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STING- асоциирана вазопатия с ранно начало ( SAVI)  е автовъзпалителен синдром към групата 

на тип 1 интерферонопатиите, част от спектъра на първичните имунни дефицити (ПИД).  

Представяме момче на 2 години, което от раждането е с тахипнея. На 6-месечна възраст в хода 

на ротавирусен гастроентерит е установен анемичен синдром (Хбг 80 г/л) преценен като израз 

на желязо дефицитна анемия и е започнато лечение с железни препарати. В диференциално 

диагностичен план са обсъдени и отхвърлени автоимунни заболявания и муковисцидоза. 

Поради установен паваж от еритроцити и хемосидерофаги от ригидна бронхоскопия е приета 

диагнозата идиопатична хемосидероза. Поради чести кожни инфекции е изследван имунния 

статус и са установени завишени стойности на IgG и IgA при намален абсолютен брой на  

CD4+T-лимфоцити. Изключена е HIV инфекция при пациента и родителите. Във връзка с 

изоставането във физическото развитие и нестабилните изхождания допълнително са 

изследвни антитела за цьолиакия и независимо от неубедителните данни детето е поставено 

на безглутенова и безмлечна диета. При поредна хоспитализация в клиниката- от контролните 

имунологични изследвания се наблюдава прогресиращо понижение на хелперно индусерните 

Т-лимфоцити и В-лимфоцити и релативно повишение на НК клетките. При проведеното 

генетично изследване в посока ПИД е установена патогенна мутация в STING1 гена (TMEM173, 

c.461 A>G (p.Asn154Ser), хетерозигот), с което се постави дефинитивна диагноза SAVI. 

Предстои започване на терапия с JAK-киназен инхибитор и планово проследяване. 

Диагностиката на ПИД в някои случаи е продължителен и многостъпков процес, изискващ 

колаборация на екипи от различни специалисти. 


