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АННОТАЦИЯ 

Обоснование. Заместительная терапия препаратами иммуноглобулинов 

является базовой терапией пациентов с нарушением антителообразования в 

рамках врожденного дефекта иммунной системы. Внедрение в клиническую 

иммунологическую практику заместительной терапии препаратами 

иммуноглобулинов для подкожного введения (ПКИГ) позволило пациентам с 

врожденным дефектом иммунной системы независимо от возраста получать 
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терапию самостоятельно в домашних условиях. Это сыграло ведущую роль в 

улучшении качества жизни пациентов. 

Цель исследования – оценка качества жизни пациентов и приверженности к 

терапии на фоне перехода с заместительной терапии внутривенным 

иммуноглобулином на ПКИГ. 

Материалы и методы. В исследование первоначально включены 233 

пациента с врожденным дефектом иммунной системы разных возрастных 

групп. Все пациенты рекрутированы с заместительной терапии 

внутривенным иммуноглобулином на терапию ПКИГ 16,5 % (Cutaquig). 

Терапия ПКИГ проводилась пациентами и/или их родителями методом rapid 

push (быстрые толчки) с интервалом 1 раз в 7–10 дней на протяжении 12 мес. 

Оценка качества жизни и приверженности к терапии ПКИГ проводилась 

через 6 и 12 мес от начала лечения методом анкетирования. 

Результаты. По результатам оценки качества жизни методом анкетирования 

пациентов всех возрастных групп младше 18 лет и их родителей 

продемонстрировано улучшение в социальной сфере, успеваемости в школе 

и физической активности на фоне переключения на ПКИГ. Данные опроса 

пациентов и/или их родителей показали, что 84 % пациентов не имели 

технических сложностей при самостоятельном введении препарата ручным 

методом и 83 % предпочли продолжить терапию ПКИГ. 

Заключение. Выполнение инфузии ПКИГ ручным методом в домашних 

условиях положительно сказывается на качестве жизни пациентов и 

способствует улучшению приверженности к терапии. 
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ABSTRACT 

BACKGROUND: Replacement therapy with immunoglobulin preparations is the 

basic therapy for patients with impaired antibody formation in the context of 

inborn errors of immunity. The introduction of replacement therapy with 

subcutaneous immunoglobulin (SCIG) into clinical immunological practice has 

allowed patients with inborn errors of immunity, regardless of age, to carry out 

therapy independently at home. This circumstance has played a leading role in 

improving the quality of life of patients. 
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AIM: To assess the quality of life of patients and adherence to therapy during the 

transition from intravenous immunoglobulin replacement therapy to SCIG therapy. 

MATERIALS AND METHODS: A total of 233 patients of different ages with 

inborn errors of immunity were enrolled in the study. All patients were switched 

from intravenous immunoglobulin to SCIG 16.5 % therapy. SCIG was 

administered every 7–10 days for at least 12 months via the rapid push method. 

Assessment of quality of life and adherence to SCIG therapy was carried out 6 and 

12 months after the start of therapy using a questionnaire. 

RESULTS: Based on the results of the assessment of the quality of life of patients 

using a questionnaire, patients of all age groups under 18 years and their parents 

demonstrated improvement in the social sphere, academic performance at school, 

and physical activity against the background of switching to SCIG. According to 

the survey, 84 % of patients did not experience technical difficulties and 83 % 

wanted to continue the SCIG infusion. 

CONCLUSION: Performing manual infusion of SCIG at home has a positive 

effect on the quality of life of patients and helps improve adherence to therapy. 

Keywords: inborn error of immunity; subcutaneous immunoglobulin; intravenous 

immunoglobulin; quality of life; rapid push. 
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ОБОСНОВАНИЕ 

Заместительная терапия препаратами иммуноглобулинов является 

«золотым стандартом» у пациентов с нарушением антителообразования в 

рамках врожденного дефекта иммунной системы (ВДИ) [1]. Исторически 

первые препараты иммуноглобулинов были разработаны для подкожного 

(ПКИГ) и внутримышечного введения [2]. Однако технологические 

сложности, связанные с невозможностью стабилизации необходимой 

концентрации препарата в допустимом для подкожных инъекций объеме 

инфузии, долгое время препятствовали активному внедрению ПКИГ в 

клиническую практику. В настоящее время при терапии пациентов с 

нарушением антителообразования широко используются препараты 

внутривенных иммуноглобулинов (ВВИГ) и ПКИГ с высоким содержанием 

иммуноглобулина G (IgG) и высокой степенью вирусной очистки [2, 3]. 

В ряде исследований продемонстрирована сопоставимая 

эффективность препаратов ВВИГ и ПКИГ в отношении следующих позиций: 

снижения частоты инфекционных заболеваний, приема антибактериальных 

препаратов, поддержания стабильной концентрации сывороточного IgG [4–

7]. Однако фармакокинетические особенности терапии ПКИГ обусловливают 

меньшую частоту системных реакций в сравнении с терапией ВВИГ, что 

выгодно отличает подкожные формы [5–8]. Одним из важных аспектов 

заместительной терапии ПКИГ является независимость от венозного доступа, 

что особенно актуально у пациентов младшего возраста и пациентов со 

сложным венозным доступом и положительно сказывается на 

комплаентности пациентов и их родителей к терапии. 

Высокая потребность в препаратах иммуноглобулинов для 

заместительной терапии у пациентов с ВДИ всех возрастов в России была 

продемонстрирована ранее [9, 10]. В настоящее время в Российском регистре 

ВДИ имеется информация о более чем 6 000 пациентов, и половина из них 
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нуждается в заместительной терапии. Ограниченная возможность 

применения препаратов ВВИГ, возникшая недавно в нашей стране, создала 

предпосылки для исследования возможности амбулаторного использования 

препаратов ПКИГ в России и оценки качества жизни пациентов, получающих 

данную заместительную терапию. 

Цель исследования – оценка качества жизни пациентов и 

приверженности к терапии при переходе с заместительной терапии ВВИГ на 

ПКИГ. 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ 

Дизайн исследования 

Исследование является многоцентровым, обсервационным, 

проспективным с ретроспективной фазой. В соответствии с протоколом 

исследования пациенты, получавшие заместительную терапию ВВИГ в 

ретроспективной фазе, переведены на заместительную терапию ПКИГ с 

помощью врачей – участников исследования. 

Критерии соответствия 

Критерии включения: диагноз ВДИ, прoведение зaместительной 

терапии ПКИГ по нaзначению лечащего врача при наличии у пациента 

показаний к ее проведению, информированное согласие пациентов/их 

родителей на участие в исследовании, дaнные о проведении регулярной 

зaместительной терапии препaратами ВВИГ на прoтяжении не менее 6 мес 

до перехода на терaпию ПКИГ. 

Критeрии исключeния: прекращение или нерeгулярное проведeние 

терапии ПКИГ, развитие онколoгического забoлевания, прoведение 

трансплантации гемопoэтических стволовых клеток, тяжелые реакции на 
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введение препaрата, отказ пaциентов/их родителей от дaльнейшего участия в 

исслeдовании. 

Условия проведения 

В исследовании участвoвали специалисты из ряда федеральных и 

региoнальных клиник России: НМИЦ ДГОИ им. Дмитрия Рoгачева, ГНЦ 

«Институт иммунологии» и коллективы врачей из 39 российских регионов. В 

процессе исследования не выявлено специфических факторов, способных 

повлиять на внешнюю обобщаемость выводов и возможность их 

экстраполяции. 

Онлайн-платфoрмой для сбора информации являлся Российский 

регистр первичных иммунодефицитов. Все данные по исследoванию 

вносились в специальный раздел регистра из медицинской документации 

пациентов. 

Продолжительность исследования 

Общая продолжительность исследования составила 12 мес. В качестве 

основных контрольных точек для оценки поставленной цели использовались: 

начальная точка при переходе с терапии ВВИГ на ПКИГ, первые 6 мес 

терапии ПКИГ, 7–12 мес терапии ПКИГ. 

Описание медицинского вмешательства 

В ретроспективной фазе исследования проводилась заместительная 

терапия ВВИГ в дозе 0,4–0,7 г/кг/мес. В проспективной части всем 

пациентам, включенным в исследование, проводилась заместительная 

терапия иммуноглобулином человека нормальным для подкожного введения 

16,5 % (Cutaquig1 16,5 %, Octapharma AG, Швейцария) в дозе, эквивалентной 

ранее проводимой терапии ВВИГ. Расчетная ежемесячная дозировка ПКИГ 
 

1 Не зарегистрирован на территории РФ 
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делилась на 3–4 введения с интервалом 7–10 дней. Инфузия ПКИГ 

проводилась ручным методом с использованием техники rapid push (быстрые 

толчки). 

Основной исход исследования 

В целях оценки качества жизни пациентам младше 18 лет и/или их 

родителям предложено заполнить адаптированную версию опросника 

PedsQL 4.0 (Pediatric Quality of Life Inventory Russian version 4.0) для 

соответствующей возрастной категории (до 4 лет, 5–8 лет, от 9 лет). Для 

пациентов старше 18 лет использовался опросник SF-36 (Short Form-36). 

Суммарное число баллов по данным опросника PedsQL 4.0 по каждому 

пациенту пересчитано в проценты в соответствии с утвержденной схемой 

конвертации. 

Дополнительные исходы исследования 

Отдельно проведена оценка числа пропущенных дней учебы/работы по 

причине инфекционных заболеваний при заместительной терапии ВВИГ и 

ПКИГ. 

Анализ в группах 

Анализ данных проводился на 1 группе пациентов с ВДИ, получавших 

терапию ВВИГ и переведенных на терапию ПКИГ по решению врачей – 

участников исследования. Регистрация и анализ показателей качества жизни 

при терапии ВВИГ проводились в 1 периоде, при ПКИГ – в 2 периодах. 

Исследовались попарные различия показателей между ВВИГ и ПКИГ, для 

этого сравнивались сначала показатели за период 1–6 мес, затем – 7–12 мес. 

Методы регистрации исходов 

Опросники PedsQL 4.0 и SF-36 заполнялись трижды: в течение месяца 

после перехода с терапии ВВИГ на ПКИГ (оценивалось качество жизни при 
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терапии ВВИГ), через 6 и 12 мес регулярной терапии ПКИГ. Заполнять 

опросники можно было в бумажной форме или в электронном виде на сайте 

Российского регистра первичных иммунодефицитов через личный кабинет 

пациента. На основании данных опросников исследовались показатели 

физического и психологического компонентов здоровья. Также для оценки 

приверженности пациентов к терапии им и/или их родителям было 

предложено заполнить опросник, разработанный в рамках данного 

исследования (табл. 1).  

Таблица 1. Опросник для пациентов/родителей пациентов, получающих регулярную 

заместительную терапию иммуноглобулином для подкожного введения 

Table 1. Questionnaire for patients/parents of patients receiving regular immunoglobulin 

replacement therapy with subcutaneous administration 

1. Были ли у вас сложности с закупкой расходных материалов (иглы, шприцы) для 

проведения инфузии подкожным иммуноглобулином ручным методом (rapid push)? 

Да, в связи с финансовыми сложностями  

Да, в связи со сложностями их покупки и доставки  

Нет  

Другое  

2. В каких условиях вы предпочитаете проведение инфузии подкожным 

иммуноглобулином себе/вашему ребенку? 

Дома   

В стационаре кратковременного лечения  

В дневном стационаре/поликлинике  

3. Возникали ли у вас технические сложности во время выполнения инфузии 

подкожного иммуноглобулина себе/вашему ребенку? 

Да  

Не уверен  

Нет  

4. Какие технические сложности возникали у вас во время проведения инфузии 
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подкожного иммуноглобулина себе/вашему ребенку? 

Неправильная установка иглы для инфузий  

Большие усилия по вводу препарата через шприц  

Выраженное беспокойство ребенка  

Другое  

5. Хотели бы вы продолжить инфузию подкожным иммуноглобулином ручным 

методом? 

Да, это быстро и удобно  

Нет, в связи с техническими сложностями  

Нет, в связи с негативными эмоциональными реакциями ребенка  

Нет, в связи с выраженным болевым синдромом  

Другое  

6. Как отражается возможность проведения инфузии подкожного иммуноглобулина на 

вашей повседневной жизни? 

Доставляет выраженное неудобство, связанное с работой/учебой  

Возникают небольшие сложности в связи с плотным 

рабочим/учебным графиком 

 

Никак не отражается на повседневной жизни  

7. Ограничивает ли проведение терапии подкожным иммуноглобулином вашу 

возможность совершать поездки на большие расстояния от дома? 

Да, из-за собственных психоэмоциональных переживаний  

Нет, так как инфузию подкожного иммуноглобулина можно 

проводить в любых условиях 

 

8. Были ли у вас негативные эмоциональные реакции во время инфузии подкожного 

иммуноглобулина? 

Да, негативизм на каждую инфузию препарата  

Иногда возникало чувство страха  

Нет, к введению препарата отношусь как к должной процедуре  

9. Были ли у вашего ребенка негативные эмоциональные реакции во время инфузии 

подкожного иммуноглобулина? 

Да, негативизм на каждую инфузию препарата  

Иногда возникало чувство страха  
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Нет, к введению препарата относится как к должной процедуре  

10. В целом как бы вы охарактеризовали свое здоровье/здоровье вашего ребенка при 

терапии подкожным иммуноглобулином? 

Плохое  

Удовлетворительное  

Хорошее  

Очень хорошее  

Отличное  

11. Вы предпочитаете заместительную терапию внутривенным или подкожным 

иммуноглобулином? 

Внутривенный иммуноглобулин  

Подкожный иммуноглобулин  

Этическая экспертиза 

Получено одобрение независимого этического комитета НМИЦ ДГОИ 

им. Дмитрия Рогачева (протокол № 6э/1-23 от 12.09.2023). Исследование 

зарегистрировано как нaблюдательное, проспективное с ретрoспективной 

фазой многоцентровое IV фазы у пациентов с ВДИ на www.clinicaltrials.gov, 

идентификационный код: NCT05986734. Все участники до включения в 

исследование добровольно подписали форму информированного согласия, 

утвержденную в составе протокола этическим комитетом. 

Статистический анализ 

Анaлиз дaнных проводился с помощью Microsoft Excel 2019 и RStudio 

Server 1.3.959. Кoличественные пoказатели описывaлись с помoщью 

медианы, 1-го и 3-го квартилей, минимумa и максимумa. Знaчимость 

рaзличий между покaзателями на рaзличных этапах исследования 

устaнавливалась при помощи теста Мaнна–Уитни для пaрных данных с 

поправкой Бoнферрони–Хольма, где неoбходимо. Значимость рaзличий 

между пропoрциями устaнавливалась с помoщью χ2-теста при р ≤0,05. 
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РЕЗУЛЬТАТЫ 

Объекты исследования 

В исследование включены 233 пациента с комбинированными и 

гуморальными дефектами иммунной системы в соответствии с 

диагностическими критериями Европейского общества иммунодефицитов. 

Спектр клинических диагнозов представлен в табл. 2. 

Таблица 2. Спeктр клиничeских диaгнозов 

Table 2. Spectrum of clinical diagnoses 

Диагноз Число пациентов 

Комбинирoванные иммунодeфициты, ассоциированные с синдрoмальной 

патологией 

Синдром Вискотта–Олдрича 6 

Синдрoм Луи–Бар  18 

Дeфицит лигазы 4 1 

Синдрoм Ниймеген  2 

Синдрoм лицевых аномалий и хромосомной нестабильности  1 

Синдром Ди Джoрджи 23 

Синдром Якoбсена  2 

Синдром Мак-Кьюсикa 2 

Иммунокoстная дисплазия Шимке  5 

Гипeр-IgE-синдром 7 

Синдром Кoмеля–Нетeртона 3 

Синдром Кaбуки  7 

Синдром Рoйфмaна 1 

Синдром Дaуна 1 

Первичные иммунодeфициты с преимуществeнным дефицитом антител  

Х-сцeпленная агаммaглобулинемия  44 

Общая вaриабельная иммуннaя недостаточность  20 

Синдром aктивации фосoфоинозитид-3-киназы дельта 7 
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Дефект гена TRNT1  1 

Первичные иммунодeфициты с иммунной дизрeгуяцией 

APECED 6 

Гaплонедостаточность гена CTLA4 4 

Дeфицит белка LRBA 4 

Дeфект гена STAT3 с усилeнием функции 1 

Аутoиммунный лимфoпролиферативный синдром  1 

Дефекты врoжденного иммунитетa  
 

Дефeкт гена STAT1 с усилeнием функции  7 

Дефeкт гена NBAS 3 

Аутовоспaлительные заболевания 
 

Дефицит белка ADA2 2 

APLAID 2 

Пeрвичные иммунодефициты с дефeктом клетoчного и гуморального иммунитета  

Гипeр-IgM-синдром 4 

Дефицит бeлка DOCK8 2 

Комбинировaнный иммунодeфицит без уточненного 

генетического дефекта  

46 

Примечание. APECED – аутоиммуннaя полиэндoкринопатия-кандидоз-эктодермальная 

дистрoфия/дисплазия; APLAID – aутовоспалительный синдром, ассоциирoванный с 

фoсфолипазой Cγ2 с дефицитoм антитeл и иммунной дизрeгуляцией. 

Note. APECED – autoimmune polyendocrinopathy-candidiasis-ectodermal dystrophy/dysplasia; 

APLAID – autoinflammation with phospholipase Cγ2 (PLCγ2) associated antibody deficiency 

and immune dysregulation. 

Пациенты младше 18 лет составили 217 человек, взрослые пациенты – 

16 человек. Соотношение мужчин и женщин составило 2:1. 

По истечении 6 мес из исслeдoвания исключeны 33 пациента: 5 

пациентaм проведена аллoгенная трансплантация гемопoэтических 

стволовых клеток; родители 2 пациентов детского вoзраста отказались от 

применeния ПКИГ по причине эмоциoнальной лaбильности при прoведении 

подкoжных инфузий; 26 пaциентов выбыли из исследoвания по сoбственной 
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инициaтиве, однако прoдолжили пoлучать терапию ПКИГ. Таким образом, 

финальный анализ данных проведен у 200 пациентов детского возраста и 

старше 18 лет с ВДИ. 

Основные результаты исследования 

При сравнении суммарных баллов разных аспектов общего состояния 

здоровья по результатам анкетирования с использованием опросников 

PedsQL 4.0 у пациентов всех возрастных групп младше 18 лет и их родителей 

продемонстрировано статистически значимое улучшение в психо-

эмоциональной и социальной сферах, успеваемости в школе и физической 

активности на фоне переключения на ПКИГ (p <0,001) (рис. 1, 2). 

 

Рис. 1. Результаты анкетирования пациентов младше 18 лет с использованием опросников 

PedsQL 4.0. ВВИГ – внутривенный иммуноглобулин; ПКИГ – подкожный 

иммуноглобулин 

Fig. 1. Results of a survey of patients under 18 years of age using the PedsQL 4.0 questionnaires. 

ВВИГ – intravenous immunoglobulin; ПКИГ – subcutaneous immunoglobulin 
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Рис. 2. Результаты анкетирования  родителей пациентов младше 18 лет с использованием 

опросников PedsQL 4.0. ВВИГ – внутривенный иммуноглобулин; ПКИГ – подкожный 

иммуноглобулин 

Fig. 2. Results of a survey of parents of patients under 18 years of age using the PedsQL 4.0 

questionnaires. ВВИГ – intravenous immunoglobulin; ПКИГ – subcutaneous immunoglobulin 

Среди пациентов старше 18 лет анкетирование с использованием 

опросников SF-36 прошли 13 из 16. По результатам анкетирования качество 

различных аспектов жизни пациентов (физическая и социальная активность, 

общее состояние здоровья, психическое здоровье и жизненная активность) 

статистически значимо не различалось при терапии ВВИГ и ПКИГ (p >0,05) 

(рис. 3). 
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Рис. 3. Результаты анкетирования пациентов старше 18 лет с использованием опросников 

SF-36. p >0,05 для всех сравниваемых параметров. ВВИГ – внутривенный 

иммуноглобулин; ПКИГ – подкожный иммуноглобулин 

Fig. 3. Results of a survey of patients over 18 years of age using SF-36 questionnaires. p >0.05 

for all compared parameters. ВВИГ – intravenous immunoglobulin; ПКИГ – subcutaneous 

immunoglobulin 

Проведено анкетирование 140 пациентов с использованием опросников 

для оценки приверженности к терапии (рис. 4, а): 84 % пациентов не имели 

технических сложностей по введению ПКИГ ручным методом, 74 % желали 

продолжить инфузию с использованием данного метода, 87 % пациентов/их 

родителей относились к введению ПКИГ как к должной процедуре и не 

испытывали негативизма. Болевой синдром во время подкожного введения 

препарата испытывали 56,3 % пациентов. Степень выраженности болевого 

синдрома оценивалась по шкале Вонга–Бейкера: у 30,9 % степень 

выраженности составила 1–3 баллов, что соответствует низкой 

интенсивности (рис. 4, б). Ни у одного пациента не отмечалось болевого 

синдрома выраженностью ≥7 баллов. Данные опроса пациентов и/или их 

родителей показали, что 83 % предпочли продолжить терапию ПКИГ. 
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Рис. 4. Результаты анкетирования: a – оценка приверженности пациентов к терапии 

подкожным иммуноглобулином; б – оценка болевого синдрома по шкале Вонга–Бейкера 

Fig. 4. Results of the questionnaire: a – assessment of patients’ adherence to subcutaneous 

immunoglobulin therapy; б –assessment of pain syndrome 

Дополнительные результаты исследования 

https://doi.org/10.36691/RJA16969


Ac
ce

pt
ed

 fo
r p

ub
lic

at
ion

Russian Journal of Allergy. 2024;21(4):00–00. 

DOI: https://doi.org/10.36691/RJA16969 

 

23 

При терапии ВВИГ у 54 (28 %) пациентов зарегистрированы пропуски 

в учебе/работе по причине инфекционных заболеваний, их длительность в 

среднем составила 3,66 дня/чел/мес. В первые 6 мес терапии ПКИГ пропуски 

в учебе/работе по причине инфекционных заболеваний зарегистрированы у 

28 (14 %) пациентов средней длительностью 2,94 дня/чел/мес, а с 7 по 12 мес 

– у 12 (6 %) пациентов средней длительностью 2,95 дня/чел/мес. 

Немногочисленность специализированных стационаров для 

проведения заместительной терапии препаратами ВВИГ на территории 

России ранее приводила к необходимости преодоления больших расстояний 

до ближайшего стационара, что сказывалось на материальной сфере и 

социальной активности пациентов. По данным анкетирования установлено, 

что пациенты в среднем тратили на дорогу в общественном/личном 

транспорте до ближайшего стационара для проведения заместительной 

терапии ВВИГ около 1,5 ч (10 мин – 26 ч). У 4 пациентов детского возраста 

стационар для выполнения инфузии ВВИГ был расположен в соседнем 

городе, в связи с чем они ежемесячно добирались до учреждения 

железнодорожным транспортом на протяжении суток и более. 

ОБСУЖДЕНИЕ 

Резюме основного результата исследования 

Регулярная пожизненная заместительная терапия препаратами 

иммуноглобулинов ставит перед нами важную задачу по созданию 

максимальных условий для улучшения качества жизни пациентов. В нашем 

исследовании показано улучшение общего состояния здоровья, а также его 

ментальной и психической составляющих при терапии ПКИГ у пациентов 

младше 18 лет и их родителей. Результаты проведенного опроса 

свидетельствуют, что ручной метод выполнения инфузии ПКИГ является 
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легким в понимании и практическом применении у большинства пациентов 

и/или их родителей. Меньше четверти пациентов испытывали сложности при 

проведении инфузии ПКИГ ручным методом. 

Обсуждение основного результата исследования 

Наличие в медицинской практике нескольких форм препаратов 

иммуноглобулинов позволяет пациентам сделать самостоятельный выбор. В 

контексте медицинского лечения широко распространено мнение, что 

предоставление пациентам возможности выбора способствует их 

независимости, повышает понимание и личную ответственность за состояние 

своего здоровья [11, 12]. 

Переход на заместительную терапию ПКИГ позволил пациентам всех 

возрастных групп независимо от диагноза получать терапию самостоятельно 

в домашних условиях. Данное обстоятельство сыграло ведущую роль в 

улучшении качества жизни пациентов, что также продемонстрировано в 

нашем исследовании с помощью анкетирования детей/их родителей и 

пациентов старше 18 лет. 

Улучшение в психоэмоциональной сфере может быть связано с 

выполнением инъекций в привычной домашней атмосфере, отсутствием 

многократных венепункций, в особенности у детей раннего возраста. 

Повышение успеваемости в школе в ряде случаев связано с отсутствием 

регулярных пропусков учебы, которые ранее были вызваны необходимостью 

ежемесячных госпитализаций в стационар для получения терапии ВВИГ. 

Снижение случаев пропуска учебы/работы по причине инфекционных 

заболеваний при терапии ПКИГ также во многом может быть связано с 

получением терапии в домашних условиях и отсутствием регулярных 

контактов с инфекционными больными и источниками внутрибольничных 

инфекций. 
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Возможность проведения инфузии в домашних условиях играет 

особую роль для пациентов с неврологическим дефицитом и связанным с 

ним нарушением моторных навыков, например у пациентов с синдром Луи–

Бар [13]. 

Ручной метод инфузии продемонстрировал себя как хорошо доступный 

в понимании и легкий в применении, однако у некоторых пациентов, по 

результатам проведенного опроса, возникали технические сложности. В 

большинстве случаев они были связаны с психоэмоциональными реакциями 

детей младшего возраста на выполнение любых вмешательств. В ряде 

случаев у взрослых пациентов технические сложности были связаны с 

необходимостью введения больших объемов. 

Ограничения исследования 

Улучшение показателей разных аспектов общего здоровья пациентов, 

влияющих на их качество жизни при терапии ПКИГ в сравнении с ВВИГ, 

продемонстрировано в ряде мультицентровых исследований [14–16]. Однако 

по нашим данным у пациентов старше 18 лет способ введения существенно 

не сказался на качестве жизни. Возможно, это связано с 

немногочисленностью исследуемой группы взрослых. 

В настоящем исследовании в качестве способа доставки препарата 

использован ручной метод инфузии. Данные литературы демонстрируют 

сопоставимые результаты оценки качества жизни пациентов при 

использовании разных способов доставки ПКИГ – с помощью ручного 

метода или с использованием инфузионных помп [17, 18]. Сравнительный 

анализ способа доставки ПКИГ запланирован и на территории России. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
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Возможность проведения регулярной заместительной терапии ПКИГ в 

домашних условиях положительно сказывается на качестве жизни пациентов 

разных возрастных групп и улучшает приверженность к терапии. Результаты 

настоящего исследования демонстрирует возможность практически 

единовременного перехода с терапии ВВИГ на ПКИГ с использованием 

ручного метода инфузии на большой гетерогенной группе пациентов с ВДИ 

на территории России. 
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