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Редкие заболевания легких

Синдром гипериммуноглобулинемии Е (гипер-

IgE-синдром, синдром Джоба), впервые описан-

ный в 1966 г., характеризуется триадой: экзе-

матозный дерматит, рецидивирующие инфек-

ции кожи и легочные инфекции [1]. В 1972 г. 

R.H. Buckley et al. признали повышение уровня 

иммуноглобулина Е (IgE) частью клинического 

спектра, впоследствии приводящего к развитию 

гипер-IgE-синдрома [2]. В последующие десяти-

летия был описан мультисистемный характер за-

болевания, а в 2007 г. определены доминантно-не-

гативные мутации в STAT3 (signal transducer and 

activator of transcription 3 – передатчик сигнала и 

активатор транскрипции 3) в качестве связующе-

го звена между рецидивирующими инфекциями 

и патологией соединительной ткани [3–6]. STAT3 

являет ся неотъемлемой частью трансдукции сиг-

нала для нескольких цитокинов и широко экс-

прессируется во всех типах тканей [5, 7].

Результаты исследований последнего 10-ле-

тия обеспечили более глубокое понимание кли-

нического фенотипа и патогенеза аутосомно-

доминантной формы гипер-IgE-синдрома [8]. 

Совсем недавно были генетически охарактери-

зованы аутосомно-рецессивные синдромы с по-

вышением уровня IgE [9]. В настоящей статье 

основное внимание уделено гипер-IgE-синдрому, 

обусловленному мутацией STAT3, который яв-

ляется наиболее распространенным и хорошо 

описанным заболеванием.

Патогенез
После идентификации в 2007 г. мутаций 

STAT3 при гипер-IgE-синдроме были достигнуты 

большие успехи в понимании патогенеза болез-

ни. Гипер-IgE-синдром является тяжелым вос-

палительным заболеванием, так как при пневмо-

нии отмечается обильное образование гнойного 

секрета и последующее формирование пневма-

тоцеле, но может проявляться и вялотекущим 

воспалением, на что указывает наличие холод-

ных абсцессов. STAT3 представляет неотъемле-

мую часть трансдукции сигнала для нескольких 

цитокинов, в том числе интерлейкина-6 (ИЛ-6), 

ИЛ-10, ИЛ-11, ИЛ-17, ИЛ-21, ИЛ-22, ИЛ-23, 

фактора, ингибирующего лейкемию, онкостати-

на М, кардиотропина-1, кардиотропинподобного 

цитокина и цилиарного нейротрофического фак-

тора через сигналпередающие молекулы gp130. 

Этот путь контролируют провоспалительные 

(например, ИЛ-6) и противовоспалительные (на-

пример, ИЛ-10 и белки-супрессоры цитокино-

вых сигналов) цитокины.

Мутации STAT3 приводят к нарушению диф-

ференцировки Th17-клеток (Th – Т-хелперы) и 

последующему сбою продукции ИЛ-17 (рис. 1). 

Секреция ИЛ-1 и ИЛ-6 дендритными клетками 

вызывает дифференцировку Th17-клеток. Ин-

терлейкин-6 является STAT3-зависимым цито-

кином, который активирует RORγt (retinoic-acid-

receptor-related orphan nuclear receptor gamma t). 

Th17-клетки секретируют ИЛ-17A, ИЛ-17F и 

ИЛ-22. Интерлейкин-17A и ИЛ-17F стимули-

руют продукцию эпителиальными клетками хе-

мокинов, направляющих полиморфно-ядерные 

лейкоциты на уничтожение патогенов путем 
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фагоцитоза. Секреция ИЛ-22 запускает продук-

цию эпителиальными клетками дефензинов для 

дальнейшей защиты от внеклеточных патогенов. 

Мутации в STAT3 приводят к нарушению диффе-

ренцировки Th17, что, в свою очередь, обуслов-

ливает развитие повышенной восприимчивости 

к грибам и внеклеточным бактериям [10]. 

Дифференцировка CD4-клеток является 

STAT3-зависимой, что объясняет восприимчи-

вость к инфекции при гипер-IgE-синдроме [7]. 

Так, выявлена ассоциация между нарушенной 

функцией ИЛ-17 и кожно-слизистым кандидозом 

у человека. Это было подтверждено обнаруже-

нием аутоантител к ИЛ-17 у пациентов с кожно-

слизистым кандидозом и мутациями в ИЛ-17F 

или ИЛ-17R [11]. Считается, что ИЛ-22 и ИЛ-17 

играют определенную роль в защите хозяина по-

средством повышенной регуляции секреции ан-

тимикробных пептидов, таких как человеческий 

β-дефензин 2 и CC-хемокин лиганд 20. Человече-

ский β-дефензин 2 играет важную роль в развитии 

атопического дерматита, который обычно ассоци-

ируется с золотистым стафилококком [12].

Слюна больных гипер-IgE-синдромом имеет 

низкие уровни пептидов, которые индуцируют-

ся ИЛ-17, и обогащена β-дефензинами и гиста-

тинами, характеризующимися высокой анти-

кандидозной активностью. Интерлейкин-17 

непо средственно активирует промоторы для 

β-дефен зина 3 мышей и человеческого β-де-

фензина 2. Интерлейкин-17A, но не ИЛ-22, ока-

зывает прямое воздействие на слюнные железы 

человека, чем могут объясняться отсутствие ги-

статинов в слюне пациентов с гипер-IgE-синд-

ромом и их восприимчивость к кандидозу через 

слизистую оболочку [13, 14].

Кожные и легочные инфекции при гипер-IgE-

синдроме также могут быть связаны с наруше-

нием дифференцировки Th17-клеток и передачи 

сигналов, повышением восприимчивости эпите-

лия к инфекциям. Кератиноциты и бронхиаль-

ные эпителиальные клетки по сравнению с дру-

гими клетками оказывают более сильное влия-

ние на Th17-цитокины, стимулирующие продук-

цию хемокинов и антибактериальных пептидов. 

Кожа и эпителиальные клетки легких эффектив-

но секретируют антимикробные пептиды только 

при стимуляции комбинации Th17-цитокинов 

и классических провоспалительных цитокинов 

(например, фактора некроза опухоли α, ИЛ-1β, 

интерферона-γ (ИФН-γ)). Для неэпителиальных 

клеток, таких как фибробласты, эндотелиальные 

клетки и макрофаги, антибактериальные фак-

торы активно секретируются при стимуляции 

Эпителиальные

клетки 
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Рис. 1. Роль STAT3 в дифференцировке Th17-клеток и защите от инфекции (по [10]). ДК – дендритные 
клетки, ПМЯЛ – полиморфно-ядерные лейкоциты.
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провоспалительными не-STAT3-зависимыми ци-

токинами, такими как ИЛ-1β [15].

Другие неиммунологические аспекты гипер-

IgE-синдрома, скорее всего, связаны с наруше-

ниями ремоделирования тканей. Поскольку мат-

риксные металлопротеиназы (ММП) регулируют 

ремоделирование тканей, было проведено иссле-

дование их содержания в плазме крови больных 

гипер-IgE-синдромом. В группе из 37 пациентов 

с гипер-IgE-синдромом частота мутаций STAT3, 

ММП-8 и ММП-9 была примерно в 3 раза выше, 

чем у здоровых лиц в контрольной группе, в то 

время как концентрация ММП-3 была значимо 

ниже. Было установлено, что ММП-8 проявляет 

высокую ферментативную активность в отноше-

нии коллагена 1-го типа, более выраженную, чем 

другие интерстициальные коллагеназы, и уча-

ствует в остром воспалении легких [16]. Матрикс-

ная металлопротеиназа-3 задействована в фибри-

нолизе и ангиогенезе, а также имеет важное зна-

чение при ремоделировании сосудов.

Патогенез сосудистых нарушений при гипер-

IgE-синдроме может быть связан с дисрегуля-

цией ММП и трансформирующим фактором рос-

та β (TGF-β) [17]. Другие заболевания, при кото-

рых выявляется дисрегуляция TGF-β, включают 

синдром Марфана и синдром Лойса–Дитца. При 

этих состояниях наблюдаются аналогичные со-

судистые нарушения, сколиоз и повышенная 

растяжимость суставов [18].

Иммунологические и инфекционные 
проявления болезни
Аутосомно-доминантная форма гипер-IgE-

синдрома характеризуется экземоподобными вы-

сыпаниями, абсцессами кожи, рецидивирующи-

ми синуситами и легочными инфекциями, кож-

но-слизистым кандидозом и злокачественными 

новообразованиями [3, 8, 19–21]. Частота имму-

нологических и неиммунологических проявле-

ний гипер-IgE-синдрома приведена в таблице. 

Высыпания обычно возникают на коже голо-

вы и лица в первые недели жизни, как прави-

ло, в виде гнойничковых или экземоподобных 

элементов [22]. При биопсии кожи может быть 

выяв лен эозинофильный инфильтрат. Высыпа-

ния могут разрешиться или персистировать в 

виде экзематозного дерматита, ассоциированно-

го с золотистым стафилококком. Антистафило-

кокковая терапия и применение топических ан-

тисептиков обычно весьма эффективны в борьбе 

с ними [23].

Исходное описание синдрома Джоба включа-

ло инфекции кожи, отличающиеся отсутствием 

покраснения и повышения местной температу-

ры, так называемые холодные абсцессы, кото-

рые являются универсальной особенностью за-

болевания [1]. Сопутствующих признаков хро-

нического воспаления может не быть. Повторное 

появление фурункулов можно предотвратить 

при помощи тщательного ухода за кожей и про-

ведения поддерживающей антистафилококко-

вой терапии (например, триметоприм + сульфа-

метоксазол), но они могут возникать в проблем-

ных областях кожи, например подмышками или 

в паху.

Рецидивирующие синусно-пульмональные 

инфекции при гипер-IgE-синдроме преимуще-

ственно бывают вызваны золотистым стафило-

кокком, реже ассоциированы с пневмококком 

и гемофильной палочкой [3, 24]. Повреждение 

паренхимы легких напоминает изменения при 

муковисцидозе. Гнойный процесс в легких часто 

осложняется бронхоэктазами и пневматоцеле 

(рис. 2). Синегнойная палочка встречается часто 

и трудно поддается эрадикации, а нетуберкулез-

ные микобактериозы легких встречаются с той 

же частотой, что и при муковисцидозе [25].

Пневматоцеле могут заселять нитевидные 

плесневые грибы, такие как аспергиллы и сце-

доспории [26]. Вторичные инфекции трудно 

поддают ся лечению и служат основной причиной 

заболеваемости и смертности у таких больных, 

в том числе вследствие легочного кровотечения 

[27]. Хотя удаление части легкого при пневмато-

целе снижает риск развития вторичной инфек-

ции и кровохарканья, хирургическая резекция 

часто осложняется бронхоплевральными свища-

ми и ателектазами. Это, в свою очередь, приво-

дит к инфицированию плевральной по лости и 

хронической инфекции.

Проявления Частота, %

Иммунологические
Экзема
IgE более 2000 МЕ/мл
Эозинофилия
Фурункулы
Повторные пневмонии
Кожно-слизистый кандидоз
Сыпь новорожденных

Неиммунологические
Повреждения слизистой оболочки полости рта
Характерное лицо
Минимальные травматические повреждения 
Дилатация или извитость коронарных артерий
Гиперинтенсивные очаги в головном мозге
Гиперрастяжимость
Сколиоз
Задержка выпадения молочных зубов
Гипертензия
Аневризма коронарной артерии
Мальформация Киари I типа 
Остеоартроз
Краниосиностоз

100
97
93
87
87
83
81

93
83
71
70
70
68
63

>60
54
37
18

Нет данных
Нет данных

Клинические проявления гипер-IgE-синдрома
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При гипер-IgE-синдроме также повышена 

восприимчивость к немицелиальным формам 

инфекции, в том числе к пневмоцистной пнев-

монии, кожно-слизистому кандидозу и эндемич-

ным диморфным грибам. Подобно Т-клеточным 

иммунодефицитам (например, синдром тяже-

лого комбинированного иммунодефицита или 

врожденная ВИЧ-инфекция), пневмоцистная 

пневмония может проявляться в младенческом 

возрасте, что должно вызывать обеспокоен-

ность при иммунологической оценке [24]. Од-

нако пневмоцистная пневмония при гипер-IgE-

синдроме встречается нечасто, особенно у взрос-

лых [13]. 

Для контроля кожно-слизистого кандидоза 

может потребоваться постоянный прием анти-

фунгальных препаратов (рис. 3). Гистоплазма, 

кокцидиоид и криптококк могут вызывать изо-

лированное заболевание желудочно-кишечного 

тракта, а также кокцидиоидальный и крипто-

кокковый менингит [28–32]. 

Аутосомно-доминантная форма гипер-IgE-

синд рома связана с повышенным риском раз-

вития злокачественных новообразований, осо-

бенно неходжкинской лимфомы, происходящей 

из В-клеток и характеризующейся агрессивной 

гистологией, также могут возникать лимфома 

Ходж кина, лейкемия, рак вульвы, печени и лег-

кого [9, 21, 33].

Неиммунологические проявления
При гипер-IgE-синдроме плейотропное дей-

ствие STAT3 обусловливает множество измене-

ний, к которым относятся не только иммуноло-

гические, но и краниофациальные, сосудистые 

нарушения, изменения опорно-двигательного 

аппарата и зубов [3, 20, 21, 34]. Характерные 

черты лица (широкие крылья носа, выступа-

ющие лоб и подбородок, грубая кожа и асим-

метрия лица) становятся очевидными в позд-

нем детском и раннем подростковом возрасте 

[3, 13]. Хотя эти изменения внешне очевидны, 

характерные черты лица трудно определить, за 

исключением размеров крыльев носа. Кранио-

синостозы и пороки развития Киари I типа, как 

правило, не требуют хирургической коррекции 

[34, 35].

Нарушения опорно-двигательного аппарата 

включают гиперрастяжимость, сколиоз, остео-

пению и переломы при легких травмах [3, 20]. 

Сколиоз может быть значительно выраженным и 

требовать хирургического вмешательства. У по-

ловины пациентов с гипер-IgE-синдромом отме-

чаются переломы при легких травмах, у боль-

шинства из них имеется остеопения, хотя не об-

наружено тесной корреляционной связи между 

минеральной плотностью костной ткани и час-

тотой переломов. Гиперрастяжимость суставов 

может служить причиной дегенеративных забо-

леваний суставов в молодом возрасте. Патология 

шейного отдела позвоночника встречается в воз-

расте 40–50 лет и может потребовать хирургиче-

ского лечения.

У пациентов с гипер-IgE-синдромом часто на-

блюдается задержка выпадения молочных зубов 

с необходимостью хирургического их удаления 

[36]. Почти у всех пациентов имеются отклоне-

ния в ротовой полости, в том числе высокое ку-

полообразное небо, фиброзное утолщение сре-

динной линии твердого неба, множественные 

трещины на языке и слизистой рта [37]. Было 

отмечено, что дефект в сигнализации ИЛ-11 в 

случае изолированного краниосиностоза и за-

держки выпадения молочных зубов служит под-

тверждением того, что при гипер-IgE-синдроме 

происходит нарушение STAT3-опосредованного 

пути [38].

Рис. 3. Хроническая грибковая инфекция ногтя 
(стрелка) у пациента с аутосомно-доминантной 
формой гипер-IgE-синдрома.

Рис. 2. Мультиспиральная компьютерная томо-
грамма органов грудной клетки пациента с 
ауто сомно-доминантной формой гипер-IgE-
синдрома: бронхоэктазы и пневматоцеле с аспер-
гилломой (стрелка).
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В последние годы также была выявлена связь 

гипер-IgE-синдрома с сосудистыми аномалиями, 

которые включают аневризмы, расширение и из-

витость артерий среднего калибра, лакунарные 

инфаркты [27, 35, 39, 40]. У одного пациента с 

гипер-IgE-синдромом был описан инфаркт мио-

карда в результате аневризмы коронарной арте-

рии. Также имеются сообщения об единичных 

случаях двусторонних мешотчатых аневризм 

сонной артерии и средней мозговой артерии у 

таких больных. Эти наблюдения послужили ос-

новой для дальнейших исследований сосудов у 

пациентов с гипер-IgE-синдромом [35, 40]. При 

проведении мультиспиральной компьютерной 

томографии и магнитно-резонансной томогра-

фии (МРТ) у больных с гипер-IgE-синдромом 

было установлено, что аневризмы и извитость 

коронарных артерий являются частым при-

знаком болезни. Примерно у 70% пациентов с 

гипер-IgE-синдромом имелась дилатация или 

извитость коронарных артерий. Также у боль-

ных с гипер-IgE-синдромом отмечается высокая 

заболеваемость артериальной гипертонией, но 

атеросклероз обнаруживается реже, что указы-

вает на участие STAT3 в ремоделировании сосу-

дов [39, 41].

При МРТ головного мозга у большинства 

пациентов с гипер-IgE-синдромом выявляется 

локальная гиперинтенсивность, которая увели-

чивается с возрастом. Клиническая значимость 

этих изменений неизвестна. Они, как правило, 

не связаны с неврологическими расстройствами, 

могут быть представлены локальными участка-

ми демиелинизации [35]. Однако их связь с ише-

мией или инфекцией до сих пор не ясна.

Отклонения от нормы 
лабораторных показателей
Лабораторные отклонения при 

гипер-IgE-синд роме включают эозинофилию и 

повышение уровня IgE более 2000 МЕ/мл. Уро-

вень IgE с возрастом может снижаться и в зрелом 

возрасте иногда достигает нормальных значе-

ний, несмотря на сохраняющиеся симптомы. Нет 

четкой корреляционной связи между уровнем 

сывороточного IgE, эозинофилией и тяжестью 

заболевания [3, 20]. Интересно, что у пациентов 

с гипер-IgE-синдромом очень редко встречается 

аллергия на пищевые продукты, что позволяет 

отличить его от дефицита DOCK8. 

Содержание IgG и IgM в сыворотке, как пра-

вило, нормальное, а IgA – нормальное или низ-

кое. Однако у некоторых пациентов с гипер-

IgE-синдромом наблюдается низкое содержание 

специфических антител. У небольшой части 

больных обнаруживается нейтропения. Содер-

жание лимфоцитов обычно нормальное. При фе-

нотипировании лимфоцитов выявляется умень-

шение содержания субпопуляций Т-клеток 

(CD45RO+) и B-клеток памяти [4, 13]. Причем 

значительно снижается уровень Т-клеток памя-

ти, которые продуцируют ИЛ-17 (Th17-клетки). 

Гипер-IgE-синдром также связан со снижением 

CD27+ B-клеток [20].

Лечение
Методов лечения основного дефекта при 

гипер-IgE-синдроме в настоящее время не суще-

ствует. Терапия гипер-IgE-синдрома заключает-

ся в надлежащем уходе за кожей, профилак-

тике и интенсивном лечении бактериальных и 

грибковых инфекций, дренировании абсцессов. 

Поскольку у пациентов с гипер-IgE-синдромом 

могут отсутствовать классические признаки и 

симптомы инфекции, такие как лихорадка и оз-

ноб, для выявления инфекции важное значение 

имеют тщательный сбор анамнеза и объектив-

ный осмотр, а также рентгенорадиологические 

исследования.

Профилактическое назначение антибиотиков 

против золотистого стафилококка (например, 

триметоприм + сульфаметоксазол) способствует 

значимому снижению частоты пневмоний и ее 

осложнений (сепсис, респираторный дистресс-

синдром, синдром диссеминированного внутри-

сосудистого свертывания). Эмпирическая анти-

бактериальная терапия пневмонии должна охва-

тывать S. aureus, H. influenzae, S. pneumoniae. 

Прекращение антибактериальной терапии часто 

приводит к рецидиву заболевания [7].

Уход за кожей, как правило, включает про-

филактическое назначение антистафилококко-

вых антибиотиков и санацию хлоргексидином, 

которые уменьшают проявления экзематозного 

дерматита и предотвращают развитие холодных 

абсцессов. Применение антисептиков, в том чис-

ле купание в хлорированных бассейнах, эффек-

тивно уменьшает колонизацию золотистого ста-

филококка.

Противогрибковая профилактика обычно не 

показана, но может быть полезной у пациентов 

с рецидивирующими или хроническими канди-

дозными инфекциями (например, онихомико-

зом, вагинальным кандидозом). Наиболее эффек-

тивными являются пероральные триазольные 

противогрибковые препараты. Противоаспер-

гиллезные средства (итраконазол, вориконазол 

и позаконазол) следует применять у больных с 

грибковыми инфекциями легких или колониза-

цией. Профилактика аспергиллеза может быть 

полезной у пациентов с гипер-IgE-синдромом 

и пневматоцеле, так как в таких случаях имеет 
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место более высокий риск развития аспергиллез-

ной инфекции.

Отмечено, что прием циклоспорина А в дозе 

3–5 мг/кг/сут приводит к значительному улуч-

шению клинического состояния больных, сни-

жению уровня IgE сыворотки и улучшению хе-

мотаксической функции нейтрофилов [7]. Од-

нако циклоспорин А не следует использовать в 

качестве препарата терапии первой линии или 

поддерживающего лечения, его назначают лишь 

на короткое время пациентам с рефрактерной 

формой заболевания.

Внутривенный иммуноглобулин в высокой 

дозе обладает иммунорегуляторными и противо-

воспалительными свойствами, снижает повы-

шенный под влиянием ИЛ-4 уровень IgE и уве-

личивает его катаболизм и, следовательно, мо-

жет сокращать частоту инфекций и уменьшать 

проявления дерматита. Ежемесячное введение 

низких доз иммуноглобулина использовалось 

у пациентов, у которых не было ответа на стан-

дартные методы лечения. Отмечено, что дефект 

продукции антител при гипер-IgE-синдроме ва-

рьирует, что мешало назначению иммуноглобу-

линов [42]. Некоторые авторы утверждают, что у 

пациентов, получавших иммуноглобулины, ча-

стота инфекционных осложнений значимо сни-

жалась. Следует отметить, что антистафилокок-

ковая профилактика показана всем пациентам с 

гипер-IgE-синдромом [43].

Ряд авторов сообщали об эффективности 

плазмафереза у больных с дерматитом и инфек-

циями. Также выявлено, что подкожное введе-

ние ИФН-γ в дозе 0,05 мг/м2 3 раза в неделю при-

водило к снижению продукции IgE и улучше-

нию хемотаксиса нейтрофилов. Дефицит ИФН-γ 

считает ся одной из иммунных дисфункций при 

гипер-IgE-синдроме. Лечение с применением 

ИФН-γ следует проводить с особой осторожно-

стью, так как оно может способствовать разви-

тию аутоиммунной тромбоцитопении [7].

Роль трансплантации костного мозга (ТКМ) 

при гипер-IgE-синдроме не ясна. Первая ТКМ 

была выполнена у 7-летней девочки, состояние 

которой после операции значительно улучши-

лось. Однако через несколько лет после ТКМ, 

несмотря на приживление трансплантата, симп-

томы болезни рецидивировали. В других работах 

также отмечалось усугубление восприимчивости 

к инфекциям и повышение уровня IgE после 

ТКМ [20, 44]. Вместе с тем есть предположение, 

что своевременное проведение ТКМ может пред-

отвратить прогрессирование болезней легких и 

других заболеваний.

Причины вариабельности клинического тече-

ния гипер-IgE-синдрома могут быть разнообраз-

ными, поэтому какой-либо один терапевтиче-

ский подход может помочь одному конкретному 

пациенту, но не всем. В последнее время было 

установлено, что моноклональные антитела к 

IgE (омализумаб) приводят к снижению уровня 

IgE сыворотки с уменьшением проявлений ато-

пии. Следует надеяться, что омализумаб окажет-

ся эффективным средством при лечении гипер-

IgE-синдрома.

Заключение
Гипер-IgE-синдром – редкое первичное им-

мунодефицитное заболевание с неизвестной 

этиологией, характеризующееся дефектами им-

мунной системы, соединительной ткани, скеле-

та, головного мозга и сосудистыми нарушения-

ми вследствие генетической мутации в STAT3 

и дисрегуляции цитокинов иммунной системы. 

Изучение патогенеза гипер-IgE-синдрома по-

зволит получить представление о роли Th17 и 

дисрегуляции ИЛ-17, ИЛ-21 при хроническом 

кожно-сли зистом кандидозе, а также поможет в 

выявлении патогенетических механизмов раз-

вития других, более распространенных заболе-

ваний, таких как сколиоз, экзема, стафилокок-

ковые инфекции, атеросклероз и аневризмы со-

судов, остеопороз.
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Hyperimmunoglobulin E Syndrome
E.Kh. Anaev

Hyperimmunoglobulin E syndrome (hyper IgE syndrome, Job syndrome) includes a number of primary immunodefi-
ciency syndromes accompanied by increased levels of serum immunoglobulin E (IgE), typical recurrent staphylococcal 
skin abscesses, eczema and pulmonary infections. Hyper IgE syndrome has autosomal dominant and recessive forms. 
Autosomal dominant form is associated with STAT3 mutation and results in connective tissue, skeletal, vascular and 
dental abnormalities. The article reviews general clinical features, immunological, non-immunological and infectious 
manifestations of the disease, as well as current methods of treatment.

Key words: hyper IgE syndrome, Job syndrome, autosomal dominant form, clinical manifestations, treatment.
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Интенсивная терапия в пульмонологии: Мо ногра фия 
Под ред. С.Н. Авдеева
(Серия Российского респираторного общества; 
гл. ред. серии А.Г. Чучалин)
Двухтомная монография фундаментальной серии Российского респираторного об щест-

ва обобщает накопленный мировой и отечественный опыт по всему кругу проб лем, свя-

занных с интенсивной терапией в пульмонологии. В первом томе представлены разделы, 

рассматривающие дыхательную недостаточность (ДН), ургентную кислородотерапию, 

применение инвазивной и неинвазивной вентиляции легких при ДН, ингаляционную 

терапию, интенсивную терапию при обост рении хронической обструктивной болезни 

легких, астматическом статусе, остром респираторном ди стресс-синдроме, тяжелой вне-

больничной и нозокомиальной пневмонии. Во втором томе рассмотрены проблемы ин-

тенсивной терапии при аспирационной пневмонии и аспирационных синдромах, тяже-

лых формах гриппа, травмах грудной клетки, сепсисе, острой ДН при неинфекционных 

диффузных паренхиматозных заболеваниях легких, особенности интенсивной терапии при тромбоэмболии легочных 

артерий, кровохарканье и легочном кровотечении, плевральных выпотах, пневмотораксе, ДН при нервно-мышечных 

заболеваниях и многое другое. Т. 1, 304 c., ил. Т. 2. 312 с., ил.

Для пульмонологов, терапевтов, хирургов, реаниматологов, клиницистов и врачей общей практики.


