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Зимова фахова школа з імунології 
«Вроджені помилки імунітету»

Анастасія Бондаренко1, Валентина Чопяк2, 
Юрій Степановськ ий1, Христина Ліщук-Якимович2, 

Анна Гільфанова1

1Європей ська медична школа 
Міжнародного європей ського університету, Київ, Україна 

2Львівський національний медичний університет 
імені Данила Галицького,  Львів, Ук раїна 

У місті Ужгород на Закарпатті 15-17 грудня 2022 року за під-
тримки Львівського національного медичного університету 
імені Данила Галицького, Міжнародної міждисциплінарної 
асоціації медичних професіоналів, ГО «Всеукраїнська асо-
ціація дитячої імунології» та Міжнародного європейського 
університету відбулася Зимова фахова школа з імунології 
«Вроджені помилки імунітету». Мета цієї школи – проана-
лізувати нові підходи до ранньої діагностики первинних/
вроджених поламок імунної відповіді в контексті мульти-
дисциплінарного підходу, а також обговорити стратегію 
терапевтичної тактики таких пацієнтів. Наукова подія від-
бувалася в форматі кейс-марафону і безпосереднього спіл-
кування. На початку заходу відбувся круглий стіл за учас-
тю обласних експертів з дитячої  та дорослої  імунології з 
різних куточків України. Відзначено активацію співпраці з 
європейськими колегами, створення вітчизняного реєстру 
імунодефіцитних пацієнтів з порушенням синтезу антитіл. 
Понад 20 виступів клінічних імунологів/дитячих імунологів 
були представлені впродовж двох днів інтенсивної роботи. 
На школі були представлені результати діяльності компа-
нії Biopharma-вітчизняного виробника імуноглобулінів в 

розвитку вітчизняної імунології, діагностики пацієнтів із вродженими помилками імунітету і 
плани на майбутнє. Дискусії під час Зимової школи виявили потребу активного захисту від 
інфекцій осіб із вродженими порушеннями імунної системи – своєчасна систематична сезон-
на вакцинація, замісна імуноглобулінотерапія, профілактична антимікробна терапія  та ско-
ординована діяльність фахівців різних областей з надання імунологічної допомоги пацієнтам 
в умовах війни. На завершення Зимової школи «Вроджені помилки імунітету» організатори 
виразили впевненість, що більшість напрацювань і висвітлених протягом фахової зустрічі 
іде й буде успішно втілено у життя.
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Winter Specialized Immunology School, 
“Inborn Errors of Immunity”

Anastasiia Bondarenko1, Valentyna Chopyak2, 
Yuriy Stepanovskyi1, Khrystyna Lishchuk-Yakymovych2, 
Anna Hilfanova1

1European Medical School of the International European Uni-
versity, Kyiv, Ukraine 

2Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Lviv, Ukraine 

On December 15–17, 2022, the Winter Specialized Immunolo-
gy School, “Inborn Errors of Immunity,” was held in Uzhgorod 
of Zakarpattia Region with the support of Danylo Halytsky Lviv 
National Medical University, the International Interdisciplinary 
Association of Medical Professionals, the All-Ukrainian Associ-
ation of Pediatric Immunology NGO, and the International Eu-
ropean University. This school aims to analyze new approaches 
to the early diagnosis of primary/congenital disorders of the 
immune response in the context of the multidisciplinary ap-
proach, as well as to discuss the strategy of therapeutic tac-
tics of such patients. The scientifi c event was held in the case 
marathon and direct communication formats. At the beginning 
of the event, a round table was held with the participation of 
regional experts in pediatric and adult immunology from dif-
ferent parts of Ukraine. More active cooperation with European 
colleagues and the creation of a national registry of immuno-
defi cient patients with impaired antibody synthesis were not-
ed. More than 20 speeches by clinical immunologists/pediatric 
immunologists were presented during two days of intensive 
work. During this school, results of Biopharma activities, a domestic producer of immunoglobu-
lins, and plans for the future were presented in the fi eld of domestic immunology development 
and diagnosis of patients with inborn errors of immunity. Discussions during the Winter School 
revealed the need to actively protect persons with congenital disorders of the immune system 
against infections by means of timely systematic seasonal vaccination, replacement immuno-
globulin therapy, prophylactic antimicrobial therapy, and coordinated activities of specialists from 
various fi elds to provide immunological aid to patients in war conditions. At the end of the “Inborn 
Errors of Immunity” Winter School, organizers expressed confi dence that most eff orts and ideas 
highlighted during the professional meeting will be successfully implemented.

Keywords: Vocational school, primary immunodefi ciency.
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15-17 грудня 2022 року в м. Ужгород на За-
карпатті відбулася Зимова фахова школа з 
імунології «Вроджені помилки імунітету» в 
форматі кейс-марафону і безпосереднього 
спілкування.

Організатори заходу – Міжнародна міждис-
циплінарна асоціація медичних професіо-
налів, ГО «Всеукраїнська асоціація дитячої 
імунології», Львівський національний ме-
дичний університет імені Данила Галицько-
го та Міжнародний європейський універси-
тет в особах опініон-лідерів з діагностики і 
медичного супроводу первинних імунодефі-
цитів (вроджених помилок імунітету) – про-
фесори Анастасія Бондаренко та Валенти-
на Чопяк, доценти Юрій Степановський та 
Христина Ліщук-Якимович.

Вроджені помилки імунітету характеризу-
ються кількісними та/або якісними пору-
шеннями в різних ланках імунної системи 
людини і у підсумку нездатністю організму 
протистояти агресії мікробів та/або розвива-
ти автоімунні, автозапальні, алергічні, лім-
фопроліферативні та інші патологічні про-
цеси. Пацієнти з різними дефектами імунної 
системи потребують високоспеціалізованної 
допомоги. Перебіг цих захворювань у паці-
єнтів з первинними імунодефіцитами (ПІД) 
може бути тяжким і супроводжуватися висо-
кою летальністю. Такі пацієнти потребують 
стаціонарного лікування з застосуванням 
різних видів протимікробної, імунозамісної, 
імуномодулюючої, імуносупресивної терапії 
та імунопрофілактики для регулювання по-
рушених функцій імунної системи. Частою є 
необхідність в тривалих, інтенсивних і сис-
тематичних курсах лікування у стаціонарах. 
Пацієнтам з певними ПІД призначають  за-
соби протимікробної профілактики, вакци-
націю як один із важливих засобів захисту 
від інфекційних хвороб. З огляду на стрім-
кий розвиток імунології та молекулярно-ге-
нетичних методів дослідження кількість 
спектр нозологічних форм ПІД у світі постій-
но збільшується, і ми маємо бути готові до 
цих викликів.

На початку заходу відбувся круглий стіл 
за участю обласних експертів з дитячоі ̈ та 
дорослої імунології з різних куточків Укра-
їни під головуванням експерта МОЗ Украї-
ни з імунології професора Валентини Чопяк 

щодо поточних проблем, з якими стикається 
галузь клінічної імунології в умовах віи ̆ни в 
Україні. Було обговорено основні перспек-
тиви використання директивних документів 
імунологічної служби в умовах війни, забез-
печення замісною імунотерапією, саме іму-
ноглобулінами, пацієнтів з ПІД. Відзначено 
активацію співпраці з європейськими коле-
гами, створення вітчизняного реєстру імуно-
дефіцитних пацієнтів з порушенням синтезу 
антитіл. Накреслено напрями подальшої ді-
яльності імунологічної служби в період вій-
ськового стану. Зроблено акцент на питан-
ня захисту від інфекцій осіб із вродженими 
порушеннями імунної системи – своєчасна 
систематична сезонна вакцинація, заміс-
на імуноглобулінотерапія, профілактична 
антимікробна терапія та скоординована ді-
яльність фахівців різних областей з надання 
імунологічної допомоги пацієнтам в умовах 
війни.

Професор Анастасія Бондаренко та доцент 
Христина Ліщук-Якимович презентували 
світові «новинки» діагностики, лікуван-
ня та особливостей імунопрофілактики у 
пацієнтів з первинними імунодефіцитами: 
нова класифікація IUIS (International Union 
of Immunologic Sociaties) 2022 року, місце 
вроджених помилок імунітету в Міжнарод-
ній класифікації хвороб 11 перегляду, ма-
теріали імунологічних конгресів IPIC, ESID, 
що відбулися протягом 2022 року. Описано 
понад 450 нозологічних форм ПІД, які різ-
няться за характером порушення функцій 
імунної системи та ступенем імуносупресії, 
від яких залежить схильність до інфекцій, 
відповідь на імунізацію та ризики можливо-
го розвитку ускладнень.

У школі були представлені результати ді-
яльності компанії Biopharma-вітчизняного 
виробника імуноглобулінів в розвитку ві-
тчизняної імунології, діагностики пацієн-
тів із вродженими помилками імунітету та 
плани на майбутнє. Ініційовані діагностич-
ні проєкти з ПІД, враховуючи підтримку 
молекулярно-генетичних обстежень, ма-
ють важливе значення в ранній діагнос-
тиці та забезпеченні високої якості життя 
пацієнтів, скринінгові  програми тощо. За-
вод Biopharma – єдиний у Східній Європі 
фракціонатор плазми, і він розташований в 
Україні. Замісна терапія імуноглобулінами 
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On December 15–17, 2022, the Winter Spe-
cialized Immunology School, “Inborn Immuni-
ty Faults,” was held in Uzhgorod in Zakarpattia 
Region, in the format of the case marathon 
and face-to-face communication.

Event organizers were the International Inter-
disciplinary Association of Medical Profession-
als, the All-Ukrainian Association of Pediatric 
Immunology NGO, Danylo Halytsky Lviv Na-
tional Medical University, and the Internation-
al European University represented by opinion 
leaders in the diagnosis and medical support 
of primary immunodefi ciencies (inborn errors 
of immunity) – Professors Anastasiia Bond-
arenko and Valentyna Chopyak, Associate 
Professors Yuriy Stepanovskyi and Khrystyna 
Lishchuk-Yakymovych.

Inborn errors of immunity are characterized 
by quantitative and/or qualitative disorders 
in various parts of the human immune sys-
tem resulting in the body’s inability to resist 
microbial aggression and/or the development 
of autoimmune, autoinfl ammatory, allergic, 
lymphoproliferative, and other pathological 
processes. Patients with various immune sys-
tem defects require highly specialized care. 
The course of these diseases in patients with 
primary immunodefi ciency (PID) can be se-
vere and accompanied by high mortality. Such 
patients require inpatient treatment using var-
ious types of antimicrobial, immunosupport-
ive, immunomodulatory, immunosuppressive 
therapy, and immunoprophylaxis to regulate 
the impaired functions of the immune system. 
The need for long, intensive, and systemat-
ic hospital treatment is frequent. Patients 
with certain PIDs are prescribed antimicrobi-
al prophylaxis and vaccination as one of the 
important means of protection against infec-
tious diseases. With the rapid development of 
immunology and molecular genetic research 
methods, the spectrum of nosological PID 
forms in the world is growing continuously, 
and we must be ready for these challenges.

At the beginning of the event, a round table 
was held with the participation of regional ex-
perts in pediatric and adult immunology from 
various parts of Ukraine, chaired by Professor 
Valentyna Chopyak, an immunology expert 
of the Ministry of Health of Ukraine, regard-
ing the current problems faced in the fi eld of 

clinical immunology in the conditions of war 
in Ukraine. The main prospects for using di-
rective documents of the immunological ser-
vice in the conditions of war and the provi-
sion of replacement immunotherapy, namely 
immunoglobulins, for patients with PID were 
discussed. More active cooperation with Euro-
pean colleagues and the creation of a national 
registry of immunodefi cient patients with im-
paired antibody synthesis were noted. The ar-
eas of further activities of the immunological 
service during martial law were outlined. The 
focus was placed on protecting persons with 
congenital immune system disorders against 
infections by means of timely systematic sea-
sonal vaccination, replacement immunoglobu-
lin therapy, prophylactic antimicrobial therapy, 
and coordinated activities of specialists from 
various fi elds to provide immunological aid to 
patients in war conditions.

Professor Anastasiia Bondarenko and As-
sociate Professor Khrystyna Lishchuk-Yaky-
movych presented to the world “novelties” 
of diagnosis, treatment, and peculiarities of 
immunoprophylaxis in patients with primary 
immunodefi ciencies: the new 2022 IUIS (In-
ternational Union of Immunologic Societies) 
classifi cation, the place of inborn errors of 
immunity in the International Classifi cation of 
Diseases, 11th Revision (ICD-11), materials 
of IPIC and ESID immunological congresses 
held in 2022. To date, more than 450 nosolog-
ical forms of PID have been described diff ering 
by the nature of immune system dysfunction 
and the degree of immunosuppression, which 
predetermines the susceptibility to infections, 
response to immunization, and risks of possi-
ble complications.

During the school, results of Biopharma activi-
ties, a domestic producer of immunoglobulins, 
and plans for the future were presented in the 
fi eld of domestic immunology development 
and diagnosis of patients with inborn errors 
of immunity. Initiated diagnostic projects with 
PID, including support for molecular genetic 
examinations, bear great signifi cance in early 
diagnosis and ensuring high quality of life for 
patients, screening programs, etc. The Bio-
pharma plant is the only plasma fractionator 
in Eastern Europe. What is more, it is located 
in Ukraine. Immunoglobulin replacement ther-
apy is one of the leading therapeutic agents 
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– один із провідних терапевтичних засобів 
при вроджених помилках імунітету, тому на-
явність і підтримка вітчизняного виробника 
є важливою в безперервному забезпеченні 
терапії.

Ключову роль у постановці точного діагно-
зу і подальшій долі пацієнтів із вродженими 
помилками імунітету відіграє лабораторна 
діагностика і правильна інтерпретація ре-
зультатів імунологічного дослідження. На 
майстер-класі «Інтерпретація імунологіч-
них досліджень» обговорили складні пи-
тання диференційної діагностики між пер-
винними і вторинними імунодефіцитами на 
тлі перебігу тяжких захворювань нирок, 
кишківника та онкологічних захворювань і/
або імуносупресивної терапії. Аналіз показ-
ників імунологічного обстеження в зістав-
ленні з клінічною картиною, даними анам-
незу та отримуваного лікування, допоможе 
уникнути помилкового трактування. Під 
час майстер-класу лікарі-імунологи мали 
змогу поспілкуватись із спеціалісткою, яка 
безпосередньо задіяна у процес здійснен-
ня імунологічних досліджень, і зрозуміти 
тонкощі оцінки показників імунограми на 
проточному цитофлюориметрі. Саме тандем 
клініциста і кваліфікованого фахівця лабо-

раторної діагностики є успішним шляхом 
до складного діагнозу первинного імуноде-
фіциту, що допоможе визначити правиль-
не лікування і забезпечити достойну якість 
життя пацієнтів. 

Відбір учасників відбувався на конкурсній 
основі щодо найцікавіших клінічних випад-
ків ПІД. Найбільш цікаві і проблемні випад-
ки були включені в програму заходу. Ви-
браний формат кейс-марафону передбачав 
доповіді учасників й активне обговорення 
їх з аудиторією, формулювання висновків, 
алгоритмів обстеження і лікування у гру-
пах, що дало змогу всім учасникам бути 
активно залученими у процес. За участю 
модераторів (професор Валентина Чопяк, 
професор Анастасія Бондаренко, доцент 
Христина Ліщук-Якимович та доцент Юрій 
Степановський) в процесі обговорення клі-
нічних випадків з одночасним навчанням і 
відпрацюванням лікарями-імунологами су-
часних алгоритмів діагностики та лікування 
первинних імунодефіцитів – вроджених по-
милок імунітету з використанням Стандартів 
діагностики і лікування первинних імуноде-
фіцитів, що були попередньо затверджені 
МОЗ України (Наказ  № 2952 від 31.12.2021 
року). 

Рисунок 1. Учасники зимової фахової школи з імунології «Вроджені помилки імунітету»
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for inborn errors of immunity. Therefore, the 
presence and support of a domestic manufac-
turer are signifi cant in continuous therapy.

Laboratory diagnostics and the correct 
interpretation of immunological research 
results play a crucial role in making an accurate 
diagnosis and the future fate of patients 
with inborn errors of immunity. During the 
master class “Interpretation of Immunological 
Studies,” complex issues of diff erential 
diagnosis between primary and secondary 
immunodefi ciencies against the background 
of severe kidney, intestinal and oncological 
diseases and/or immunosuppressive 
therapy were discussed. Analysis of the 
indicators of the immunological examination 
compared to the clinical picture, data from 
the anamnesis, and treatment received will 
help avoid erroneous interpretations. During 
the master class, immunologists had the 
opportunity to talk with a specialist who is 
directly involved in conducting immunological 
research and understands the intricacies of 
evaluating immunogram indicators on a fl ow 
cytofl uorometer. The tandem of a clinician and 
a qualifi ed laboratory diagnostics specialist 
creates a successful path to a complex 
diagnosis of primary immunodefi ciency, 

allowing for determining the correct treatment 
and ensuring a decent quality of life for 
patients. 

Participants were selected competitively 
based on the most interesting clinical cases 
of PID. The most interesting and problematic 
cases were included in the event program. 
The chosen format of the case marathon 
involved presentations by participants and 
their active discussion with the audience, 
shaping conclusions, examination, and 
treatment algorithms in groups, which allowed 
all participants to be actively engaged in the 
process. Moderators (Professor Valentyna 
Chopyak, Professor Anastasiia Bondarenko, 
Associate Professor Khrystyna Lishchuk-
Yakymovych, and Associate Professor Yuriy 
Stepanovskyi) participated in discussing 
clinical cases with simultaneous training 
and practice for immunologists in the fi eld 
of modern algorithms for the diagnosis and 
treatment of primary immunodefi ciencies – 
inborn errors of immunity using Standards 
for the Diagnosis and Treatment of Primary 
Immunodefi ciencies, which were previously 
approved by the Ministry of Health of Ukraine 
(Order No. 2952 dated December 31, 2021). 

Figure 1. Participants of the Winter Specialized Immunology School, “Inborn Errors of Immunity”
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У процесі представлення клінічних випад-
ків були обговорені проблемні питання. 
Особливо цікавими були: різноманітні клі-
нічні маніфестації загального варіабельно-
го імунодефіциту (інфекційні, аутоімунні, 
онкологічні, гематологічні), диференційна 
діагностика між первинним і вторинним 
імунодефіцитом антитілоутворення, довгий 
шлях до діагнозу при синдромі гіпергам-
маглобулінемії Е. Важливою для практи-
ки є співпраця з суміжними спеціалістами, 
зокрема, з гематологами, ревматологами 
та пульмонологами через різноманітні ма-
ніфестації первинних імунодефіцитів, зо-
крема, лімфоми, ювенільні ідіопатичні ар-
трити, фіброз легень тощо. Достатньо нова 
група вроджених помилок імунітету – ав-
тозапальні синдроми – нерідко представля-
ють значні діагностичні виклики (синдром 
гіпергаммаглобулінемії D, синдром Шніцле-
ра, сімейна середземноморська лихоманка, 
синдром активації макрофагів). Проблем-
ними є інтерпретації результатів молеку-
лярно-генетичного обстеження при варіан-
тах невизначеної значущості і/або неповної 
пенетрантності, менеджмент інфекційного 
синдрому при хронічній гранульоматоз-

ній хворобі, перебіг і наслідки COVID-19 у 
пацієнтів із вродженими помилками імуні-
тету, своєчасна пренатальна діагностика 
і менеджмент тяжкого комбінованованого 
імунодефіциту, вибір тактики ведення па-
цієнтів із діагнозами, що потенційно потре-
бують трансплантації кісткового мозку.

Протягом діяльності школи лікарі-імунологи 
детально відпрацьовували:
• формулювання діагнозу первинного іму-
нодефіциту згідно з сучасними класифіка-
ціями (МКХ-10, IUIS 2022, МКХ-11);

• попереджувальні ознаки – критерії пер-
винного імунодефіциту для лікарів різних 
спеціальностей, адже клінічна картина 
ПІД може бути різною;

• інтерпретацію результатів генетичного 
обстеження;

• принципи призначення замісної терапії 
імуноглобулінами (режим, тривалість, мо-
ніторинг ефективності);

• підбір таргетної терапії;
• рекомендації до трансплантації кісткового 
мозку при первинних імунодефіцитах;

• маршрут пацієнта до трансплантації кіст-
кового мозку.

Рисунок 2. Перший день роботи фахової школи
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During the presentation of clinical cases, 
problems were discussed. The following were 
particularly interesting: various clinical man-
ifestations of general variable immunodefi -
ciency (infectious, autoimmune, oncological, 
hematological), the diff erential diagnosis 
between primary and secondary immunode-
fi ciency of antibody formation, a long path 
to the diagnosis in hypergammaglobulin-
emia syndrome E. Collaboration with relat-
ed specialists, particularly hematologists, 
rheumatologists, and pulmonologists, is es-
sential for practice due to various manifesta-
tions of primary immunodefi ciencies, includ-
ing lymphomas, juvenile idiopathic arthritis, 
pulmonary fi brosis, etc. Autoinfl ammatory 
syndromes constitute a relatively new group 
of inborn errors of immunity, often present-
ing signifi cant diagnostic challenges (hyper-
gammaglobulinemia D syndrome, Schnit-
zler syndrome, familial Mediterranean fever, 
macrophage activation syndrome). Current 
problems include interpretations of molecu-
lar genetic examination results for variants 
of uncertain signifi cance and/or incomplete 
penetrance, management of the infectious 
syndrome in chronic granulomatous disease, 

the course and consequences of COVID-19 
in patients with inborn errors of immunity, 
timely prenatal diagnosis and management 
of severe combined immunodefi ciency, and 
the selection of the tactics for managing pa-
tients with diagnoses potentially requiring 
bone marrow transplantation.

During school, immunologists practiced the 
following in detail:
• the wording of the diagnosis of primary im-

munodefi ciency according to modern classi-
fi cations (ICD-10, IUIS 2022, ICD-11);

• warning signs – criteria of a primary immu-
nodefi ciency for doctors of various special-
ties because the clinical picture of PID can 
be diverse;

• interpretation of genetic examination re-
sults;

• principles for prescribing replacement ther-
apy with immunoglobulins (regime, dura-
tion, monitoring of effi  ciency);

• selecting target therapy;
• recommendations for bone marrow trans-

plantation in primary immunodefi ciencies;
• the patient’s route to bone marrow trans-

plantation.

Figure 2. The fi rst day of the Specialized School
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Зимова фахова школа з імунології «Вродже-
ні помилки імунітету» стала ковтком живого 
спілкування у порівняно безпечному куточ-
ку України – Закарпатті. Блискучі клінічні 
випадки, що зробили цей захід, невимуше-
не спілкування і перебування на одній хви-
лі у форматі великого спільного консиліуму 

Рисунок 3. Другий день роботи фахової школи з імунології

дало змогу повністю зануритися в профе-
сійну атмосферу. Мали змогу згуртуватись 
дорослі та дитячі фахівці з імунології, обмі-
нятись досвідом, розширити науково-прак-
тичні знання, удосконалити практичну ро-
боту в забезпеченні імунологічної допомоги 
пацієнтам з ПІД особливо в час війни.
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The Winter Specialized Immunology School, 
“Inborn Errors of Immunity,” has become a 
sip of live communication in a relatively safe 
part of Ukraine – Zakarpattia Region. Brilliant 
clinical cases that this event composed of, re-
laxed communication, and being on the same 
wavelength as part of a large joint conference 

enabled full immersion in the professional at-
mosphere. It brought together adult and pedi-
atric immunology specialists in their exchange 
of experience, expansion of scientifi c and prac-
tical knowledge, and improvement of practical 
work in providing immunological assistance to 
patients with PID, especially in times of war.

Figure 3. The second day of the Specialized Immunology School


