисті. Температура тіла — 
36,6°С. Катаральні явища відсутні. ПЛР-тест до  
SARS-CoV-19 — позитивний. На момент го-
спіталізації параметри загального аналізу крові 
такі: рівень гемоглобіну — 101 г/л, лейкопенія 
(2,06×109/л), помірна лімфопенія (2,1×109/л), 
тромбоцити (278×109/л), 4% паличкоядерних 
нейтрофілів, швидкість осідання еритроцитів 
(ШОЕ) — 2 мм/год. У біохімічному аналізі 
крові — високі показники аланінамінотрансфе-
рази (АЛТ), аспартатамінотрансферази (AСТ). 
С-реактивний протеїн (СРП) не перевищує 
фізіологічних показників (0,67 mg/l). Значен-
ня D-димера — 0,24 ngFEU/ml. Показники 
коагулограми: протромбіновий час — 14,8 с, 
процент протромбіну за Квіком — 70,9 с, тром-
біновий час — 10,2 с, активований частковий 
тромбопластиновий час — 27,2 с, фібриноген —  
3,2 г/л, міжнародне нормалізоване відношення —  
1,35 с. Дитині введено внутрішньовенний іму-
ноглобулін у дозі 400 мг/кг. У подальшому, 
незважаючи на позитивний ПЛР-тест, жодних 
клінічних проявів COVID-19 у хлопчика не ви-
явлено. Можливо, вчасне введення ВВІГ у пер-
ші доби захворювання дало змогу попередити 

клінічні прояви SARS-CoV-2 в імуноскомпро-
ментованого пацієнта.

Клінічний випадок 2
Хлопчик, віком 3 роки 8 місяців, госпіталізо-

ваний до лікарні в січні 2022 року зі скаргами 
на гарячку 39°C, нежить, кашель, знижений апе-
тит, дратівливість.

З анамнезу відомо, що хлопчик хворів 5 діб 
до госпіталізації, коли з’явилися вищезазна-
чені скарги. Отримував лікування амбулаторно  
з приводу вірусної інфекції, а також симптома-
тичне лікування та антибіотикотерапію. Стан 
не поліпшувався, з приводу чого дитина була 
госпіталізована.

З анамнезу життя відомо, що хлопчик від 
неспорідненого шлюбу, І вагітності, І пологів. 
Маса тіла при народженні — 3080 г. Щеплення 
проведено відповідно до віку. На 11-добу після 
першого щеплення від кору, паротиту, красну-
хи (КПК) у хлопчика виявлено симптоми кору  
(гарячка, висипка), з приводу чого його го-
спіталізовано.

На початку вересня 2020 року після контак-
ту з хворими членами родини хлопчик переніс 
COVID-19. Перебіг захворювання був легким, 
супроводжувався кашлем протягом кількох 
діб. Проте за кілька діб після COVID-19 мама 
відмітила швидке прогресуюче погіршення 
зору в дитини, аж до повної сліпоти. Хлопчика  
обстежено з цього приводу в кількох клініках, 
проведено магнітно-резонансну томографію 
головного мозку. Діагностовано ретинопатію, 
вторинну макулодистрофію нез’ясованого  
ґенезу. На момент госпіталізації в листопаді 
2020 року для уточнення діагнозу виявлено  
гострий лівобічний середній отит, кандидоз 
слизових ротової порожнини та підвищення 
рівня трансаміназ: АСТ — до 228,6 од/л, АЛТ — 
до 566,5 од/л та лактатдегідрогенази (ЛДГ) — 
до 376,6 од/л (нормальні значення зазначено 
в таблиці). Показники білірубіну, лужної фос-
фатази, альбуміну, гаммаглутамілтрансферази 
(ГГТ) були в межах норми. Визначено лейко-
цитоз — 15,7×109/л. Тромбоцити, показники 
коагулограми були в межах норми. Проведено 
обстеження для виключення вірусних гепатитів 
В, С, цитомегаловірусної інфекції, Епштейн– 
Барр вірусної інфекції, токсоплазмозу, крас-
нухи, ВІЛ-інфекції. Антитіла IgM і/або IgG до 
вказаних збудників були негативними, окрім 
антитіл до краснухи (високий титр антитіл IgG 
до краснухи), що могло вказувати як на пере-
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несену краснуху, так і на наявність поствакци-
нальних антитіл.

Враховуючи розвиток кору після КПК-вак-
цинації та наявні ознаки ураження печінки  
й помірні прояви кандидозу, запідозрено вро- 
джену патологію, у тому числі ВПІ. За резуль-
татами імунологічного обстеження не виявлено 
суттєвих відхилень, окрім незначно підвище-
ного рівня IgG до 19,9 г/л. При секвенуванні 
екзому (WES) виявлено мутацію в AIRE-гені, 
підтверджену і при секвенуванні гена, що вказу-
вало на наявність автоімунної поліендокрино-
патії з кандидозом та екдодермальною дистро-
фією (APECED). Серед маркерів автоімунного 
гепатиту позитивним був лише цитозольний 
антиген печінки (LC-1, антиген IgG).

За результатами подальшого обстеження 
діагностовано автоімунний гепатит, орофа-
рингеальний кандидоз. Хлопчику призначе-
но азатіоприн, глюкокортикоїди перорально 
з поступовим зниженням дози і подальшою 
відміною, протигрибкову терапію, препара-
ти кальцію, вітамін D. На тлі лікування рівень 
трансаміназ нормалізувався. Глюкокортикоїди 
відмінено, але продовжено застосування азатіо-
прину.

На момент госпіталізації до стаціонару в січ-
ні 2022 року стан дитини тяжкий. Маса тіла —  
15 кг, зріст — 94 см. Дитина в’яла, дратівлива. 
Незначний набряк на обличчі, тріщини на гу-
бах. Зів гіперемійований. Частота серцевих 
скорочень — 130 за хвилину. Частота дихання —  
26 за хвилину. Сатурація кисню — 96–98%.  
У легенях — везикулярне дихання. Печінка 
виступає на 2 см з-під краю правої реберної 
дуги, селезінка — по краю лівої реберної дуги.

ПЛР-тест на СOVID-19 — негативний. У за-
гальному аналізі крові на момент госпіталізації — 
лейкопенія (3,36×109/л), помірна лімфопенія 
(1,49×109/л), тромбоцитопенія (83×109/л), 
виражений зсув формули вліво (33% палич-
коядерних нейтрофілів), прискорення ШОЕ  
до 22 мм/год. У біохімічному аналізі крові — 
гіпопротеїнемія, гіпоальбумінемія, високі по-
казники АЛТ, AСТ, ГГТ, ЛДГ, гіпербілірубі-
немія за рахунок прямого білірубіну та зниже-
ний рівень кальцію (табл.). СРП підвищений  
(50,3 mg/l), а показник прокальцитоніну —  
у нормі (0,13 ng/ml). Високий показник ферити-
ну (1297 нг/мл). На рентгенограмі органів груд-
ної клітки від 24.01.2022 без патологічних змін.

Враховуючи негативний ПЛР-тест на 
СOVID-19, проведено обстеження для вияв-

лення інших факторів гепатиту, оскільки зміни 
виявлено на тлі лікування азатіоприном. Мар-
кери гепатитів В і С (HBsAg, anti HCV IgM) —  
негативні. Проте відмічено високий титр ан-
титіл класу IgM до вірусу Епштейна–Барр 
(55,68) при нормальному показнику IgG  
до вірусу Епштейна–Барр — 3,66 (reference — 
<9). На четверту добу госпіталізації (9-та доба 
від початку симптомів) отримано позитивний 
результат серології на СOVID-19: IgM+IgA ан-
титіла до SARS-CoV-2 позитивні (64,38; норма — 
6–8) і позитивний ПЛР-тест на СOVID-19.

На тлі призначеного симптоматичного 
лікування і антибіотикотерапії стан пацієнта  
не поліпшувався. Дитина продовжувала гаряч-
кувати. З’явилися прояви орального кандидозу. 
Наростала гепатоспленомегалія (печінка +4 см, 
селезінка +2 см). Сатурація кисню знизилася 
до 90–92%. Враховуючи відсутність позитив- 
ної динаміки та наростання симптоматики, 
дитину на 5-ту добу переведено до відділення 
інтенсивної терапії. Призначено киснетера-
пію, ВВІГ у дозі 2 г/кг, пульс-терапію солуме-
дролом (10 мг/кг), кріоплазму, протигрибкову  
терапію.

Незважаючи на проведене лікування, незнач-
ну позитивну динаміку відмічено лише з боку 
окремих біохімічних показників (білірубіну, 
АЛТ, АСТ) і певних показників коагулограми 
(табл.). Проте наростала анемія, тромбоцито-
пенія, лейкопенія і лімфопенія, ШОЕ, утри-
мувалася гіпофібриногенемія. На повторній 
рентгенограмі органів грудної клітки — карти-
на двобічної полісегментарної пневмонії. Пра-
вобічний ексудативний плеврит. У лікуванні 
змінено антибіотикотерапію на меропенем, 
призначено додатково кріоплазму. Хлопчика 
переведено на штучну вентиляцію легень, але 
наростаюча поліорганна недостатність призвела  
до смерті дитини.

Обговорення
Наведено два випадки різного перебігу 

COVID-19 у пацієнтів із первинними імуно-
дефіцитами, як легкого, безсимптомного, так  
і тяжкого, з летальним наслідком. У першому 
випадку в дитини із синдромом Ніймеген, не-
зважаючи на лімфопенію, перебіг SARS-CoV-2 
був безсимптомним, що може бути пов’яза-
но з регулярним введенням імуноглобуліну з 
замісною метою. У деяких джерелах літератури 
також описано легкий перебіг COVID-19 у па-
цієнтів із дефектами антитілоутворення, які от-
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римували замісну терапію внутрішньовенними 
або підшкірними імуноглобулінами [8,17].

Особливість другого випадку полягала  
в повторному епізоді COVID-19 в імуноском-
проментованої дитини з APECED. Перший 
епізод COVID-19 у вересні 2020 року мав  
легкий перебіг, проте призвів до маніфестації 
симптомів імунодефіциту. Наявні симптоми 
(ретинопатія, гепатит), окрім помірного канди-
дозу слизових, не входять до тріади класичних 
симптомів APECED, хоча поряд із реакцією  
на живу вакцину дали змогу запідозрити імуно-
дефіцит.

Імуносупресивна терапія сприяла стабіліза-
ції з боку гепатиту, проте очна симптоматика 
була без позитивної динаміки. Другий епізод 
COVID-19 відмічався в січні 2022 року (імовір-
но омікрон-варіант). Перебіг був із тривалою га-
рячкою протягом 2 тижнів, яка була резистент-
ною до лікування, з прогресуючою цитопенією 
(тромбоцитопенією, анемією, лімфопенією), 
гіпопротеїнемією, гіпоальбумінемією, ознака-
ми активного гепатиту (гіпербілірубінемія за 
рахунок прямої фракції, синдром цитолізу), 
гіперферитинемією, підвищеним рівнем триглі-
церидів; коагулопатією з низьким рівнем фібри-
ногену. COVID-19 вдалося підтвердити лише  
на 9-ту добу від початку симптомів. У подальшо-
му приєдналися ознаки пневмонії, підтвердже-
ної рентгенологічно.

Ще одна особливість цього випадку полягає 
в наявності мікст-інфекції — поряд із COVID-19 
виявлено активну Епштейн–Барр вірусну ін-
фекцію (позитивні антитіла IgM), причому 
відсутність IgG до вірусу Епштейн–Барр може 
вказувати на первинне інфікування, що впли-
нуло на перебіг COVID-19 і стало тригером 

гіперзапалення й розвитку синдрому активації 
макрофагів.

Загалом COVID-19 у пацієнтів з APECED 
має тяжкий перебіг, що зумовлено наявністю 
антитіл до інтерферону І типу в таких пацієнтів, 
що підтверджено низкою нещодавніх дослі- 
джень [2,11,14]. У цілому антитіла до інтерфе-
рону І типу впливають і на тяжкість перебігу 
COVID-19 загалом у популяції та спричиняють 
близько 20% смертей від COVID-19 [1].

Причиною смерті в цьому випадку була не 
тільки пневмонія, обумовлена COVID-19, але 
й прогресуючий синдром активації макрофагів. 
Цей синдром характеризується гарячкою, гепа-
тоспленомегалією, високим рівнем СРП і фери-
тину, цитопенією і коагулопатією [16]. Терміну 
«синдром активації макрофагів», який частіше 
вживають у ревматології щодо ускладнень си-
стемного варіанта ювенільного ідіопатичного 
артриту, також відповідає термін «гемофагоци-
тарний лімфогістіоцитоз». Проте на сьогодні 
однаково часто вживають обидва терміни для 
позначення «цитокінового шторму», пов’яза-
ного з COVID-19. Найчастішими тригерами 
синдрому активації макрофагів (гемофагоци-
тарного лімфогістіоцитозу) є віруси, серед яких 
перше місце посідає вірус Епштейна–Барр, а 
потім — цитомегаловірус [16]. Питання гіпер-
запалення, «цитокінового шторму», синдрому 
активації макрофагів (гемофагоцитарного лім-
фогістіоцитозу) набуло значної актуальності 
під час COVID-19 пандемії.

Синдром активації макрофагів (гемофагоци-
тарний лімфогістіоцитоз) може зустрічатись і 
в пацієнтів з ВПІ, зокрема, при хронічній гра-
нулематозній хворобі, синдромі Ді-Джорджі, 
тяжких комбінованих імунодефіцитах, хворобі 

Таблиця
Біохімічні показники в пацієнта з APECED

Показник 
Дата

Норма
26.01 28.01 29.01 31.01

СРП, мг/л 50,3 – 42,9 – <5
Білок, г/л 53 45 50 65 60-83
Альбумін, г/л 25,6 23,8 26,1 35-52
Білірубін загальний, мкмоль/л 38,3 96,5 77,9 46,8 <21
Білірубін прямий, мкмоль/л 37,7 93,9 55 30,7 <5,4
АЛТ, од/л 245 197 168 151 <37
АСТ, од/л 495 930 256 247 <40
ЛДГ, од/л 1474 1588 1214 120-300
ГГТ, од/л 101 104 127 <55
Тригліцериди, ммоль/л 3,28 3,93 <1,71
Феритин, нг/мл 1297 22–350
Кальцій, ммоль/л 2,04 1,91 1,67 2,15–2,60
Креатинін, мкмоль/л 33 32 43,4 49 70–100
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Брутона, автоімунному проліферативному син-
дромі [9], та зумовлювати тяжкий, смертельно 
небезпечний перебіг інфекції.

Очевидно, у наведеному випадку наявність 
автоантитіл до інтерферону І типу дало змогу 
«прорвати» першу лінію захисту противірус-
ного імунітету, що призвело до розвитку другої 
хвилі масивної цитокінової відповіді з розвит-
ком системного гіперзапалення.

Симптоми в зазначеного пацієнта повністю 
відповідають критеріям синдрому активації ма-
крофагів (2016) [18] і гемофагоцитарного лім-
фогістіоцитозу (2004) [7]. У пацієнта відмічено 
5 із 8 критеріїв гемофагоцитарного лімфогістіо-
цитозу (2004): клінічні ознаки (гарячка, сплено-
мегалія); цитопенія з ураженням щонайменше  
2 паростків (гемоглобін — <90 г/л, тромбо-
цитопенія — <100×109/л); підвищений рівень 
тригліцеридів; гіпофібриногенемія та гіперфе-
ритинемія. Серед критеріїв синдрому активації 
макрофагів спостерігали гарячку, гіперфери-

тинемію та всі чотири лабораторні його кри- 
терії (тромбоцити — ≤180×109/л; тригліцериди — 
>1,76 ммоль/л; фібриноген — ≤3,6 г/л; АСТ — 
>48 од/л).

Синдром активації макрофагів (гемофагоци-
тарний лімфогістіоцитоз) є рідкісним усклад-
ненням у пацієнтів із різною патологією, у тому 
числі з ВПІ, що потребує підвищення насторо-
женості до цієї патології серед медичної спіль-
ноти [5,7].

Висновки
Перебіг COVID-19 у пацієнтів із ВПІ може 

бути як безсимптомним, легким, так і смер-
тельно небезпечним, що залежить як від виду 
імунних порушень, отримуваної терапії, так  
і від супутніх станів. SARS-CoV-2- в імуноском-
проментованих осіб потребує пильної уваги для 
вчасної діагностики життєвозагрозливих станів.
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