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Резюме 

Контекст и актуальность. В статье освещена проблема диагностики качества 

жизни у пациентов с первичными иммунодефицитами (ПИД) — генетическими 

нарушениями иммунитета, характеризующимися дефектами механизмов им-

мунной защиты. Исследования качества жизни у пациентов с ПИД необходимы 

для ухода за пациентами, понимания психосоматических аспектов течения этих 

заболеваний и выявления основных проблем со здоровьем пациентов. Цель. Це-

лью исследования являлась разработка русскоязычного ПИД-специфичного 

опросника качества жизни. Методы и материалы. Представлены материалы ис-

следования, состоявшего из 2 этапов, полученных на выборке больных ПИД. На 

первом этапе (n = 39) приняли участие респонденты в возрасте от 12 до 60 лет 

(M = 34,8), из которых 22 были женского пола; на втором этапе (n = 56) — в 

возрасте от 16 до 60 лет (M = 34,4), из которых 16 — женского пола. Использо-

вались авторская методика «Качество жизни пациентов с первичным иммуноде-

фицитом» (КЖ ПИД), шкала тревоги А. Бека (BAI), опросник качества жизни 

SF-36 (Short Form Medical Outcomes Study). Результаты. Полученные резуль-

таты дают возможность говорить о том, что могут быть использованы 5 из 8 

шкал опросника, 3 шкалы требуют дополнительной проверки. Приводятся сви-

детельства надежности, конструктной и критериальной валидности методики 

КЖ ПИД.  

Ключевые слова: качество жизни, первичный иммунодефицит, разработка 

опросника, психология здоровья 
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Abstract 

Context and relevance. The article highlights the problem of diagnosing the quality 

of life in patients with primary immunodeficiency (PID), genetic disorders of immun-

ity characterized by defects in immune defense mechanisms. Quality-of-Life studies 

in patients with PID are necessary for patient care, understanding the psychosomatic 

aspects of the course of these diseases and identifying the main health problems of 

patients. Objective. The aim of the study was to develop a Russian-language PID-

specific Quality-of-Life questionnaire. Methods and materials. The materials of a 

study consisting of 2 stages obtained from a sample of patients with PID are presented. 

In the first stage (n = 39), respondents aged 12 to 60 years (M = 34.8) participated, of 

which 22 were female; in the second stage (n = 56) — aged 16 to 60 years (M = 34.4), 

of which 16 were female. The author's methodology “Quality of Life of patients with 

primary immunodeficiency” (QL PID), the A. Beck anxiety scale (BAI), the SF-36 qual-

ity of life questionnaire (Short Form Medical Outcomes Study) were used. Results. The 

results obtained make it possible to say that 5 of the 8 scales of the questionnaire can 

be used, 3 scales require additional verification. The evidence of reliability, design and 

criteria validity of the QL PID technique is presented.  

Keywords: quality of life, primary immunodeficiency, questionnaire development, 

health psychology 
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Введение 

Первичный иммунодефицит (ПИД) — это редкая и малоизученная даже специалистами 

в области иммунологии группа заболеваний. Вследствие этого пациенты с ПИД сталкиваются 

со множественными сложностями, начиная от постановки диагноза и заканчивая получением 

адекватного лечения. Зарубежные исследования показывают, что улучшение осведомленно-

сти о заболевании, своевременная диагностика и введение заместительной иммуноглобулино-

вой терапии привели на данный момент к существенному увеличению продолжительности 
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жизни пациентов с ПИД. Важным аспектом исследований течения заболевания, помимо ста-

тистики заболеваемости, смертности и рецидивируемости инфекций, стало качество жизни 

(КЖ). Сведения о качестве жизни являются показателем эффективности лечения, могут пред-

сказывать дальнейшее течение болезни, состояние пациента, а также позволяют выявить 

сферы жизни пациента, требующие внимания и помощи (Мгдсян и др., 2023). 

Цель настоящего исследования заключается в создании диагностического инструмента для 

оценки качества жизни у пациентов с первичными иммунодефицитами. 

Первичные иммунодефициты (ПИД) — группа из более чем 450 нозологий, врожденные, 

обычно наследуемые нарушения иммунитета, обусловленные генетической недостаточностью 

того или иного звена иммунной системы, характеризующиеся ранним началом, прогрессиру-

ющим течением и воспроизводимыми лабораторными данными. Наиболее распространен-

ными проявлениями ПИД являются рецидивирующие и протекающие в тяжелой форме 

инфекции бактериальной, вирусной или грибковой этиологии; аутоиммунные заболевания, а 

также повышенные риски развития злокачественных онкологических процессов (Латышева, 

2019). 

Самую многочисленную группу среди пациентов с ПИД составляют пациенты с ПИД с пре-

имущественным нарушением синтеза антител (более 50% от всех пациентов с ПИД). Внутри 

этой группы наиболее распространенными являются следующие формы ПИД: ОВИН (Общая 

вариабельная иммунная недостаточность), Х-сцепленная агаммаглобулинемия, аутосомно-ре-

цессивная агаммаглобулинемия, селективный IgA дефицит, нарушение синтеза специфиче-

ских антител, дефицит подклассов IgG (Первичные иммунодефициты…, 2022). 

При достаточно большой вариативности проявлений ПИД (аллергические, аутоиммунные, 

бронхиальные и ЛОР инфекции, пневмонии, отиты, синуситы, инфекции ЖКТ (энтероколит), 

кожные инфекции, тромбоцитопения, экзема, чувствительность к энтеровирусам, и их ослож-

нения в виде менингоэнцефалита, склеродермии и дерматомиозита, прогрессирующей моз-

жечковой атаксии, а также высоких рисков онкологических процессов) (Кондратенко, 2005), 

для большей части пациентов одним из основных видов терапии является заместительная те-

рапия иммуноглобулином человека (Первичные иммунодефициты…, 2022), с чем во многом 

связан образ жизни пациентов и их близких. В силу специфичности течения заболевания и его 

терапии за рамками данного исследования оказываются пациенты с вариантом ПИД — 

наследственный ангионевротический отек, дефект в системе комплемента. 

Своевременная диагностика и подходящая терапия с каждым годом все больше прибли-

жают продолжительность жизни пациентов с ПИД к средней по популяции, а также положи-

тельно влияют на КЖ пациентов, сокращая частоту рецидивов сопутствующих заболеваний, 

количество симптомов и позволяя обеспечить нормальное функционирование в обществе (Ла-

тышева, 2019). 

Исследования качества жизни у пациентов с первичными иммунодефицитами 

Российские исследования КЖ у пациентов с ПИД на данный момент крайне редки, однако 

в мировой практике ведутся такие научные работы (Peshko et al., 2019). 

По сравнению со здоровыми детьми и взрослыми, а также по сравнению с пациентами с 

другими хроническими заболеваниями (такими, как сахарный диабет, сердечная недостаточ-

ность, ревматоидный артрит, и др.), пациенты с ПИД сообщают о значительно более низком 

общем состоянии своего здоровья при более высоких показателях частоты госпитализаций и 
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повышенном ограничении физической, школьной и социальной активности, а также оцени-

вают свое общее КЖ ниже (Gardulf et al., 2004; Jiang, Torgerson, Ayars, 2015; Kuburovic et al., 

2014; Mozaffari et al., 2006; Peshko et al., 2019; Soresina, 2009; Tabolli et al., 2014). 

Шестилетнее лонгитюдное исследование С. Таболли, проведенное на пациентах с общим 

вариабельным иммунодефицитом показало, что КЖ этих пациентов менялось с течением вре-

мени; в течение 6 лет между первой и окончательной оценками было отмечено значительное 

снижение баллов, связанных с телесной болью, общим состоянием здоровья, ограничениями 

из-за эмоциональных проблем и ограничениями в физическом и социальном функционирова-

нии (Jiang, Torgerson, Ayars, 2015; Tabolli et al., 2014). Особенно подчеркивает важность 

оценки КЖ тот факт, что это исследование показало, что на относительный риск смерти паци-

ентов с ПИД независимо от возраста влияло их восприятие своих физического и социального 

функционирования: каждое увеличение баллов по шкале физического и социального функци-

онирования снижало риск смерти на 2% и 3% соответственно (Jiang, Torgerson, Ayars, 2015; 

Tabolli et al., 2014). 

Другое исследование, сравнивающее детей с ПИД с детьми с другими хроническими забо-

леваниями, показало, что они в целом схоже оценивают свое КЖ с пациентами с ювенильным 

ревматоидным артритом (Jiang, Torgerson, Ayars, 2015; Zebracki et al., 2004). Также было от-

мечено влияние переживания ПИД у детей на их психическое состояние: у детей с ПИД зна-

чительно ниже баллы по эмоциональному и социальному функционированию по сравнению с 

детьми с ювенильным ревматоидным артритом, а также значительно более высокие показа-

тели депрессивных и тревожных симптомов, оцениваемых родителями (Jiang, Torgerson, 

Ayars, 2015; Zebracki et al., 2004). Кроме того, были выявлены расхождения между оценкой 

собственного КЖ детьми с ПИД и оценкой их КЖ родителями. Дети сообщали о более худшем 

состоянии их эмоциональной и физической сфер в сравнении со здоровой выборкой, о чем не 

сообщали их родители. Наиболее пострадавшей сферой жизни у детей с ПИД является функ-

ционирование в школе в связи с часто возникающей необходимостью пропускать уроки 

(Peshko et al., 2019). 

Длительная задержка в постановке диагноза и большое количество инфекционных эпизо-

дов могут увеличить негативное влияние переживания болезни на КЖ (Aghamohammadi et al., 

2011; Jiang, Torgerson, Ayars, 2015). 

Было отмечено влияние других факторов на КЖ у пациентов с ПИД: показатели КЖ были 

самыми низкими у пациентов, которые были безработными, имели инфекции в более чем че-

тырех органах, имели более чем два сопутствующих заболевания и испытали более двух слу-

чаев сильного стресса за последние 2–3 месяца. Также КЖ в целом связано со стрессом (Sigstad 

H.M., et al., 2005), в частности физиология реакции нервной системы на стресс напрямую вли-

яет на работу иммунной системы (Исаев, 2005). Кроме того, значительный вклад в оценку КЖ 

как низкого вносят такие факторы, как хроническая диарея, хронические заболевания легких 

и пожилой возраст (Jiang, Torgerson, Ayars, 2015; Tabolli et al., 2014). 

И. Куинти и соавт. было проведено исследование с помощью первого ПИД-специфичного 

опросника КЖ, результаты которого показали, что наибольшее негативное влияние на КЖ па-

циентов с ПИД оказывают такие симптомы, как кашель, астения, боли в суставах и мышцах, 

диарея и связанные с ними проблемы с краткосрочным и долгосрочным планированием своей 
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деятельности. Наименьшее влияние на оценку своего КЖ оказывали такие факторы, как лече-

ние иммуноглобулинами, а также трудности родственников и других близких, вызванные за-

болеванием данного респондента (Quinti et al., 2016). 

Таким образом, на качество жизни пациентов с ПИД влияет множество факторов, основ-

ными из которых по данным исследований являются частая госпитализация, снижение физи-

ческого, эмоционального и социального функционирования по причине болезни, наличие 

большого количества инфекций, а также сложности с долгосрочным планированием своей де-

ятельности. 

Методики измерения качества жизни 

Оценка эффективности лечения ранее производилась через статистические показатели за-

болеваемости и смертности. В то же время актуальные отечественные и зарубежные исследо-

вания показывают, что именно субъективные факторы играют ключевую роль во влиянии на 

показатели и КЖ, и здоровья (Павлова, Сергиенко, 2020). Таким образом, удовлетворенность 

физическим и психическим здоровьем также содержит оценку влияния болезни на КЖ (За-

ришняк, Кулбаисов, Гаврилова, 2020; Лазук и др., 2006; Певнева, 2019). Показатели субъек-

тивного КЖ не дают информацию о тяжести течения болезни, а также реалистичной оценки о 

степени благополучия пациента: пациент может в результате длительного течения болезни 

привыкнуть к своему состоянию и воспринимать его как свою личную норму, или же, напро-

тив, в результате длительного течения болезни, человек может ощущать ограниченность своих 

возможностей и отсутствие положительной перспективы. Снять это искажение позволяет из-

мерение социального функционирования (Горьковая, Микляева, 2017; Орлова, 2014). 

Разработаны, адаптированы и переведены на русский язык несколько опросников КЖ. Об-

щие опросники состояния здоровья применимы ко всем группам населения, например краткая 

форма SF-36 (Brazier et al., 1992; Ware, Sherbourne, 1992). Они требуются для исследований 

КЖ здоровой популяции, или для сравнения влияния различных заболеваний на КЖ пациента 

с КЖ популяции. Опросник SF-36является неспецифическим опросником КЖ, подходящим 

для общей популяции и для людей с хроническими заболеваниями. 

Другим широко используемым опросником КЖ является EQ–5D. Он также применяется в 

основном для получения статистики о КЖ у широких групп населения, а также для сравнения 

КЖ разных групп. Еще один опросник КЖ — это ВОЗКЖ-100. ВОЗКЖ-100 оценивает КЖ 

респондентов, связанное с их восприятием собственного здоровья, физического, психического 

и социального благополучия, а также восприятием их жизни в контексте системы ценностей 

культуры, в которой они живут, и в контексте их личных ценностей, стандартов, целей и ожи-

даний (Козловский, Масловский, 2011). 

Среди опросников КЖ для детей наиболее распространенным является PedsQL Generic Core 

Scale. Данная методика также является общим опросником КЖ, оценивает физическое, эмо-

циональное, социальное, и образовательное функционирование (Валиуллина и др., 2005; Де-

нисова и др., 2009; Мгдсян и др., 2023). В исследовании, проведенном группой авторов во 

главе с Э.К. Мгдсян на детях, болеющих ПИД, показано, что возможно оценивать эффектив-

ность медицинских процедур используя представления о КЖ пациентов, используя опросник 

общего представления о КЖ (Мгдсян и др., 2023). 
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Подводя итог, существует несколько опросников общего типа, и на данный момент наибо-

лее часто используемым опросником КЖ у пациентов с ПИД является SF-36. Однако его пси-

хометрические шкалы не полностью подходят для особенностей КЖ пациентов с ПИД. Так 

как эти шкалы являются общими, как и в других опросниках, это не позволяет отразить КЖ 

пациентов, связанное со специфическими реалиями именно их повседневной жизни (как, 

например, регулярное посещение медицинских учреждений, регулярные инъекции, регуляр-

ные рецидивирующие инфекции, ношение медицинской маски и т.д.). Также SF-36, как и дру-

гие общие опросники КЖ, нечувствителен к небольшим, но важным колебаниям КЖ у 

пациентов в зависимости от изменения формы лечения, от течения болезни, от частоты реци-

дивов и т.д. (Козловский, Масловский, 2011). В этой связи возникла необходимость разра-

ботки специфичного опросника ПИД, оценивающего конкретные аспекты заболевания и 

методы лечения. 

Материалы и методы 

Процедура исследования 

Первоначально совместно с экспертом в области КЖ при ПИД и представителями сообще-

ства пациентов на основе проанализированных источников и аналогичных методик был со-

ставлен список конструктов, которые необходимо исследовать с помощью авторского 

опросника, после чего был сформирован список утверждений, относящихся к данным кон-

структам. 

На основе составленного опросника проводился первый этап исследования, сбор данных 

осуществлялся через онлайн-формы. Испытуемые получали следующую инструкцию: «Здрав-

ствуйте! Просим Вас пройти анкетирование, посвященное исследованию качества жизни. Вам 

предстоит заполнить опросник, это займет примерно 15 минут. Оцените, насколько часто за 

последний месяц Вас беспокоили следующие проблемы по шкале “никогда, редко, иногда, ча-

сто, постоянно”». 

После получения данных первого этапа исследования был проведен анализ согласованно-

сти Альфа-Кронбаха, а также анализ согласованности в случае исключения пунктов. На основе 

полученных результатов шкалы опросника были отредактированы для проведения второго 

этапа исследования: часть вопросов были переформулированы или исключены, также были 

добавлены новые вопросы и шкалы. 

Второй этап проводился также через онлайн-формы. Дополнительно были включены для 

оценки внешней валидности опросник SF-36 (Никитина и др., 2005) и шкала тревоги А. Бека 

(Тарабрина, 2001). На основе полученных данных были проведены процедуры по стандарти-

зации опросника: проверка внешней валидности, согласованности методики. 

Выборка исследования 

На первом этапе исследования приняли участие 39 испытуемых с ПИД, среди них 22 жен-

щины и 17 мужчин от 12 до 60 лет (M = 34,8). Во втором срезе приняли участие 56 испытуемых 

(31 женщина и 25 мужчин) в возрасте от 16 до 60 лет (M = 34,4). Математико-статистическая 

обработка данных была реализована в программах SPSS 23.0 и Excel. 
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Результаты 

Результаты первого этапа исследования. Разработка опросника 

Результаты проверки согласованности пунктов опросника представлены в табл. 1. 

Таблица 1 / Table 1 

Шкалы опросника на момент проведения первого среза исследования (n = 39) 

The scales of the questionnaire at the time of the first section of the study (n = 39) 

Шкалы / Scales Пункты / Items 
Альфа 

/ Alpha 

Альфа Кронбаха на 

основе 

стандартизованных 

пунктов / 

Cronbach’s Alpha 

based on 

standardized items 

Альфа 

Кронбаха при 

исключении 

пунктов / 

Cronbach’s 

Alpha when 

excluding items 

Тревога за своё 

здоровье, жизнь, 

лечение: 

7. Я переживал, что мое здоровье может 

ухудшиться 

0,836 0,841 

7. 0,795 

9. Я боялся, что у меня закончатся необ-

ходимые мне лекарства/препараты заме-

стительной терапии 

9. 0,808 

10. Я опасался побочных реакций от вве-

дения иммуноглобулина 
10. 0,841 

11. Я был озабочен своим будущим 11. 0,799 

12. Я старался не выходить из дома из-за 

опасности заболеть 
12. 0,851 

15. Я испытывал страх смерти 15. 0,803 

21. Я беспокоился, что другие люди мо-

гут меня заразить 
21. 0,795 

Физические 

симптомы: 

3. У меня была диарея 

0,518 0,532 

3. 0,111 

5. У меня был кашель 5. 0,483 

17. Меня беспокоили проблемы с кожей 

(пятна, прыщи, покраснения, высыпа-

ния, воспаления) 

17. 0,613 

Ограничения в 

отношениях: 

6. Мне было сложно заботиться о своих 

близких так, как я делал(а) это обычно 

0,782 0,787 

6. 0,767 

18. Мне было сложно общаться с 

людьми, с которыми я обычно провожу 

время 

18. 0,741 

24. Я чувствовал себя одиноким 24. 0,705 

25. Я избегал общества других людей 25. 0,730 

26. Я чувствовал непонимание со сто-

роны близких без нарушений иммуни-

тета) 

26. 0,763 

Ограничения в 

повседневной 

деятельности 

и работе: 

1. Мне приходилось менять диету, отка-

зываться от привычных продуктов 
0,840 0,845 

1. 0,834 

4. Я не мог ничего планировать на дли-

тельный срок 
4. 0,835 
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6. Мне было сложно заботиться о своих 

близких так, как я делал(а) это обычно 
6. 0,817 

8. Мне нужна была помощь в уходе за 

собой 
8. 0,816 

12. Я старался не выходить из дома из-за 

опасности заболеть 
12. 0,847 

13. Я чувствовал себя более зависимым 

от других, чем обычно 
13. 0,822 

14. Мне было сложно заниматься своей 

обычной работой/учебой 
14. 0,816 

16. У меня были трудности с тем, чтобы 

провести свободное время, как обычно 
16. 0,821 

23. Я чувствовал неловкость из-за необ-

ходимости ношения медицинской маски 
23. 0,843 

28. Я был вынужден носить медицин-

скую маску 
28. 0,845 

29. Я был вынужден пропустить ра-

боту/учебу из-за регулярной замести-

тельной терапии 

29. 0,829 

30. У меня возникали конфликты на ра-

боте/учебе из-за необходимости лечения 
30. 0,818 

31. Я боялся потерять работу из-за нали-

чия заболевания 
31. 0,822 

Переживание 

стигмы: 

19. Я чувствовал себя больным челове-

ком 

0,758 0,759 

19. 0,734 

20. Я чувствовал неловкость, смущение 

из-за своего заболевания 
20. 0,668 

22. Я избегал необходимости сообщать 

другим о своем заболевании 
22. 0,723 

23. Я чувствовал неловкость из-за необ-

ходимости ношения медицинской маски 
23. 0,749 

25. Я избегал общества других людей 25. 0,723 

26. Я чувствовал непонимание со сто-

роны близких без нарушений иммуни-

тета 

26. 0,734 

Трудности с ле-

чением и взаи-

модействием с 

системой здра-

воохранения: 

9. Я боялся, что у меня закончатся необ-

ходимые мне лекарства/препараты заме-

стительной терапии 

0,686 0,685 

9. 0,583 

10. Я опасался побочных реакций от вве-

дения иммуноглобулина 
10. 0,699 

27. Я сталкивался с непониманием 

структуры терапии нарушений иммуни-

тета со стороны медицинского персо-

нала 

27. 0,467 

 

После проведения анализа согласованности содержание опросника и шкал было отре-

дактировано. 
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Шкала «Тревога за свое здоровье, жизнь и лечение» была разделена на две шкалы, раз-

личающиеся по содержанию: «Тревога за свою жизнь» (пункты 1; 18; 2; 4) и «Тревога за про-

цесс лечения» (10; 14, а также добавленные вопросы «Мне было страшно, что я не смогу 

получить необходимую помощь» и «Я боялся, что у меня сменится лечащий врач»). 

Шкала «Физические симптомы» показывает низкую согласованность, что вызвано тем, 

что у разных пациентов проявляются разные симптомы заболевания и зачастую они могут не 

совпадать. Однако эти вопросы важно оставить так как они позволят лечащим врачам отсле-

живать субъективное восприятие больным эффективности лечения. Вопросы шкалы можно 

оставить в отдельности как анкетные, не формируя шкалу. 

Шкала «Ограничений в отношениях» была оставлена в том виде, в котором была сфор-

мирована изначально. 

Шкала «Ограничений в повседневной деятельности и работе», несмотря на высокую 

согласованность, в силу громоздкости была разделена на две шкалы: «Ограничения в работе» 

(33, 27, 11, 8) и «Ограничения в повседневной деятельности» (28, 34, 16, 25, 35). Вопросы 23 и 

28 были исключены в силу социальной нерелевантности после начала эпидемии COVID-19. 

Таким образом, согласованность во вновь сформированных шкалах стала 0,81 и 0,862 соответ-

ственно. 

Из шкалы «Переживания стигмы» были исключены вопросы 25 и 26, так как они вошли 

в шкалу «Ограничений в отношениях» и содержательно больше относятся к ней. Вопрос 23 

был исключен из этой шкалы в силу нерелевантности на сегодняшний день. Шкалу стали со-

ставлять вопросы 36, 5, 19, а также добавленный вопрос «Я чувствовал смущение из-за физи-

ческих проявлений, связанных с болезнью или лечением (диарея, набор веса, проблемы с 

кожей)», который делает акцент на ПИД-специфичности данной шкалы. 

Из шкалы «Трудностей с лечением и системой здравоохранения» были исключены во-

просы 9 и 10, так как они были отнесены к шкале «Тревоги по поводу лечения». Таким обра-

зом, в шкале остался вопрос 13, а также для формирования полноценной шкалы были 

добавлены вопросы: «Я сталкивался с прерыванием необходимой мне терапии»; «Мне прихо-

дилось добиваться лекарственного обеспечения в претензионном порядке (подавать жалобы, 

заявления, обращаться за юридической помощью)»; «Я испытывал стресс из-за необходимо-

сти отстаивания своих прав на лекарственное обеспечение»; «…я чувствовал поддержку со 

стороны медицинского персонала»; «Я боялся, что мне придется спорить или вступать в кон-

фликт с представителями системы здравоохранения». 

Также было замечено, что слабо присутствует такой важный компонент как прямые 

оценки счастья, удовлетворенности и субъективного (ситуационного) благополучия (Латы-

шева, 2019; Лебедева, Леонтьев, 2022; Никитина и др., 2005), и вопросов об эмоциональном 

состоянии пациентов в опроснике, поэтому были добавлены вопросы: «… я чувствовал 

злость»; «… я чувствовал себя подавленным»; «…мне было грустно»; «… я чувствовал себя 

умиротворенным», которые сформировали шкалу «Эмоционального состояния». 

Результаты второго этапа исследования 

Для проверки внешней валидности и новой структуры опросника были использованы 

опросники SF-36 и шкала тревоги Бека. 
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Оценка внешней валидности авторского опросника 

Проведение анализа нормальности распределения по критерию Колмогорова-Смирнова по-

казало, что распределение в части шкал не соответствует нормальному, в связи с чем для ана-

лиза внешней валидности был выбран критерий корреляции Спирмена. 

Корреляции шкал опросника КЖ ПИД и шкал SF-36 

Шкала «Тревоги за свою жизнь» значимо (p < 0,005) отрицательно коррелирует со шкалами 

«Физического функционирования» (R = -0,71), «Общего состояния здоровья» (R = -0,85), 

«Жизненной активности» (R = -0,84), «Психического здоровья» (R = -0,88), а также с общим 

показателем психического компонента КЖ (R = -0,85). 

Шкала «Ограничений в отношениях» значимо (p < 0,005) отрицательно коррелирует со 

шкалами «Физического функционирования» (R = -0,76), «Общего состояния здоровья» (R = -

0,73), «Жизненной активности» (R = -0,77), «Социального функционирования» (R = -0,95), 

«Психического здоровья» (R = -0,92) и с показателем психического компонента КЖ (R = -

0,89). 

Шкала «Ограничений в работе» значимо (p < 0,005) отрицательно коррелирует со шкалами 

«Физического функционирования» (R = -0,73), «Общего состояния здоровья» (R = -0,78), 

«Жизненной активности» (R = -0,86), «Социального функционирования» (R = -0,81), «Психи-

ческого здоровья» (R = -0,86) и с психическим компонентом КЖ (R = -0,83). 

Шкала «Тревоги за процесс лечения» значимо (p < 0,005) отрицательно коррелирует с шка-

лой «Психического здоровья» (R = -0,77) и с психическим компонентом КЖ (R = -0,75). 

Шкала «Переживания стигмы» показывает отрицательную значимую (p < 0,005) корреля-

цию близкую к высокой (R = -0,67) с показателем физического компонента КЖ. 

Шкала «Ограничений в повседневной деятельности» значимо (p < 0,005) отрицательно кор-

релирует со шкалой «Психического здоровья» (R = -0,8) и с психическим компонентом КЖ (R 

= -0,82). 

Шкала «Эмоционального состояния» значимо (p < 0,005) отрицательно коррелирует со шка-

лами «Физического функционирования» (R = -0,86), «Общего состояния здоровья» (R = -0,74), 

«Жизненной активности» (R = -0,81), «Социального функционирования» (R = -0,93), «Психи-

ческого здоровья» (R = -0,89) и с психическим компонентом КЖ (R = -0,95). 

Шкала «Физических симптомов» не показывает значимых корреляций со шкалами SF-36. 

Шкала «Трудностей, связанных с лечением» значимо отрицательно коррелирует со шкалой 

«Общего состояния здоровья» (R = -0,76), а также со шкалой «Жизненной активности» (R = -

0,72). 

Также интегративный показатель КЖ в авторском опроснике значимо (p < 0,005) отрица-

тельно коррелирует со шкалами «Физического функционирования» (R = -0,76), «Общего со-

стояния здоровья» (R = -0,78), «Жизненной активности» (R = -0,81), «Социального 

функционирования» (R = -0,92), «Психического здоровья» (R = -0,92) и с психическим компо-

нентом КЖ по SF-36 (R = -0,89). 

Корреляции шкал авторского опросника с «Шкалой тревоги Бека» 

Шкала «Тревоги за свою жизнь» значимо (p < 0,005) положительно коррелирует со шкалой 

«Нервозности» (R = 0,77), а также со шкалой «Страха смерти» (R = 0,84). 
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Шкала «Тревоги, связанной с лечением» показывает значимую (p < 0,005) положительную 

корреляцию, приближенную к высокому значению, со шкалой «Нервозности» (R = 0,67), а 

также значимую положительную высокую корреляцию со шкалой «Страха смерти» (R = 0,7). 

Шкала «Эмоционального состояния» также показывает значимую (p < 0,005), приближен-

ную к высокому уровню, положительную корреляцию (R = 0,63) со шкалой «Нервозности» и 

значимую (p < 0,005), приближенную к высокой, корреляцию со шкалой «Страха смерти» (R 

= 0,69). 

Таблица 2 / Table 2  

Анализ согласованности шкал опросника КЖ ПИД на втором этапе исследования  

Analysis of the consistency of the scales of the QL PID questionnaire at the second stage of the 

study 

(n = 56) 

Шкала / Scale 
Альфа-Кронбаха / 

Cronbach’s Alpha 

Количество элементов / 

Number of items 

Тревога за свою жизнь / 

Worrying about own life 

0,894 4 

Переживание стигмы / Experi-

encing the stigma 

0,395 4 

Тревога за процесс лечения / 

Anxiety about the treatment pro-

cess 

0,740 4 

Эмоциональное состояние / 

Emotional State 

0,763 4 

Ограничения в работе / Work 

restrictions 

0,949 4 

Ограничения в отношениях / 

Limitations in relationships 

0,795 5 

Ограничения в повседневной 

деятельности / Limitations in 

daily activities 

0,827 5 

Физические симптомы / 

Physical symptoms 

0,341 3 

Весь опросник 0,960 38 

 

Анализ с помощью теста Кайзера-Мейера-Олкина (КМО) и теста Бартлетта показали недоста-

точным количество наблюдений для данного числа пунктов для проведения факторного ана-

лиза, в связи с чем анализ внутренней структуры опросника на данном этапе исследования 

становится невозможным. 

Обсуждение результатов исследования 

Оценка внешней валидности путем вычисления корреляций шкал авторского опросника со 

шкалами SF-36 показала ряд высоких значимых связей. 
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Корреляции шкал «Тревоги за процесс лечения», «Ограничений в работе», «Ограничений в 

отношениях», «Эмоционального состояния» с соответствующими шкалами SF-36 являются 

важным показателем валидности. Корреляция шкалы «Тревоги за свою жизнь» и шкалы 

«Страха смерти» опросника Бека показывает высокую валидность данной шкалы. 

Шкала «Трудностей, связанных с лечением» является полностью ПИД-специфичной, по-

этому оценивать ее внешнюю валидность становится затруднительным, однако она значимо 

коррелирует со шкалой «Общего состояния здоровья». Это может быть обусловлено тем, что 

пациент, сталкивающийся с затруднениями в получении медицинской помощи, переживает 

ухудшение симптомов. Интегральный показатель КЖ показывает высокие значимые связи со 

шкалами SF-36, что говорит о валидности опросника в целом, о том, что он действительно 

исследует КЖ и его компоненты. Итоговый вариант опросника КЖ ПИД доступен в Прило-

жении. 

Валидность шкал «Ограничений в работе», «Ограничений в повседневной деятельности» и 

«Трудностей, связанных с лечением» требуют дальнейшего исследования. 

Ограничения исследования. Во-первых, не было работы группы экспертов при оценке 

конструктной валидности опросника и шкал: формулировка вопросов и распределение их по 

шкалам были произведены на основе субъективной оценки и консультаций с экспертом по 

ПИД и КЖ. Это связано со специфичностью темы и сложностью поиска экспертов в данной 

области. Вторым ограничением является небольшой размер выборки для разработки опрос-

ника. Отчасти это ограничение компенсируется высокой значимостью собранных данных, по-

скольку ПИД — редкая группа заболеваний, и пациентов, доступных к проведению 

исследования, в целом мало. Для того, чтобы в дальнейшем усовершенствовать данную мето-

дику, необходимо будет осуществить дополнительный набор данных, а в случае, если это ока-

жется невозможно, потенциальным решением проблемы будет сокращение количества 

пунктов в опроснике. 

Заключение 

Большинство опросников, направленных на исследование качества жизни, являются об-

щими для всех групп населения и не ориентированы на отдельные группы пациентов с кон-

кретными диагнозами. Индивидуальная оценка качества жизни определяется не только 

удовлетворением базовых потребностей, но и удовлетворением индивидуально-специфиче-

ских потребностей, включая воспринимаемые возможности и субъективные критерии оцени-

вания жизни (Леонтьев, 2020). Проблема отсутствия русскоязычного ПИД-специфичного 

опросника, направленного на исследование качества жизни пациентов с этим диагнозом, ре-

шена в данном исследовании. Представлен опросник, позволяющий проводить оценку каче-

ства жизни больных первичным иммунодефицитом по пяти шкалам («Тревога за свою жизнь», 

«Переживание стигмы», «Эмоциональное состояние», «Ограничения в отношениях», «Физи-

ческие симптомы»). Еще три шкалы («Ограничения в работе», «Ограничения в повседневной 

деятельности» и «Тревога за процесс лечения») — требуют дальнейшей проработки. На каче-

ство жизни пациентов с первичным иммунодефицитом влияют не только факторы, непосред-

ственно связанные с самой болезнью, например, хроническое течение болезни или число 

одновременно протекающих инфекций, но и снижение функционирования пациентов в раз-

личных сферах жизни. Перспективой дальнейших исследований становится уточнение и 

оценка факторной структуры русскоязычного специфичного опросника качества жизни паци-

ентов с ПИД. 
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ПРИЛОЖЕНИЕ 

Опросник качества жизни для пациентов с первичными иммунодефицитами 

(КЖ ПИД) 

Инструкция 

Здравствуйте! Просим Вас пройти анкетирование, посвященное исследованию качества 

жизни. Вам предстоит заполнить опросник, это займет примерно 15 минут. Оцените, 

насколько часто за последние 90 дней Вас беспокоили следующие проблемы. Все вопросы 

строятся по схеме «За последние 90 дней я испытывал то или иное состояние нико-

гда/редко/иногда/часто/постоянно». Важно учитывать, что речь идет именно о периоде при-

мерно в три месяца. 

 

Итак, за последние 90 дней...  

 

1.  
...я переживал, что мое здоровье мо-

жет ухудшиться 
никогда редко иногда часто постоянно 

2.  ...я испытывал страх смерти никогда редко иногда часто постоянно 

3.  

...меня беспокоили проблемы с кожей 

(пятна, прыщи, покраснения, высыпа-

ния, воспаления) 

никогда редко иногда часто постоянно 

4.  
...я беспокоился, что другие люди мо-

гут меня заразить 
никогда редко иногда часто постоянно 

5.  
...я чувствовал неловкость, смущение 

из-за своего заболевания 
никогда редко иногда часто постоянно 
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6.  
…я боялся, что у меня сменится леча-

щий врач 
никогда редко иногда часто постоянно 

7.  ...я чувствовал злость никогда редко иногда часто постоянно 

8.  
...я боялся потерять работу из-за 

наличия заболевания 
никогда редко иногда часто постоянно 

9.  ...я избегал общества других людей никогда редко иногда часто постоянно 

10.  

...я боялся, что у меня закончатся не-

обходимые мне лекарства/препараты 

заместительной терапии 

никогда редко иногда часто постоянно 

11.  

...у меня возникали конфликты на ра-

боте/учебе из-за необходимости лече-

ния 

никогда редко иногда часто постоянно 

12.  

...мне было сложно заботиться о 

своих близких так, как я делал(а) это 

обычно 

никогда редко иногда часто постоянно 

13.  

...я сталкивался с непониманием 

структуры терапии нарушений имму-

нитета со стороны медицинского пер-

сонала 

никогда редко иногда часто постоянно 

14.  
...я опасался побочных реакций от 

введения иммуноглобулина 
никогда редко иногда часто постоянно 

15.  …я чувствовал себя подавленным никогда редко иногда часто постоянно 

16.  
...мне нужна была помощь в уходе за 

собой 
никогда редко иногда часто постоянно 

17.  

…я боялся, что мне придется спорить 

или вступать в конфликт с представи-

телями системы здравоохранения 

никогда редко иногда часто постоянно 

18.  ...я был озабочен своим будущим никогда редко иногда часто постоянно 

19.  
...я избегал необходимости сообщать 

другим о своем заболевании 
никогда редко иногда часто постоянно 

20.  …мне было грустно никогда редко иногда часто постоянно 

21.  
…мне было страшно, что я не смогу 

получить необходимую помощь 
никогда редко иногда часто постоянно 

22.  ...у меня была диарея никогда редко иногда часто постоянно 

23.  
… я сталкивался с прерыванием необ-

ходимой мне терапии 
никогда редко иногда часто постоянно 
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24.  ...я чувствовал себя одиноким никогда редко иногда часто постоянно 

25.  
...я чувствовал себя более зависимым 

от других, чем обычно 
никогда редко иногда часто постоянно 

26.  

…мне приходилось добиваться лекар-

ственного обеспечения в претензион-

ном порядке (подавать жалобы, 

заявления, обращаться за юридиче-

ской помощью) 

никогда редко иногда часто постоянно 

27.  

...я был вынужден пропустить ра-

боту/учебу из-за регулярной замести-

тельной терапии 

никогда редко иногда часто постоянно 

28.  
...мне приходилось менять диету, от-

казываться от привычных продуктов 
никогда редко иногда часто постоянно 

29.  

...я чувствовал непонимание со сто-

роны близких без нарушений имму-

нитета 

никогда редко иногда часто постоянно 

30.  …я чувствовал себя умиротворенным никогда редко иногда часто постоянно 

31.  ...у меня был кашель никогда редко иногда часто постоянно 

32.  
… я чувствовал поддержку со сто-

роны медицинского персонала 
никогда редко иногда часто постоянно 

33.  
...мне было сложно заниматься своей 

обычной работой/учебой 
никогда редко иногда часто постоянно 

34.  
...я не мог ничего планировать на дли-

тельный срок 
никогда редко иногда часто постоянно 

35.  

...у меня были трудности с тем, чтобы 

провести свободное время, как 

обычно 

никогда редко иногда часто постоянно 

36.  
...я чувствовал себя больным челове-

ком 
никогда редко иногда часто постоянно 

37.  

…я чувствовал смущение из-за физи-

ческих проявлений, связанных с бо-

лезнью или лечением (диарея, набор 

веса, проблемы с кожей) 

никогда редко иногда часто постоянно 

38.  

…я испытывал стресс из-за необходи-

мости отстаивания своих прав на ле-

карственное обеспечение 

никогда редко иногда часто постоянно 
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Ключ / Key 

Тревога за свою жизнь / Worrying about own life: 1, 2, 4, 18 

Переживание стигмы / Experiencing the stigma: 5, 19, 36, 37 

Тревога за процесс лечения / Anxiety about the treatment process: 6, 10, 14, 21 

Эмоциональное состояние / Emotional State: 7, 15, 20, 30* 

Ограничения в работе / Work restrictions: 8, 11, 27, 33  

Ограничения в отношениях / Limitations in relationships: 9, 24, 25, 29 

Ограничения в повседневной деятельности / Limitations in daily activities: 12, 16, 25, 28, 34, 35 

Физические симптомы / Physical symptoms: 3, 22, 31 

Трудности с лечением и системой здравоохранения / Difficulties with treatment and the 

healthcare system: 13, 17, 23, 26, 32, 38 

 

Примечание: * — «обратный» вопрос. 

Note: * — the inverse question. 


