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IMMUN CATISMAZLIQ OLAN USAQLARA YANASMA

ozizova N.A. _
K.Y.Foracova adina Elmi-Tadqiqat Pediatriya Institututu

Immun sistemin ¢atismazhg - bir vo ya daha ¢ox hiiceyra qrupunda hiiceyra ligandi,
ziilal, sitokin, sitokin reseptoru catismazhigi naticasindd yaranan, infeksion proseslors
meyilliyi artiran, autoimmun va limfoproliferasiyaya sabab olan xastsliklor qrupudur.
Birincili (ilkin) immun ¢atismazhq (BIC) xastaliklori, immun sistemin inkisafina va/va ya
funksiyasina tasir edon anadangolmo qiisurdur. Xastoliyin ilkin slamatlori dogusdan dar-
hal sonra baslaya bilor, daha cox hallarda o6ziinii intrasellulyar viral infeksiyalar soklinda

biiruza verar.

Acgar sozlar: immun sistem, primer immun ¢atismazliq, ikincili immun ¢atismazlig.

Giris. Immun sistemin ¢atismazligina so-
bab olan xastaliklor qrupu hiiceyra ligand:
va sitokin defektino bagl olub inkisaf etmis
Olkolordo rast golmo tezliyi 1/10000 ilo
1/100000 arasinda doyisir [1,2]. Amerika
Immun Catismazliq Dornayinin 2004 ilindo
verdiyi molumata goro bu xastaliyin rast
golma tezliyi 1/2000 nisbatindadir [2]. Im-
mun catigmazliga sabob olan patalogiyalar
oksor hallarda autosom resessiv yolla Gtii-
rliliir vo naticodo qohum nigahlarda bu xos-
toliklo dogulma riski artir. Ona gore do
Olkomizds bu xostaliyin rastlanma ehtimali-
nin daha yliksok oldugunu gliman etmok
olar.

Usaqlarda immun sisteminin qiymotlon-
dirilmasino ehtiyac olan voziyyatlor asagi-
dakilardir [3]:

e (ox rast golinan infeksion proseslor:
drenaj olmasina ehtiyac olan kaskin orta qu-
laq iltihab1 (ildo 8 dofs vo ya daha ¢ox),
sinusit (ildo 2 dofo vo ya daha ¢ox), pnev-
moniya (ildo 2 dofo vo ya daha cox),
meningit, sellulit, sepsis kimi ciddi infeksi-
yalar;

e infeksion prosesin tipi: tokrarlanan
dorin toxuma va ya orqgan abseslari. Bir ya-
sindan sonra persistan oral vo ya dori moni-
liaz1 (kandidozun bir novii), davamli diare-
yalar ya da periodontit;

e Infeksion prosesin siddoti: gox rast
golinen infeksion prosesin usaqda gozloni-
london daha agir kegmosi vo ya agirlagsma-
larin miisahido edilmasi;

e Infeksion prosesin miiddati: gdzloni-
landon daha uzun miiddat davam etmosi, da-
vaml1 olmasi;
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e Infeksion prosesin miialicoya cavabu:
2 aydan cox antibiotik miialicasino baxma-
yaraq miisbat dinamikanin olmamasi vo ya
intravenoz antibiotik miialicosino ehtiyacin
olmasi;

e Nadir vo fiirsot¢i olan patogenlorin
infeksion proses torotmasi (Aspergillus, Ser-
ratia, Burkuholderia, Pn. Carinii kimi);

e Uygun gan vo ya gan mohsullarinin
transfuziyasindan sonra reaksiyanin inkisafi;

e (Canli peyvondlordon sonra sistemik
xastoliyin inkisafi;

e Boylimo geriliyi, gecikon yara sagal-
masi, gobayin gec diismasi, malnutrisiya;

e Hoyati vacib organlarda ciddi infek-
sion proseslorin olmasi (qaraciyar, beyin
absesi);

e Xronik agciyor xastaliyi/ bronxekta-
ziya;

e Ailonin anamnezinds birincili im-
mun ¢atigsmazliq xostoliyin olmast vo ya
sobabi bilinmadon erkon dovrde ailonin
usaqlarini itirmasi;

e QICS (Qazamilmis Immun Catis-
mazliq Sindromu) riskinin olmasi;

e Rutin qan testlorindo anormal ola-
moatlarin olmasi: limfopeniya, neytropeniya,
trombositopeniya,hipo/disqgammaglobuline
miya;

e ikincili immun c¢atismazlhq inkisaf
edo bilacok xastaliklorin olmasi.

Fiziki miiayinods immun ¢atismazliq
diistindiiracok alamotlor:

e Tokrarlayan vo ya uzun miiddot
davam edon qizdirma,;

e Dori olamatlori (gobalok infeksiyast,
dermatit, agir egzema, yayilmis seboreya,
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teleangiektaziyalar, ganamaga meyl, parsial
albinizm);

e Limfoid toxuma va ya badamciqlarin
olmamasi;

e Limfoid hiperplaziya, hepatospleno-
meqaliya;

e Qisa otraflarla miisahido olunan cirt-
dan boyluluq, qigirdag-sa¢ hipoplaziyasi,
artropatiya.

Infeksion xostoliklorin miialicosindo an-
tibiotiklorin istifadesi immun ¢atismazliq
zamani miisahido edilo bilinacok klassik
olamatlorin qarsisini ala bilor. Hoyatin ilk 10
ilindo normal immun sistemi olan bir usaqda
ildo 6-8 tonoffiis yolu infeksiyasi kecirmosi
miimkiindiir.Hotta 2-3 yasa qodor ildo 6
dofoya goder otit vo 2 dofoya godor gastro-
enterit miisahido edilo bilor. Ancaq usagin
ildo 2 dofo menengit, sellulit vo ya sepsis
kimi ciddi bakterial infeksion xostolik kegir-
masi immun catismazliqdan stibhalon-mayo
osas verir [4]. Usaqlarda tokrarlayan infek-
siyalar get-gedo artirsa vo ya boyiidiikco
daha da agirlasirsa immun c¢atismazliq no-
zoro almmalidir [5]. Amma, tok bir anato-
mik lokalizasiya da miigahido edilon tokra-
rlanan infeksiyalar olan usaglarda im-mun
catismazliq ilo miigayisodo daha ¢ox anato-
mik qiisurlar haqqinda diistintilmalidir. Tok-
rarlanan infeksiyalar iki vo ya daha ¢ox na-
hiyodo olursa immun g¢atismazliq xastaliyi-
no slibho yaranir.

Birincili Immun Catismazhq (BIC)

BIC cox hallarda irsi meyilli usaqlarda
(esason autosom- ressesiv vo ya X Xromo-
som bagl olaraq) olur [6]. IgA catismazlig
istisna olmagla, BIC qohum evliliyi vo
genetik olaraq izolyasiya olunan toplumlarin
xaricindo nadir olaraq rastlanir [7]. Ailodo
immun catismazliq hekayasi olmamasi xos-
todo BIC olmadigini inkar etmir.

Ilkin immun c¢atismazliq anadangalmo
inkisaf va ya funksional qiisur kimi (makro-
faq, neytrofil, dendritik hiiceyro vo ya
kompleman sistem) vo ya adaptiv (B va ya
T limfositlor) pozgunluqglar naticasinds ya-
ranir [8]. Indiys kimi &yronilmis BIC- ligm
150 don ¢ox xostoliyi, toqribi 100 geni vo
4500 mutasiyast miioyyon edilmisdir [9].
Xastaliklorin penetrasiya vo ekspresiya do-
yiskonliyi, genetik, homg¢inin otraf miihit
faktorlarla olaqonin olmasi1 BiC-da fenotipik
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miixtoliflikloro sobab olur [10]. BIC -larin
50-60 %-ni humoral immun sistem poz-
gunluglari, 10-15 %-ni hiiceyrovi immun
sistem pozgunluglari, 15-29 %-ni kombino
immun catismazhiglar, 10-15 %-ni faqositar
sistem pozgunluglar vo 1-3%-ni komple-
man sistem ¢atismazlig toskil edir [7].

Immun ¢atismazliq diisiiniilon xastolor-
do olamatlorin baglangic yasinin miioyyan
edilmosi BIC-in tipini diisiindiiro bilor.
Simptomlarin baslanma yasi, lokalizasiyasi,
tezliyi, miiddoti, yan tosirlori, antibiotik
istifadosi, tacili mualicoys ehtiyacin olmasi,
mialicoyo cavab vo s. kimi molumatlar
aragdirilmalidir [11]. Bundan slava, ailonin
anamnezindo tobii diisiiklorin olmasi, Oli
dogus vo 6lon usaq olmasi birincili immun
catismazliglar, xilisuson do kombino olun-
mus immun ¢atigmazliq diagnozundan siib-
holonmoyo osas verir [12]. Yenidogulan
dovrdo goriilon sikayotlor agir kombins im-
mun ¢atigmazliq, Omenn sindromu, leykosit
adheziya defekti, 22911 delesiya sindromu
olan xostolordo rastlanir. Xostodo klinik
olamotlor osasinda gobok ciyesinin gec -
ticiincli hoftodon sonra diismoesi, yaralarin
gec sagalmast vo omfalit leykosit adhezyon
defektindo; lirok anomaliyalari, fassial dis-
morfizm vo hipokalsemiya iso 22qll de-
lesiya sindromunda daha ¢ox olur. Anadan-
golmo agammaglobulinemiya tipik olaraq
anadan kecon passiv antitellor itmoyo bas-
ladigdan sonra ikinci 6 aydan etibaron ola-
mat vermaya baslayir.

Qeyri-proporsional boyiimo, qisa otraf-
lar, clicolik, boy qisaligi bdylimo hormon
catigmazligi ilo gedon hipoqammagqlobuline-
miyanin oldugunu gostorir. Ayrica dismor-
fik otraflar, spondilo-epifiziar qigirdaq dis-
plaziya, eqzema HiperlgE sindromunda;
petexiya, xronik qulaq axintisi, trombosito-
peniya bagli ganama Wiskott-Aldrich sin-
dromunda; limfa toxumasinin yoxlugu X-o
bagli agamaqlobulinemiyada, CD40 L catis-
mazliginda, agir kombine immun ¢atigmaz-
liglarda; limfa toxumasinin hipertrofiyasi iso
yayillmis doyiskon immun ¢atigmazliqda
(CVID) miisahido edilir [13]. Antitel poz-
gunlugu olan usaqlarda (hoyatin ilk 3 ayn-
dan sonra) qulaglarin, sinuslarin vo agciyor-
lorin tokrarlayan vo agir bakteriyal infeksiya
sikayatlori olub, xiisusan do
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kapsullagmis bakteriyalar olan “Streptokokk
pnevmoniya” vo “Haemophilus influenzae’-
ya yoluxurlar [14]. Humoral immun catis-
mazliqlar artropatiya vo autoimmun slamat-
lorlo borabor miisahido edilo bilor [4]. Bu
grup xostolordo osas tohliikolo canli pey-
vondlordon, xiisuson BCG peyvondindon
sonra generalizo olan infeksion prosesin in-
Kisaf etmasi vo letal naticonin goriilo bilmo-
sidir [9]. IgA catismazli1 olan xostolorda
gan transfuziyasi sonrasi sistemik anafi-
laktik reaksiya, T hiiceyra defekti olan resi-
pientlordo iso graft-versus-host xastoliyi in-
Kisaf edo bilar [6].

Osason immun c¢atigmazliglar immuno-
lojik fenotiplorlo 6ziinli gostorir vo xastolor-
do diagnoz qoymaq, hotta bazi molekulyar
defektlori toxmin etmok miimkiin olur. Buna
baxmayaraq, yeni miioyyon edilmis fenotip-
lor yaxs1 bilinmir vo rutin immunolojik test-
larin naticalori asason normal ¢ixir. Maso-
lon: IRAK-4 catismazhiginda dar spektra
malik  piogenik  bakterial infeksiyalar
(S.pneumoniae, Staphylococcus va Pseudo-
monas infeksiyalar1) ortaya ¢ixir, ancaq xos-
tolordo yas artiqca infeksiyalarin rastgolmo
tezliyindo azalma qeyd edilir. Homginin bu
immun catismazliglarda infeksiyalar homiso
tokrarlayan vo agir gedisli infeksiyalar ol-
mur, siidomor dovrde ortaya cixir vo lakin
sonra yas artdigca residiv olmaya da bilor
[6].

Birincili Iimmun Catismazhgmn (BIiC)
Diaqnostikasi

Immun sistemin doyarlondirilmosinds
fiziki miiayino asas rol oynayir. T hiiceyra
catismazlhigit olan usaqlarda infeksion
proseslor dogulandan etibaron ortaliga ¢ixir
vo hiiceyro daxili sistemik virus infek-
siyalar: BCG-dos yerli iltihab, mikobakteriya
infeksiyalari, boylimo inkisaf geriliyi vo
kandidiazis daha ¢ox rast golinir [15].

Immun catismazli§i zamani ¢ox vaxt
dori zodalonir. Wiskott-Aldrich va hiper IgE
sindromlarinda agir eqzema, Omenn sin-
dromunda neonatal eritrodermiya vo yayil-
mis seboreik dermatit miisahido edilir.
Faqositar sistemdo pozgunluq olan usaqlar-
da iso siidomor vo infant dovrde artiq
limfadenit, dori, garaciyar, agciyorlordo ab-
ses, periodontit, oral kandidiazis, sellulit,
frunkul kimi dari infeksiyalar1 ¢cox rast
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golinir [16]. Udlag miiayinosindo, badam-
ciglarin ki¢ik vo submandibulyar limfadeno-
patiyanin olmamasi da immun ¢atismazliq
torofdon sado amma vacib bir moqamdir
[17]. Limfoid toxumanin yoxlugu limfa vozi
vo badamciqlarin miayine do toyin
edilmomoasi B hiiceyro catismazliginda, ti-
mus yoxlugu iso kombino immun ¢atigmaz-
liglarda miisahido edilir. Aqammaqlobuline-
miya olan infantlarin badamciq vo limfa
diiytinlori olmur [18]. Di George sindro-
munda asagida yerloson qulaq, iist dodaq da
filtrumun qisa olmasi, mandibulyar hipo-
plaziya, hipertelorizm, bifid uvula va
anadangolmo iirok qiisuru, yenidogulan
dovrdo ilk 24 saat standart mialicoya
rezistent hipokalsiemiya rast golinir.

Immun sisteminin inkisafi yas artigca
formalasir. Korpalords vo usaqlarda immun
sisteminin bazi forqlori vardir. Kdrpalordo
antitel cavabi tam formalagsmamisdir. Sag-
lam yenidogulanlar yad antigenlorlo holo
qarsilasmadigina goro IgA vo IgM asag
soviyyadoadir. Yeniyetmo dovriindo IgA
saviyyasi boyiiklordoki saviyyaya catir. igM
saviyyasi iso toqribi olaraq 1 yasinda boyiik-
lordoki kimidir. IgG xiisuson hamilaliyin
son trimestrindo plasenta vasitosi ilo anadan
korpaya kegdiyino goro 4-6 aylarda get-gedo
azalir vo 5-6 yaslarinda bdyiiklordoki soviy-
yoyo catir [4]. Humoral immun c¢atismaz-
liglar anadan transplasental olaraq kecon
[gG hesabma ilk aylarda olamot vermoya
bilor [15].

In vitro T hiiceyronin proliferativ cavab-
lar1 da yenidogulan dévrde normaldan daha
asagidir. Gecikmis tipds hipersensitivite ca-
vabi1 usagin antigenlo qarsilasmamasi sobobi
ilo asason 1 yasina godor asagidir. Yenido-
gulan dovrdo infeksiyalara cavab olaraq
hom neytrofil saymnin artmasi, hom do
neytrofil vo monositlorin infeksiya olan yers
xemotaksisi mohduddur. “Natural killer”
hiiceyralorin aktivliyi 1 yasinda boyiiklor-
doki soviyyoyo catir. Qisa olaraq desaok,
yenidogulan dévrdon baglayaraq ham humo-
ral, hom do hiiceyro immuniteti formalas-
maga baslayir. Ona goro do laborator noti-
color yasa goro olan normal soviyyolorlo
yoxlanilmalidir [4].

Immun ¢atismazliq siibhosi olan usaq-
larda edilocok testlor morhalalors ayrilir. ik
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morholods ehtiyac olan laborator testlor qa-
nin imumi analizi, periferik yaxma, immu-
noglobulin (igG, IgM, IgA) saviyyaleri vo

agciyor rentgenoqrafiyasidir. Qanin iimumi
analizi ilo leykosit say1 (limfosit, neytrofil
vo eozinofil), eritrosit vo trombosit say1
doyorlondirilir.

Cadval 1

BIC xastalarinda qan analizinda spesifik dayisikliklor [16].

Leykosit adheziya defekti

Leykositoz

T hiiceyra xostoaliyi

Rezistent limfopeniya

Kombins immun ¢atismazliglar

Neytropeniya

X-9 bagli agammaglobulinemiya

Neytropeniya

Anadangolmo neytropeniya

Neytropeniya

Wiskott- Aldrich sindromu

Trombositopeniya, eozinofiliya

Hiper IgE sindromu

Eozinofiliya

Dalagin funksional pozgunluglari vo ya
aspleniya

Periferik qan yaxmasinda Hovell-Jolly
cismciklorinin goriilmasi

Chediak Higashi sindromu

Neytrofillords boyiik qranulalar goriilmasi

Azalmis globulin fraksiyasi hipogamma-
globulinemiyaya, malnutrisyaya vo ya ziilal
itkisina bagli ola bilor. Humoral vo kombino
immun ¢atismazliglarda immunoqlobulin
(Ig) soviyyeleri forqli deracoads asagi olur,
ancaq normal Ig soviyyasi antitel yaranma
pozgunlugunu inkar etmir. Ig soviyyosi ¢ox
asagidirsa xostonin antitel sintezi gozlonil-
madiyindon antitel cavabin doyarlondiril-
masi monasizdir [19]. Ig soviyyesi normal-
dirsa xostodo tokrarlayan infeksion proses
miisahido olunursa vo xasto 4 yasdan boyiik-
diirso IgG alt qruplarma baxilmalidir. Am-
ma alt qrup c¢atismazligi oldugu halda antitel
yaranmasi normal vo ya oksino alt qrup
saviyyalori normal olsa bels antitel sintezin-
do problem olan xastalor do vardir [18]. Ig
soviyyelarinin ¢ox asagi olmasi va ya antitel
yaranma catismazligt mdévcuddursa B hii-
ceyro sayl vo birlikdo T hiiceyros catigsmaz-
1181 olub olmadigimi doyarlondirmak ii¢lin T
va B hiiceyro sayma baxmaq lazimdir. Axim
sitometriyast 1la limfosit alt qruplart 6l¢iiliir.
CD3 (total T hiiceyrolori), CD4 (komokei
T hiiceyralori), CD8 (supressor T hiiceyro-
lori), CD19 (B hiiceyralori), CD16+56 (NK
hiiceyrolori) on ¢ox klassik immun catis-
mazliglar va tiplor baximmindan doyarlondi-
rilon limfosit alt qruplaridir [20]. Homginin
T hiiceyro reseptor eksizyon halqaciqlari
(TREC) sayilarmi vo T hiiceyra alt qrup-
larin1 da doyarlondirmak faydali ola bilor. B
hiiceyrs liclin sadoco serumda spesifik anti-
tellorin ol¢tilmasi kifayatdir.

T hiiceyronin tasirini gostoracok sado bir
parametr yoxdur. T hiiceyro funksiyalarmi
Olcon invitro testlor: 1. Limfositlorin mito-
genlora proliferativ cavabin dlgiilmoasi; 2.
Fitohemaglutinin, Con-A, anti CD3 antitel-
lori kimi mitogenlora cavabin Ol¢lilmosi T
hiiceyra funksiyalarin1 kobud sokildo gos-
torir [21].

Ig soviyyosi asag1 olduqda, serum albu-
min soviyyasi kontrol edilmolidir. Albumin
soviyyasinin asagi olmasi boyrok vasitosi ilo
protein itkisino vo ya bagirsaqdaki protein
sorulmasiin pozulmasma bagli olub, im-
munoqlobulin ¢atigmazligr kimi biiruzs vers
bilor [22].

Humoral immun sistem protein (difte-
riya, tetanus kimi) vo polisaxarid antigenlor
(konyugo olmayan pnevmokok peyvondi
kimi), peyvendo vo ya kecirilmis infeksi-
yalara qars1 yaranan IgG antitel soviyyosi
Olciilorok daha doqiq olaraq doyerlondirilo
bilinar. Test avvalcadon peyvond antigenino
moruz galmamis usaqlarda peyvonddon dord
hafto sonra ideal sokilde aparilir. ©gor usaq
daha avval peyvond antigenine maruz qalib-
sa, peyvandlonmodan 3 hafto sonra movcud
olan 2 antigens qars1 titrin 3 gat artis1 B
hiiceyralorin hossasligini (reaksiyasini) gos-
torir. Protein antigenlori (tetanus, difteriya,
qizilca) hor yasda yoxlanila bilor; xastonin
iki yas vo daha boyiik olmasi halinda
polisaxarid  antigenlori do  (maosolon,
H.influenzae, Pneumococcus novlari) yoxla-
nila bilor [20]. ©gor hokiminiz konyuqo
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olunmus pnevmokok  peyvondi istifado
edirsa, xiisusi serotip IgG antitel titrlorinin
yoxlanmasina ehtiyac olacaqdir [23].

Faqositar sistemdo bir pozgunlugdan
siibholonilirsa, neytrofillor say1 xaricindo
NBT (Nitrobluetetrazolium), DHR (dihidro-
rodamin) testlori vo serum IgE soviyyolori
dayarlondirilmalidir. Leykosit adheziya de-
fekti davamli leykositoz varsa axim sito-
metriyast istifado olunaraq Tip 1 {i¢iin CD18
vo CD 11, tip IT {giin iso CD15 monoklonal
antitellori ilo bu proteinlorin sothi ekspre-
siyasini miioyyan etmok iiciin istifado oluna
bilinor [15].

Hipogammaglobulinemiyas: olan xasto-
lordo axim sitometriyast CD19 vo CD20
monoklonal antitellordon istifado edorok B
hiicyra baxilmalidir. Normalda limfositlorin
10 %-1 B hiiceyradir. X -0 baglh agamma-
qlobulinemiyada iso bu hisso 1% -don asagi-
dir [15].

Kompleman catismazligi diisiiniildiikdo
CH50 ilk edilocok testdir. Komplementin
pozgunluqlar klassik vo alternativ yollarin
torkib hissolorini yoxlamagla miiayino olu-
nur. Klassik yola C1 ilo C9 daxildir vo
CH50 -in yoxlanmasi ilo kontrol edilir.
Naticolor anormaldirsa, alternativ yol AH50
vo ya CH100 yoxlanilaraq tohlil olunmali-
dir. 1ki test noticosinin kombinasiyasindan
istifado edorak spesifik ¢catismazliglar miioy-
yon edilo bilor [24].

Yenidogulanlarda neytropeniya olduqda
immun neytropeniya olub olmadigi anti-
neytrofil antitellori test edilorok inkar
olunmalidir. Antineytrofil antitellorin tosi-
rindon yenidogulanlarda neytropeniya usaq-
larda vo boyiiklordoki kimi autoimmun pro-
seso bagh deyildir, asason monbs anadir vo
neytrofilo xas antitel lokuslarin ana va
usaqda uygun olmamasina bagli olaraq ney-
tropeniyaya sobob olur. Maternal sobabli
immun neytropeniya kecici bir voziyyet
olub maternal antitellorin 1 nec¢o ay orzindo
aradan qalxmasi ilo diizalir [25].

Radiolojik baximdan (iki yonlii agciyor
rentgenoqrafiyasi), infeksiyanin lokalizasi-
yast, kardiak konfiqurasiya, timus kolgasing
baxilir. ©gor T hiiceyrs vo ya kombins im-
mun catismazliq distlniiliirso hoyatin ilk
aylarinda agciyarin rentgen sokili ¢okilorok
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timus varlig1r baximindan doyorlondirilmali-
dir [4].

Ikincili immun catismazhq (1IC)

Bozi immun ¢atismazliglar klinik olaraq
uzun miiddst slamot vermadon olur vo ilk
dofo yetkin yasa c¢atdiqda olamot (yayilmis
doyiskon immun c¢atismazliq, selektiv igA
catismazligi, igG alt siniflorinin vo bozi
kompleman c¢atismazliglari, dominant IFN-
YRI1gatismazlig1) vero bilor. IIC soboba
bagli olaraq hoyatin hor hansi bir dévriindo
ortaya ¢ixa bilor. Hereditar, metabolizma,
hematolojik vo ya infeksiyaya bagl olaraq
inkisaf edo bilir. BIC-a nisbaton daha gox
rast golinir. IIC-mn soboblor arasinda Insan
immun ¢atismazliq virusu (HIV), badxassoli
sislor, immunsupressiv dorman gobulu, qa-
zanilmis hipoqgammaglobulinemiya (malab-
sorbsiya, nefrotik sindrom va s.), radiasiya
va splenektomiya on ¢ox rast golinon immun
catismazliq sobabloridir [26].

Yenidogulan dovrdo slibho olduqda
laborator miiayino iisullarma HIV antitel-
lorino baxilmali, differensiasiya iiciin tam
gan saymmi, serum Ig vo subtiplori yoxlan-
mali, immun ¢atismazliq diigiiniilon usaq-
larda olavo miiayinolor istonilmolidir [23].
18 ay vo daha bdyiik olan usaqlarda HIV
antitel test {i¢iin kifayotdir. HIV-o qars1 olan
antitellor anadan plasenta vasitosi ilo usaga
kegdiyindon, 18 aydan kicik usaqlarda viral
test tolob olunmalidir. Yenidogulmuslarda
HIV DNT polimeraz zoncirvari reaksiya tes-
ti vo ya HIV RNT tohlili testi, hayatin ilk
14-21 giinlorindo, bir ayliq vo dord-alt1 ayliq
bir miiddotdo perinatal oldo edilmis HIV
infeksiyas: olanlar1 miioyyon etmok {iglin
tovsiyo olunur [27].

2010-cu ildon etibaron ABS Sohiyys vo
Insan Xidmatlori Departamenti yeni dogul-
mus usaqlarda SCID (Agir Kombino immun
catismazliq) tig¢lin miintozom miayino kegir-
moyi tovsiys etdi [28]. SCID 100,000 diri
dogulandan birindo miisahido edilir. SCID
nadir olsa da, erkon diagnoz qoyulmasi va
hematopoetik kok hiiceyro transplantasiyasi
ilo miialico kdrpo Oliimlorinin qarsisini ala
bilor. ABS-da, transplantasiya hoyatin ilk {i¢
yarim ayinda hoyata keg¢irildiyi toqdirdo sag
galma nisboti 94% -dir, lakin miialicoyo
daha gec baglanilirsa 70% -o diisiir [29].
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Oliim osasan kegirilon viral infeksiya ilo
olagodardir.

ABS-da aparilan todqiqatlarda diaqno-
zun qoyulmasi yenidogulanlarin topuqdan
almib qurudulmus gan lokosi istifado olu-
naraq T hiiceyra reseptorun eksiziya daire-
lorinin polimeraza zoncir reaksiyasi ilo
miioyyon edilmasing asaslanilmigdir [30]. T
hiiceyra reseptorun eksiziya dairalori yalniz
T hiiceyrolori torofindon istehsal olunan
DNT pargalaridir. Thiiceyra pozgunlugu
Thiiceyra reseptorun eksiziya dairsloring
100% hossasdir. Yalangi miisbot nisboti
1,5% - vaxtinda dogulmus usaqlarda,

saglam infantlarda vo homginin, vaxtindan
gabaq dogulmus usaqlarda, reanimasiya
sObalarindo yatanlarda iso bu 5% -dir [30].
Test protokollarina gors, hestasiya yast 37
hoftodon boyiik olan usaglarda ilkin vo ya
tokrari niimuno gotiiriilo bilinor. Bu aras-
dirma proqgramu ilo SCID hallar1 tapilmadi,
amma digor T hiiceyra pozgunluqlar1 goriil-
dii. Viskonsinds 71000 infantdan T hiiceyra
pozgunlugu 8 infantda gqeyd edildi [31]. Di-
gor arasdirmada iso T hiiceyro pozgunlugu
77491 infantdan 19 infantda miisyyen edilir
[32].

Cadval 2

BIC- lig1 olan usaglarin peyvandlonmasi [33]

K . Spesifik immune Oks-gostarig olan Spesifik tovsiya
ateqoriya
catismazhqlar peyvandlor olunan peyvandlar
Agir antitel catismazlig: OPV
(mos: X-o bagh Cigok Pnevmokokk
agammagqlobulinemiya va Canli zoiflodilmis qrip | Hib (usaqglar 12- 59
timumi doyiskon immun peyvandi ay arast)
catismazliq) BCG
Ty21a (canlitif)
Sar1 qizdirma
B- limfosit oM
Humoral Q.P MS(quzilca,
parotid, moxmarak vo
SU ¢igayi)
Daha az agir antitel OPV Pnevmokokk
catigmazlig (selektiv IgA BCG Hib (usaqlar 12- 59
catismazlig1 vo IgG subtip Sar1 qizdirma ay arasi)
catismazligi) Basqga canli
peyvandloar ehtiyatla
istifado oluna bilar.
Kompleks qiisur ( Agir Pnevmokokk
Kombino immun ¢atismazliq, Biitiin canli Hib (usaqlar 12- 59
kompleks Di- George peyvandlor ay arasi)
sindromu)
T- limfosit | Hissovi qlisurlar (¢oxxostalor Biitlin canli Pnevmokokk
(hiiceyravi Di-George sindromu ils olan, peyvandlar Meningokokk
vd Wiskott-Aldrich sindromu, Hib (usaqlar 12- 59
humoral) ataksiya- teleangiektaziya) ay arast)
Interferon- Biitiin canli bakterial Heg biri
gamma/Interleykin12 peyvandlor
catismazligi
Persisto edon komplement, Heg biri Pnevmokokk
Komple- properdin va ya faktor B Meningokokk
ment catismazligi Hib (usaqlar 12- 59
ay arasi)
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Ekulizimab (Soliris) alaraq Heg biri Meninqokokk
Xronikgranulomatozxastalik Canli bacterial Hecgbiri
peyvandlor
Fagositar ¢catismazliglar daqiq Canli virus vo Pnevmokokk
miioyyan edilmomis vo ya bakterial peyvondlor
Faqositar- quisurlarla barabar olan
funksiya T-hiiceyrovo NK
hiiceyralorinin
disfunksiyasinda (Chediak-
Higashi sindromu, LAD, va
mieloperoxidazadefekti)

Immun catismazliq olan usaqlarda ciddi infeksiyalar olmadan erkon diagnoz qoyulmast,
genetik tohlillorin vaxtinda icra edilmosi vo prognoz verilmosi hom xostonin, hom do ailonin
hoyat keyfiyyotinin yaxsilasdirilmasi, 6liim hallarinin azalmas1 baximindan vacibdir. Immun
catismazliq diagnozunun qoyulmasi canli peyvond totbiqini dnlomoklo bir ¢ox agirlasmalarin
qarsisini almaga imkan verir. Vaxtinda icra edilon immunomodulyator miialico vo ya kok
hiiceyras transplantasiyasi xostonin hayatinin davaminin formalasmasina imkan veracokdir.
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PE3IOME
IHoaxox Kk aeTsIM ¢ MMMYHHOM HeI0CTATOYHOCTBIO

A3uzoBa H.A.
Hayuno-uccreoosamenvcrkuii Unemumym Ileouampuu umenu KA. @apasicoesoii

KiroueBble cjioBa: UMMYHHAsi CHCTEMa, TIEPBUYHBIA UMMYHOIEPHUIIUT, BTOPUIHBIHUMMYHO-
IeUIHUT.

Hepunur wummynHoi (MJ]) cucrembl mnpeacraBisger coOoil rpynmy 3a0ojieBaHUM,
BBI3BAaHHBIX JIEPUIUTOM OEITKOB, IMTOKMHOB, PELENTOPOB IIUTOKUHOB Y OHOMN HIJIM HECKOIBKHX
rpynm kiaetok. MJI moBwraeT BOCHPUUMYHMBOCTh K WHQEKIIMOHHBIM TPOIIECCaM, BBI3BIBAET
ayTOMMMYHHBIE 3a0osieBanue u mumdonponudepanuto. [lepsuunsie ummynoaeduuutst (ITHI)
- 9TO BpPOXXKJCHHBIC Ne(EKThI, KOTOPHIC BIHMSIOT HAa pa3BUTHE M / WM (DYHKIHMIO UMMYHHOMH
CHCTEMBbl, U B OCHOBHOM HaCJIEIylTCs (ayTOCOMHO-PELECCHBHBI WM X-XpOMOCOMHO-
3aBHCUMBIN MyTh). [[pU3HaKK IEPBUYHOTO HMMMYHOAC(DUITUTA Y IeTel HAYMHAIOTCS C POXKIACHUS,
YacTO MPOSBIISIETCS B BUJI€ BHYTPUKICTOUHBIX M BUPYCHBIX MH(EKIHUI.

68



Journal of Azerbaijan Perinatology and Pediatrics (Scientific-practical journal) /2019 / Vol 5/ Ne2

SUMMARY
Approach to child with immunodeficiency

~ AzizovaN.A.
Scientific Research Institute of Pediatrics named K.Y.Farajeva

Keys words:immune system, primary immunodeficiency,secondary immunodeficiency

Immune system deficiency is a group of diseases caused by deficiency of protein, cytokine,
cytokine receptor, one or more of the groups of cells, increasing the susceptibility to infectious
processes, causing autoimmune and lymphoproliferation. Primary Immunodeficiency Disorders
(PID's) are congenital defects that affect the development and / or function of the immune
system, and are mainly inherited (mostly autosomal recessive or X chromosome-dependent).
Primary Immunodeficiency Disorders in children start from birth, particularly in the form of
intracellular viral systemic infections.
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