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Злокачественные опухоли нередко встре-
чаются у пациентов с наследственными де-
фектами иммунитета и являются одной из 
главных причин смерти таких больных. 
Повышенный риск развития новообразова-
ний, по-видимому, объясняется ослаблением 
противоопухолевого надзора и уязвимостью 
в отношении онкогенных вирусов. Наличие 
первичного иммунодефицита (ПИД) у паци-
ента с онкологическим заболеванием может 
повлиять на тактику лечения. Расширение 
возможностей терапии ПИД диктует необхо-
димость своевременной дифференциальной 
диагностики наследственных иммунодефи-
цитов.
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Первичные иммунодефициты (ПИД) пред-
ставляют собой генетические дефекты, затраги-
вающие те или иные звенья иммунной системы. 
Ранее считалось, что ПИД представляют собой 
крайне редкие и обычно фатальные заболева-
ния, однако в настоящее время накапливаются 
свидетельства того, что частота этих болез-
ней существенно недооценивается, а тяжесть 
симптомов сильно варьирует. По некоторым 
данным, встречаемость ПИД может достигать 
1:2000 [6]. 

Клинические проявления ПИД крайне разно-
образны и, наряду с инфекционными, аллергиче-
скими, аутоиммунными и аутовоспалительными 
процессами включают также развитие опухолей. 
Снижение ранней смертности от инфекционных 
процессов, произошедшее благодаря успехам в 
разработке антибиотиков, привело к тому, что 
проблема онкологических заболеваний в этой 
группе больных стала более актуальной [43]. В 
настоящее время онкологические заболевания 
являются второй по значимости причиной смер-
ти пациентов с первичными иммунодефицитами 
после инфекций [33].

К факторам, влияющим на риск новообра-
зований у больных ПИД, относятся дефекты 
развития и дифференцировки миелоидных и 
лимфоидных клеток, нарушение механизмов 
поддержания хромосомной стабильности и 

репарации ДНК, снижение противоопухолево-
го иммунологического надзора, хроническое 
воспаление, а также воздействие онкогенных 
вирусов [22]. Принципиально можно выделить 
два главных условия, способствующих обра-
зованию опухолей у таких пациентов: 1) им-
мунная дисрегуляция, ведущая к ускользанию 
опухолевых антигенов от иммунной защиты 
и необычной уязвимости организма к воз-
действию онкогенных вирусов; 2) аномалии 
внутриклеточных процессов, ответственных 
за распознавание и устранение повреждений 
ДНК [43]. 

Взаимодействие иммунитета и опухоли

Идеи о роли иммунитета в контроле ново-
образований высказывались достаточно давно. 
Теория существования противоопухолевого им-
мунологического надзора была предложена Бёр-
неттом более полувека назад; однако, она не-
редко вступала в противоречие с фактами [10]. 
В частности, наблюдение за пациентами с пост-
трансплантационной иммуносупрессией свиде-
тельствует, что частота солидных опухолей у 
них почти не увеличивается. В то же время, воз-
растает частота карцином шейки матки, опухо-
лей печени, некоторых видов лимфом, саркомы 
Капоши – преимущественно тех разновидностей 
опухолей, возникновение которых, по крайней 
мере отчасти, ассоциировано с действием онко-
генных вирусов [58]. 

Не вызывает сомнений, что неопластические 
клетки обладают определенными антигенными 
свойствами, и, следовательно, подвергаются 
атакам со стороны иммунной системы. Дан-
ные высокопроизводительного секвенирования 
свидетельствуют, что опухоли содержат десят-
ки, сотни или даже тысячи мутаций, что долж-
но приводить к существенной иммуногенности 
злокачественных клеток [17]. Однако, с позиций 
сегодняшнего дня очевидно, что взаимоотноше-
ния иммунной системы и неоплазмы носят ком-
плексный характер: иммунитет может как пре-
пятствовать, так и способствовать прогрессии 
новообразования, а также модифицировать его 
антигенный состав [32].

Обзоры
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Способность подавлять локальный иммун-
ный ответ является одной из принципиаль-
ных характеристик неоплазм [21]. Существу-
ет целый ряд «уловок», к которым прибегают 
трансформированные клетки, чтобы избежать 
гибели. К ним относятся снижение иммуно-
генности, усиление жизнеспособности и соз-
дание иммуносупрессивной среды. Эти цели 
достигаются за счет подавления экспрессии 
антигенов и молекул главного комплекса ги-
стосовместимости класса I, а также секреции 
антиапоптотических молекул, иммуносупрес-
сивных цитокинов, факторов, снижающих 
хемотаксис лимфоцитов и усиливающих диф-
ференцировку супрессорных регуляторных 
Т-клеток [18].

Открытие иммуносупрессорных молекул опу-
холи, таких как CTLA4, PD1, PD-L1 [46] при-
вело к новой волне интереса к иммунотерапии 
рака: подавление их ингибирующих влияний с 
помощью антител (т.н. блокада контрольных то-
чек иммунного ответа) реактивирует эффектор-
ные Т-лимфоциты. Если ранее к иммуногенным 
опухолям фактически относили преимуществен-
но меланому [24], то за последние годы спектр 
показаний к применению иммуномодуляторов 
заметно расширился [16, 66]. 

Результатом взаимодействия иммунной систе-
мы и опухоли является процесс иммуноредакти-
рования, направленный на селекцию клеток, об-
ладающих наименьшей иммуногенностью [14]. 
Доказательства его существования были полу-
чены как у экспериментальных животных [15, 
29], так и у человека [35, 62].

Можно сказать, что большинство модель-
ных экспериментов, проводимых на животных, 
искусственно имитирует состояние первично-
го иммунодефицита – например, за счет вы-
ключения функции того или иного компонента 
иммунной системы (knockout). Опухоли, воз-
никающие у RAG2-нокаутных мышей, у ко-
торых отсутствуют Т- клетки и натуральные 
киллеры, в целом, значительно более имму-
ногенны, чем у нормальных животных [46]. 
У мышей с дефектом NKG2D  — рецептора, 
экспрессируемого Т- и NK-клетками  — разви-
вающиеся спонтанные опухоли простаты обла-
дали более высокой степенью злокачественно-
сти, но при этом продуцировали значительно 
большее количество лиганда NKG2D, чем у 
иммунокомпетентных животных [20]. Поведе-
ние экспериментально вызванных сарком так-
же существенно различалось в зависимости 
от состояния иммунитета организма-хозяина. 
У иммунокомпетентных мышей опухоли раз-
вивались с длительным латентным периодом, 
и их эволюция двигалась в сторону доминиро-
вания клеток, не экспрессирующих антигены, 

в то время как у мышей с иммунодефицитом 
саркомы появлялись быстрее, но были высоко-
иммуногенными [15].

Эпидемиологические сведения

По некоторым оценкам, до 25% детей с пер-
вичными иммунодефицитами страдают злока-
чественными новообразованиями [34]. Иссле-
дования пациентов, входящих в национальные 
регистры разных стран, свидетельствуют о том, 
что риск развития опухолей у больных ПИД пре-
вышает популяционный. В частности, в работе 
Австрало-Азиатского общества клинической им-
мунологии и аллергологии показано увеличение 
избыточного относительного онкологического 
риска в 1,6 раза, при этом риск был значимо 
повышен для неходжкинских лимфом, лейкемий 
и рака желудка [58]. Данные голландского реги-
стра сообщают о 2,3-кратном увеличении риска 
развития злокачественных опухолей у пациентов 
с ПИД [25]. 

Исследование больных из американско-
го регистра пациентов с иммунодефицитами 
(USIDNET Registry) продемонстрировало, что 
добавленный риск составлял 1,34. Как у муж-
чин, так и у женщин, отмечалось повышение 
риска развития лимфом (в 8-10 раз) и рака кожи 
(в 3–4 раза); помимо этого, у мужчин было вы-
явлено увеличение риска рака щитовидной же-
лезы в четыре раза, а у женщин – рака желудка 
в 3 раза. В то же время, встречаемость наибо-
лее частых видов карциномы (легкого, толстой 
кишки, молочной железы и простаты) не была 
повышена [30].

Нарушения репарации ДНК: общее звено 
между ПИД и раком

В определенном смысле, некоторая уязви-
мость высших многоклеточных организмов 
заложена в самой сложности процессов адап-
тивного иммунитета, которому необходимо 
гибко реагировать на многочисленные вызовы 
внешней и внутренней среды. Разнообразие 
рецепторов Т- и B-лимфоцитов, позволяющее 
связываться с широчайшим спектром антиге-
нов, достигается за счет генетических событий: 
V(D)J рекомбинации, переключения классов 
иммуноглобулинов и т.н. процесса соматиче-
ской гипермутации. Для поддержания геном-
ной стабильности в процессе этих сложных 
событий нужны адекватно функционирующие 
механизмы ДНК-репарации, в первую очередь, 
способность распознавания двунитевых разры-
вов ДНК [13, 65]. По этой причине патогенез 
многих разновидностей ПИД связан именно с 
дефектами генов репарации (табл. 1). В то же 
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Таблица 1. Синдромы, ассоциированные с дефектами репарации ДНК и высоким риском развития опухолей

Синдром Ген Тип наследо-
вания

Возраст 
манифе-
стации

Типичные симптомы у 
гомозигот/компаунд-гете-
розигот

Частые разновидности 
опухолей

Риск опухолей 
у гетерозигот

Атаксия-теле-
ангиэктазия
(синдром 
Луи-Бар)

ATM Аутосомно-ре-
цессивный

1-4 года Прогрессирующая атаксия, 
невнятная речь, окуломо-
торная апраксия, хорео-
атетоз. Телеангиэктазии 
конъюнктивы и кожи. 
Низкие уровни одного 
или нескольких классов 
иммуноглобулинов (чаще 
IgE, IgA, IgG2) и, как след-
ствие, развитие рекуррент-
ных оппортунистических 
инфекций

Лейкозы и лимфомы. 
Редко: рак яичников, мо-
лочной железы, желудка, 
меланома, лейомиома, 
саркома

Рак молочной 
железы

Синдром 
Блума

BLM 
(RECQL3)

Аутосомно-ре-
цессивный

С рожде-
ния до 2 
лет

Пре- и постнатальная 
задержка роста, истон-
чение подкожно-жировой 
клетчатки, эритема лица 
и открытых участков кожи 
после инсоляции. Инфек-
ции среднего уха верх-
них дыхательных путей и 
легких. Низкий уровень 
иммуноглобулинов

Карциномы (толстая 
кишка, мочевыделитель-
ная система, верхние и 
нижние дыхательные пути, 
верхние отделы пищева-
рительного тракта, молоч-
ная железа); лимфоидная/
гемопоэтическая ткань 
(острый лимфобластный и 
миелобластный лейко-
зы, лимфома). Саркомы. 
Герминогенные опухоли. 
Опухоли центральной 
нервной системы

Рак молочной 
железы, ко-
лоректальный 
рак

Синдром 
Ниймиген

NBN Аутосомно-ре-
цессивный

До 7 лет Микроцефалия, задержка 
внутриутробного развития, 
низкорослость, отставание 
в психомоторном раз-
витии. Рецидивирующие 
респираторные инфекции

Т- и B-клеточные лимфо-
мы. Опухоли мозга (ме-
дуллобластома, глиома) 

Рак молочной 
железы, рак 
простаты, ме-
дуллобласто-
ма, меланома

Анемия Фан-
кони

Около 20 
генов

Аутосомно-
рецессив-
ный, реже 
Х-сцепленный 
(FANCB) и 
аутосомно-
доминантный 
(RAD51)

4-10 лет Низкий рост, пигментация 
кожи, повреждения скеле-
та верхних и нижних ко-
нечностей, микроцефалия, 
аномалии мочеполового 
тракта. Прогрессирующее 
поражение костного мозга: 
панцитопения

Острый миелобластный 
лейкоз, опухоли головы 
и шеи, кожи, пищевари-
тельного и мочеполового 
тракта

Рак молочной 
железы, рак 
яичников, рак 
поджелудоч-
ной железы 

Таблица 2. Дефекты гуморального и клеточного иммунитета, ассоциированные с повышенным риском развития опухолей

Заболевание Тип наследо-
вания

Гены Типичный воз-
раст манифе-
стации

Клинические проявления Опухоли

Общая вариа-
бельная иммун-
ная недостаточ-
ность (ОВИН)

Аутосомно-
рецессивный, 
аутосомно-до-
минантный

Аутосомно-рецессив-
ные формы: ICOS, 
TNFRSF13B, TNFRSF13C, 
CD19, CD81, CR2(CD21), 
MS4A1 (CD20), TNFRSF7 
(CD27), IL21, IL21R, 
LRBA; 
Аутосомно-доминантные 
формы: TNFRSF13B, 
NFKB1, NFKB2, IKZF1, 
IKAROS

В любом воз-
расте 
(наиболее 
часто – при-
мерно в 20-40 
лет)

Острые и хронические 
инфекции, аутоиммун-
ные заболевания. Часто 
рецидивирующие инфекции 
уха, придаточных пазух, 
бронхиты, пневмонии.  Лим-
фоаденопатия, гепатоспле-
номегалия, аутоиммунные 
цитопении. Низкие уровни 
иммуноглобулинов (обычно 
IgA и IgG)  

Неходжкинские 
лимфомы, рак 
желудка, молочной 
железы, мочевого 
пузыря, шейки мат-
ки, вульвы, тонзил-
лярная карцинома 

Агаммаглобули-
немия Брутона

Х-сцепленный BTK После 6-9 ме-
сяцев жизни

Рекуррентные инфекции (ча-
сто поражение дыхательных 
путей), гипоплазия лим-
фоидной ткани. Снижение 
уровня иммуноглобулинов 
всех подклассов 

Лимфома, рак 
желудка, колорек-
тальный рак

Тяжелая ком-
бинированная 
иммунная не-
достаточность 
(ТКИН)

Аутосомно-
рецессивный, 
Х-сцепленный

Аутосомно-рецессив-
ные формы: JAK3, ADA, 
RAG1, RAG2, ZAP70;  
Х-сцепленная форма: 
IL2RG 

От рождения 
до 3 лет

Тяжелые инфекции ды-
хательного и пищевари-
тельного тракта (канди-
доз, хроническая диарея, 
снижение прибавки массы 
тела и отставание в росте). 
Инфекции, вызванные ус-
ловно патогенными микро-
организмами.

Неходжкинские 
и ходжкинские 
лимфомы, EBV- 
ассоциированная 
лимфома, лимфома 
Беркитта, лейкозы, 
множественные 
лейомиомы почек и 
легких

Синдром Ви-
скотта-Олдрича

Х-сцепленный WAS От рождения 
до 2 лет

Склонность к кровоточиво-
сти, экзема, рекуррентные 
бактериальные и вирусные 
инфекции. Микротромбоци-
топения

В-клеточная лим-
фома, 
лейкемия, астроци-
тома, саркома Ка-
поши, лейомиомы

Х-сцепленный 
лимфопроли-
феративный 
синдром

Х-сцепленный SH2D1A, XIAP 6 месяцев – 9 
лет

Гемофагоцитарный лим-
фогистиоцитоз, тяжелое 
течение EBV-инфекции и 
других вирусных инфекций. 
Дисгаммаглобулинемия

Ходжкинские 
и неходжкинские 
лимфомы
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время, нестабильность генома является одной 
из принципиальных характеристик злокаче-
ственной трансформации [21].

Максимальный риск развития опухолей (до 
40%) характерен для пациентов с атаксией-теле-
ангиэктазией [23]. Особенно часто у них разви-
ваются лейкемии и лимфомы – риск этих забо-
леваний в десятки и даже сотни раз превышает 
популяционный [45]. Атаксия-телеангиэктазия 
(синдром Луи-Бар)  — аутосомно-рецессивное 
заболевание, которое характеризуется возника-
ющими в детском возрасте прогрессирующими 
нарушениями походки, дилатацией мелких сосу-
дов (телеангиэктазиями) глаз и кожи, дизартри-
ей. Простым способом подтверждения диагноза 
является определение концентрации альфа-фето-
протеина в сыворотке крови – у подавляющего 
большинства больных уровень этого белка пре-
вышает 10 нг/мл. 

Белок АТМ служит сенсором при распоз-
навании двунитевых разрывов ДНК. Мутации 
в гене АТМ приводят к снижению способно-
сти клеток активировать контрольные точки 
(checkpoints) защиты генома в ответ на воз-
действие ионизирующего излучения [55]. Так-
же давно отмечено увеличение риска опухолей 
у гетерозиготных носителей мутаций АТМ; в 
первую очередь это касается рака молочной 
железы [2, 4, 9, 41, 54, 60].

Синдром Ниймеген (Nijmegen breakage 
syndrome) во многом схож с атаксией-теле-
ангиэктазией в отношении патогенеза. Белок 
NBN, так же, как и ATM, входит в структуру 
комплекса, участвующего в коррекции хромо-
сомных аберраций. Пациенты обладают харак-
терным фенотипом (низкорослость, «птичье» 
лицо, микроцефалия) и имеют тяжелые нару-
шения гуморального и клеточного иммунитета 
[64].

Примечательно, что до 70-100% пациентов 
с синдромом Ниймеген гомозиготны по аллелю 
NBN c.657_661del5 – эта мутация характери-
зуется высокой частотой в странах Восточной 
Европы с преимущественно славянским насе-
лением, в том числе и в России [42, 47, 61]. Су-
ществуют сведения о повышенном риске ряда 
опухолей у гетерозиготных носителей мутаций 
NBN/NBS1 [47]. В частности, отмечалась по-
вышенная чаcтота варианта c.657_661del5 у 
пациентов с раком молочной железы, проста-
ты, медуллобластомой, меланомой [3, 5, 7, 12, 
19, 51]. 

Ещё один хорошо известный иммунодефи-
цит  — синдром Блума  — также характеризу-
ется повышенным риском развития опухолей 
вследствие геномной нестабильности. Белок 
BLM относится к семейству RecQ-хеликаз, ко-
торые вовлечены в разделение нитей ДНК, та-

ким образом содействуя процессам репликации 
и репарации [66]. Для пациентов с синдромом 
Блума характерны низкорослость, истончение 
подкожной клетчатки, рекуррентные инфекции. 
Эритема лица, провоцируемая инсоляцией, ко-
торая ранее считалась классическим признаком 
синдрома Блума, по-видимому, встречается да-
леко не всегда – это может приводить к зна-
чительным затруднениям в диагностике данного 
заболевания [53]. В России и других славянских 
странах обнаружен частый патогенный аллель 
гена BLM (c.1642C>T), ассоциированный с по-
вышенным риском развития рака молочной же-
лезы [39, 50]. 

Пациенты с анемией Фанкони имеют раз-
нообразные клинические проявления, включая 
низкорослость, пятна на коже, микроцефа-
лию, аномалии верхних и нижних конечно-
стей, панцитопению. Для больных характерна 
высокая частота гематологических и солид-
ных опухолей, наиболее частой из которых 
является острая миелоидная лейкемия [1]. 
Это заболевание (анемия Фанкони) облада-
ет высокой генетической гетерогенностью; в 
частности, описаны 18 генов, ответственных 
за развитие аутосомно-рецессивных форм, 
кроме того, существуют аутосомно-доминант-
ная и Х-сцепленная формы, ассоциированные 
с мутациями генов RAD51 и FANCB, соот-
ветственно. Гетерозиготное носительство му-
таций также ассоциировано с повышенным 
риском опухолей: достаточно сказать, что 
дефекты BRCA2 и PALB2, известные своей 
связью с развитием наследственного рака мо-
лочной железы и яичников, в гомозиготном 
состоянии являются причиной анемии Фан-
кони [40].

Другие иммунодефициты

К другим известным синдромам, сопрово-
ждающимся риском развития новообразований, 
относятся общая вариабельная иммунная недо-
статочность (ОВИН), тяжелая комбинированная 
иммунная недостаточность (ТКИН), синдром 
Вискотта-Олдрича (табл. 2). Гематологические 
опухоли преобладают у пациентов практически 
со всеми разновидностями ПИД; у некоторых 
больных новообразование может быть первым 
признаком наличия генетического дефекта им-
мунитета [59]. Абсолютными лидерами явля-
ются неходжкинская лимфома и, реже, болезнь 
Ходжкина; на фоне первичного иммунодефици-
та оба заболевания дебютируют в более раннем 
возрасте, чем обычно [36, 48]. 

ОВИН является одной из наиболее частых 
разновидностей ПИД, характеризующейся на-
рушением гуморального иммунитета с гипо-
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гаммаглобулинемией и уязвимостью к бакте-
риальным инфекциям. У пациентов отмечается 
повышенная частота опухолей, в первую оче-
редь лимфом и рака желудка, а также молоч-
ной железы, мочевого пузыря, шейки матки 
[34]. ОВИН-ассоциированные лимфомы пре-
имущественно относятся к неходжкинским и 
чаще развиваются в зрелом возрасте [33]. При 
этом механизм развития этих опухолей недо-
статочно ясен: вероятно, имеет место взаимо-
действие иммунной дисрегуляции и хрониче-
ской вирусной инфекции. Ряд вирусов, таких 
как вирус Эпштейна-Барр (EBV), вирусы ге-
патита В (HBV) и С (HCV), папилломавиру-
сы (HPV), T-клеточный лимфотропный вирус 
(HTLV), вирус, ассоциированный с cаркомой 
Капоши (KSHV) и т.д., способствуют злокаче-
ственной трансформации клеток человека и в 
совокупности ответственны за развитие 10-15% 
случаев этих разновидностей опухолей [28]. В 
частности, широко распространенный вирус 
Эпштейна-Барр, вызывающий у детей достаточ-
но безобидную инфекцию (мононуклеоз), также 
способен вызывать спектр опасных лимфопро-
лиферативных заболеваний. У лиц с нормально 
функционирующей иммунной системой носи-
тельство этих вирусов, как правило, бессим-
птомно. В то же время, индивидуумы с наличи-
ем дефектов иммунитета, например, обладатели 
мутаций в генах SH2D1A (Х-сцепленный лим-
фопролиферативный синдром) и BIRC4 (XIAP 
deficiency), обладают чрезмерной уязвимостью 
по отношению к EBV, а также целому спектру 
других вирусов [37]. У пациентов с синдромом 
Вискотта-Олдрича EBV-инфекция приводит к 
развитию лимфом [26].

Особенности лечения опухолей, 
ассоциированных с первичными 

иммунодефицитами

Без сомнения, следует учитывать, что опу-
холи, возникшие на фоне ПИД, могут иметь 
существенные отличия от обычных новообра-
зований той же локализации. В целом, прогноз 
для пациентов с ПИД менее благоприятен, чем 
у иммунокомпетентных индивидуумов с таки-
ми же новообразованиями [48]. Например, если 
обычно 5-летняя выживаемость детей с лимфо-
мой Ходжкина превышает 90%, у пациентов с 
атаксией-телеангиэктазией это же заболевание 
имеет катастрофически плохой прогноз, со сред-
ней продолжительностью около 3 месяцев вне 
зависимости от наличия или отсутствия лечения 
[45, 52].

Онкологическим больным, проходящим про-
тивоопухолевое лечение на фоне иммунодефи-
цитов, требуется профилактика оппортунисти-

ческих инфекций. В частности, практикуется 
внутривенное введение иммуноглобулинов при 
гипогаммаглобулинемии [57].

Особую группу представляют пациенты c 
дефектами репарации ДНК. Учитывая повы-
шенную чувствительность таких больных к 
ДНК-повреждающим агентам, целесообразно 
использование редуцированных схем химио-
терапии и таргетных препаратов; применение 
лучевой терапии представляется нежелатель-
ным [31, 38]. Перспективным методом лечения 
подобных больных является трансплантация 
гемопоэтических стволовых клеток (ТГСК) – 
это позволяет не только достичь эффективных 
доз химиопрепаратов, но и провести замену 
дефектных компонентов иммунной системы. 
В частности, описан успешный опыт лечения 
пациентов с лимфопролиферативными заболе-
ваниями, возникшими на фоне ПИД. Между-
народное исследование продемонстрирова-
ло обнадёживающие результаты применения 
ТГСК у больных с некоторыми разновидностя-
ми дефектов ДНК-репарации, особенно если 
для кондиционирования (процедуры подавле-
ния собственного костного мозга) использо-
вались редуцированные схемы химиотерапии 
[49]. 

Для некоторых форм первичных иммуноде-
фицитов предпринимаются попытки замещения 
дефекта за счет введения нормальной копии 
гена в гематопоэтические стволовые клетки c 
помощью вирусных векторов [56]. Фактиче-
ски, отдельные формы ПИД (дефицит ADA, 
Х-сцепленная тяжелая комбинированная им-
мунная недостаточность) представляют собой 
немногочисленные примеры действительно эф-
фективного использования генотерапии в кли-
нической практике.

Заключение

Наличие генетического дефекта иммуните-
та у пациента с онкологическим заболеванием 
требует модификации тактики лечения больно-
го. Следовательно, онкологи, в первую очередь 
специалисты-педиатры, должны проявлять на-
стороженность в отношении распознавания воз-
можных признаков первичного иммунодефицита 
[11]. И наоборот, если первичный иммунодефи-
цит выявляется врачами других специальностей 
(иммунологами, инфекционистами), то для по-
добных пациентов должны организовываться 
специальные медицинские мероприятия, направ-
ленные на предотвращение и раннюю диагно-
стику опухолей. 

Работа поддержана грантом РНФ 15-15-0079.
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Malignant tumors are often found in patients with heredi-
tary defects of immunity and are one of the main causes of 
death of such patients. The increased risk of developing tumors 
appears to be due to the weakening of antitumor surveillance 
and vulnerability to oncogenic viruses. The presence of prima-
ry immunodeficiency in a patient with an oncological disease 
can affect the tactics of treatment. Expanding the possibilities 
of primary immunodeficiency therapy dictates the need for 
timely differential diagnosis of hereditary immunodeficiencies.
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