
Обновленная 
классификация 

врожденных ошибок 
иммунитета / первичных 

иммунодефицитов



ПИД ( Первичные иммунодефициты)

•На данный момент известно 416 генетические ошибки
•врожденные ошибки иммунитета, включая 64 генных 
дефекта, которые были обнаружены за последние 2 года с 
2016-2018

•Врожденные ошибки иммунитета, также называемые 
первичными иммунодефицитами, проявляются в 
повышенной подверженности инфекционным заболеваниям, 
аутоиммунитету, ауто-воспалительным заболеваниям, 
аллергии и / или злокачественным заболеваниям. 



Выделяют следующие группы ПИД:
• 1) Иммунодефициты, влияющие на клеточный и гуморальный иммунитет
• 2) Комбинированные иммунодефициты с ассоциированными или 
синдромальными признаками

• 3) Преимущественно дефицит антител
• 4) Заболевания иммунной дисрегуляции
• 5) Врожденные дефекты числа или функции фагоцитов
• 6) Дефекты внутреннего и врожденного иммунитета 

• 7) Аутовоспалительные заболевания
• 8) Недостаточность системы комплемента
• 9) Недостаточность костного мозга 

• 10) Фенокопии врожденных ошибок иммунитета
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