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ефект для І ф-ту (+1,12) та слабкий для ІІ (+0,33) і ІІІ (+0,31), проте різко 

погіршив стан стоматологів (–3,00). Сумні композиції викликали незначний 

спад на І (–0,50) та ІІ (–0,56) факультетах, майже не вплинувши на ІІІ (+0,16), 

але суттєво знизили настрій стоматологів (–2,00). Мотиваційна музика 

виявилася найефективнішою для І (+3,25), ІІ (+2,11) та ІІІ (+1,16) мед. 

факультетів при стабільних показниках стоматологів. Узагальнюючи, студенти 

медичних факультетів виявляють високу сприйнятливість до позитивних 

музичних стимулів, тоді як представники стоматологічного факультету 

демонструють специфічну резистентність до мотивуючих треків та гостру 

чутливість до сумної й релаксаційної музики.

Нефедова Аліна Рагіфівна, Волошко Денис Олександрович

МЕХАНІЗМ РОЗВИТКУ ІМУНОДЕФІЦИТУ ПРИ ВІСКОТТ-ОЛДРІЧ

СИНДРОМІ
Україна, Харків

Харківський національний медичний університет

Кафедра загальної і клінічної патологічної фізіології імені Д.О. Альперна

Науковий керівник: к.мед.н. Ковальцова М.В.

Вступ: Синдром Віскотта-Олдріча (СВО) – це зчеплене з Х-хромосомою тяжке

і рідкісне захворювання первинного комбінованого імунодефіциту. СВО є

актуальною проблемою у педіатрії, який клінічно проявляється екземою,

тромбоцитопенію з геморагічним синдромом, рецидивуючими інфекціями,

аутоімуними захворюваннями, IgA-нефропатією, підвищенною частотою

злоякісних гематологічних пухлин.

Історична довідка. У 1937 році Альфред Віскотт спостерігав трьох братів, які

мали однакову клінічну картину, що включала часті інфекції, екзему та

схильність до кровотеч. У 1954 році Роберт Олдріч проаналізував велику

родину, в якій схожі симптоми передавались від покоління до покоління саме

по чоловічій лінії. У 1994 році визначено, що в основі ВОС лежить мутація

гену WASP. Таким чином, ВОС має рецесивний тип успадкування, зчеплений з

Х-хромосомою і уражає лише чоловіків. Жінки не страждають на
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дану патологію, але передають ген  WASP наступним поколінням.

Мета та методи дослідження: вивчення механізму розвитку імунодефициту при

ВОС за даними наукової літератури.

Результати дослідження: СВО обумовлений мутацією в гені WAS,

розташований у ділянці Xр11.22-p11.23. При ВОС знижується або не

продукується білок WAS (WAS-protein, WASP). Відомо, що WASP відіграє

ключову роль у полімеризації білка актину та формуванні цитоскелету в

імунних клітинах і клітинах кровотворної системи.  Механізм розвитку

імунодефіциту виявляється в трьох патогенетичних ланках.  Нездатності Т-

лімфоцитів формувати стабільний імунний синапс призводить до порушення

активації і проліферації лімфоцитів з наступною втратою здатності до

хемотаксису з одного боку, а з іншого до розвитку аутоімунних захворювань.

Порушення міграція В-лімфоцитів та їх взаємодія з Т-хелперами призводить до

дефіциту продукції антитіл і підвищенню вразливості організму

мікроорганізмами. Зниження здатності дендритних клітин і NK-клітин до

міграції в лімфатичні вузли, порушення механізмів цитотоксичної дії, що

знижує протипухлинний захист. Генетичний дефект актинового цитоскелету,

призводить до того, що мегакаріоцити не повноцінно утворюють тромбоцити і

швидко руйнуються макрофагами в селезінці, що знижує їх кількість у крові.

Висновок: СВО - це Х-зчеплений первинний імунодефіцит з множинними

дефектами гемопоетичних клітин. В основі клінічної маніфестації

комбінованого імунодефіцита є мутація гена з експресією WASР-протеїну в

клітинах крові.
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