Immundefisit
vaziyyatlor




Immun sistem tarafindon normal
Immun cavabin yaranmasinda istirak

edon bir va va bir neco mexanizmin
pozulmasi naticasindd yaranir




= Huceyra tip

= Humoral tip

* Kombind olunmus tip




= Humoral tip - B limfosit, akscisimlar

= Huceyro tip-T limfosit v onun
subpopulyasiyalari

= Komplement sistemi
= Faqositar sistem




IMMUNDEFISIT
VOZIYYOTIN FORMALARI

Immun sistemin
tosir mexanizminin ¢atismazligi noticosindo
meydana ¢ixir.

organizmin bazi
patoloj1 hallarinda vo xarici amillorin
(mos, immundepressant preparatlar) immun
sistema tosiri naticosindo meydana ¢ixir.




BIDV-in tasnifati

1.B-limfositlor
v saloflori

1. X-bagh
agammaglobulinemiya-
Bruton xastaliyi

2. IgsA—selektiv defisiti

3. Yenidogulmusun tranzitor
hipo-qammagqlobulinemiyasi




BIDV-in tasnifati

2. T-limfositlor vd
saloflori

1. Di Corci sindromu
2. Nezilof sindromu

3. Xroniki dori
kondidozu




BIDV-in tasnifati

3. TvoB

limfositlar vo
onlarin saloflori

1. “Isvecra” tipi (alimfositar
agammagdlobulinemiya)

2. L.ul - Bar sindromu
3. Viskot — Oldric sindromu




BIDV-in tasnifat

4. Faqositlor

1. Xroniki septik
granulomatoz

2. Cediak — Xiqasi
sindromu
3. Hiper - IgE sindromu




BIDV-in tasnifati

Komplement
sistemi

C1 defisiti, C2-defisiti
C3-defisiti,C4-defisiti
C1- inhibitorun defisiti
Vo S..




Xostolik X xromosomdaki
defektlo

baghdir vo resessiv genlo oturulur.

Xostolik yalniz oglanlarda
musahids olunur




[k yaslardan usaqglarda
= gqram(+) vo gram (-) Infeksiyalar
» tonofflis vo bagirsaq infeksiyalari
= meningit
= SepsIs
» parazitar xostoliklor musahids olunur.




» Aktiv vaksinasiyadan sonra bela
xastalorin selikli gisalarinda
virulentliyini qgorumus toradici
muoyyaon edilir.

* [mmunterapiya almayan xostolor
20-235 yaslarinda ikincili
infeksiyadan olurlor.



Diagnoz adoton 3-4 yaslarda
qoyulur. Zordabda IgM vo IgA
okscisimlori miioyyon edilmir, IgG-nin
miqdar1 1s9 5-10 dofo azalir. Xostonin
periferik ganinda B limfositlor azdir
ya da imumiyyatlo tapilmiur.



T-limfositlorin say1 vo funksiyasi
normal qalir.

Limfa duyunlorinin histoloji
miuayinasinds ruseym morkozlorin
vo plazmatik huceyralorin azligi
musahids olunur.




X-bagh agammaglobulinemiyanin diagnostikasi

Diagnoz

Hoyatin ilk 5 ilindo
Btk genindo mutasiya residivloson bakterial
infeksiya

CD19 * B hiiceyralorin
soviyyasi <2%

IgG, IgA, IgM-in
soviyyasi normadan
2SD azalmis olur

Izohemagliitininin Btk m-RNT-nin
olmamasi catismazligi




X-bagh agammagqlobulinemiyanin Kklinik tozahtirt




Mualico:

Mualico avazedici xarakter dasiyir

1.Zordab immunogqlobulinlori
2.Antibiotiklor
3.Sumuik 1liy1 transplantasiyasi




Tranzitor gammagdlobulinemiya

= Usaqlarda hoyatin ilk dovrlarinds fizioliji
immun defisit vaziyyati yaranur.

= Beloki, plasentadan keson [¢C ilk 3 2y arzinda
parcalanir,

= postnatal dévrda [ oC sintezi baslayir. Bu
sababdoan dd 2-4 ayhqda usaqlar infeksiyalara
qarsi daha hassas olurlar.

= Daha sonralar biitiin sinif Ig-lor sintez
olunmaga baslayir. Bu proses tranzitor

xarakter daililr.



Tranzitor gammaglobulinemiya
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Hiper-IgM sindromu

Autosom-resessiv



Hiper-IgM sindromu

Klinik tozahuru

Respirator traktin zodsalonmasi:
bronxit, sinusit, pnevmoniya

Agzin selikli gisasinin xorasi
Sklerozlasdirict xolangit

Konusvari dislor




Hiper-IgM sindromu

Klinik tozahuru

\V
virus ensefaliti, meninaoensefalit vo

qjlomerulonefrit, artrit v s.
Hemolitik pozgunluqlar:
anemiya,neytropeniya va s.

Qaraciyor sislori




Hiper-IgM sindromunda
konusvari dislor




IgA-nin selektiv defisiti

Klinika

Infeksion Autoimmun Allergik
sindrom sindrom sindrom

Mado- . Revmatoid artrit, Atopik
bagirsaq ’l;ai;e;t:ﬁs vaskulit, SQQE, dermatit,
trakti Seqren sindromu Bronxial astma
Vo S. Va s.

Diagnostika




. Xostaolik T huiceyradan asili
BIDV-2 aid olub, 22-ci
xromosomdaki defektla
baglhdir.




= Xostalordo asason timus
toxumasinin hipo- vd ya aplaziyasi

bir sira anadangolmo qusurlar:

" urak qusurlar

= “qurd agizhq”

= hipoparatireodizm

= tetaniya slamotlori geyd olunur.




» Qanda limfositlorin tmumi
soviyyasinin azalmasi, T-
limfositlorin vo onun
subpopulyasiyalarinin
funksional aktivliyinin
za1flomas1 musahido olunur.




Mualico:

Boz1 xostolorda tobii
immunkorreksiya naticosindo,
timus preparatlarinin komoyi 1lo T-
limfositlorin funksiyasini todricon
artirmaq mumkundtir.
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“Isvecra tipli” BIDV

On agir gedisli BIDV-dir. Bu
catismazliq bir neco gendoki
defektlo bagli oldugundan daha agir
forma hesab edilir. Dos gofasinin
rentgenogqrammasinda timus vozisi
geyd olunmur.




Immundefisit
VazZiyyat




Hoyatinin 1lk haftolorindo usagin

» dorisindo vo selikli gisalarinda
ekzantema

= sopkilor
= tokrar1 pnevmoniyalar
» modo-bagirsaq infeksiyalari

» fiziki inkisafin longimaosi
musahids olunur




= Umumi limfopeniya
= T limfositlor va

subpopulyasiyalarinin migdari
azalir

* Jg-in biitun siniflorinin miqdari
azalir

= B limfositlor normal vd ya azalmis
olur.




Prognoz:

Diagnoz adaton 1-2 yasda qoyulur.
Belo xoastolorin 0liimii 2 yasa godor
miiddatde ikincili infeksiyalardan
o][V]¢




Agir kombind olunmus immun ¢atismazhgda darids olan
sopgilor




Agir kombind olunmus immun ¢atismazhgda darids olan
sopgilor

[ s T




Agir kombins olunmus immun ¢atismazhiqda doarids olan
sopgilor




Atakslya-teleangiektaziya
(Lui-Bar sindromu)

= Agir kombino olunmus formalarindan
olan bu xastalikdo immun, tirok-damar,
vo sinir sisteminda bas veran
patologiyalar 0zunu gostorir.

= Xostolik autosom-ressesiv yolla oturtldr.




Xostoliy1 1lk dofa
Sillaba vo Henner
adli alimlar 1926-c1
1ldo goziindo
teleangiektaziyasi
olan (¢
yeniyetmoda tasvir
etmislor.




11da dori

teleangiektaziyasi vo beyincik
ataksiyasi olan oglanda da bu
olamotlort muoyyon etmisdir.

150 ataksiya-
teleangiektaziya sorbast xostolik
kimi tosnif olunmusdur.



Klinikasi:

Hoyatinin ilk llinl normal inkisaf

edon usaqlarda sonralar
bronx-agciyor

QBB organlarinin
yumsaq toxumanin

moda-bagirsaq sisteminin tokrarlanan
infeksiyalar1 musahids olunur.



Klinikasr:

* beyincik ataksiyasi

= fiziki inkisafin zoiflomaosi

» dor1 damarlarinin genislonmaosi

» o0z almalarimin harokiliyi-nistagm
= teleangiektaziya




Immunologiyasi

= Xostalik hom r, hom
bas verdiyindon agir gediso
malikdir.

» T-limfositlorin vo onun populyasiyasi olan
-helper hiiceyrolorinin migdarinin, IRI-
indeksinin azalir.

* Humoral gostoricilordon
e -nin sintez olmamasi vo ya asagi
miqgdarda olmasi, 1so kifayot gqodor
1 muisahids olunur.




Mualicd

» Jvozedicli immunoterapiya vo ya

= sutun hiiceyralorin transplantasiyasi
aparildigda, xostonin hoyat torzini
nisboton yaxsilasdirmaq vo Omrunu
uzatmag mumkundur




| Darids va gozlorda teleangiektaziya




Viskot - Oldric sindromu
(WAS)

Trombositlorin zodalonmasi va
ganaxmalarla miisahido olunur . Immun
sistemin tonzimlonmasinin pozulmasi
immun ¢atismazliga, autormmun
xastaliklara vo vaskulitlora sobab olur.



Klinikasi

Xostoalar kliniki olaraq asason
= tokrarlanan ekzemadan
* gan axmadan vo

= 1mmun ¢atismazliqgdan aziyyat ¢okirlar.

Xostonin yasi artdigca onda qanaxmalarin
koskinliy1 azalir, immun ¢atismazligin,

autoimmun xastaliklorin inkisafi 1so daha da
guclonir.




Immunogrammasi:

Xastaliya IFA, axin sitometriya vo
immunoblotinqiisulu 1lo diagnoz qoyula bilar.

¢ Xostolordo trombositlorin migdar: vo hocmi
azalir.

% Ig-lorin, xiisuson do IgM-in soviyyasi azalir
“*T limfositlorin migdar1 muxtalif xostolordo

doyisir.




Mualico:

Xostliyin mualico vo profilaktikasi
*antibiotiklordon

*immunoqlobulinlorin toyin olunmasindan
sumiulk 1liyinin transplantasiyasindan toskil
olunur.

Sumuk 1liyinin transplantasiyasi uygun
donorlardan aparilir. Transplantasiyanin
mumkunliyl xastonin kliniki voziyyatindon
asilidir.
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Faqositar catismazhq

. Qan damari
Iltihab ocagy O




a) PMN-lor hemotaksis signallarina cavab
vera bilmirlor — “Tomboal Leykositlor
Sindromu”

b) Fagolizosomanin yaranma prosesi pozulur
— “Gediak Higasi sindromu”

¢) Lizosomlarda litik fermentlorin
catismazligl bas vertir.

Xroniki granulamatozda sorbast oksigen
radikallar1 catismur.



Cediak-Hiqasi sindromu

Xostalik autosom-ressesiv
yolla ottrultr. Bu zaman
neytrofillorin,
monositlorin, NK
hiiceyralorinin,
melanositlorin
trombositlorin
vezikullarinda anomaliya
geyd olunur.




Klinikasi

= Rekurrent infeksiyalar

= GOzlin dorinin albinizmi

= Qanaxmalara meyllik

» Jsaob sisteminin pozgunlugu

*= NK huceyralorinin funksiyasinin
pozulmasi



Hiper IgE sindromu

Xostolik 0kodon-0lkoys doyismoklo 1:5000-
10000 nisbatindo rast golinir.

= Autosom-dominant forma: Bu forma an cox
rast golinon formadir

= Autosom-ressesiv forma

* Yungul formal1 autosom ressesiv forma:







Klinikasi

> Abses

»Pnevmoniya

> IgE-nin saviyyasinin yiiksolmasi
» Skeletin qurulusunda anomaliya
» Agir autoimmun pozgunluq




Skeletdoki doyisikliklor:

= Ostemielit

= Osteoparoz

= Hipertelorizm

* Genis vo dik burun

= Qabariq alin

* Yiiksok damaq

= Skolioz

= Sud dislorinin vo daimi dislerin gec vo geyri-
miintozom ¢ixmasi rast golinir
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Immunogrammasi:

» Xostoliyin asas sobabi: Th1/Th2
miinasibatinin Th2-nin artmasi 1stigamatindo
doyismosidir.

 Immunoqrammada B-limfositlorin, CD3+,
CD4+, CD&8+ T limfositlorin migdari
normaldir.

* Digor immunoqlobulinlorin migdari norma

daxilindo olsa da, IgE-nin soviyyosi yiiksok
(>1000 u/ml) olur.




Mualico:

HIES-o gars1 spesifik miialico
yoxdur. Stafilokokk infeksiyasinin
garsisini almaq mogsadi 1lo Omir
boyu antistafilokokk miialicoden
1stitads edilir.



Mualico:

Abseslorin mualicasinda
antibiotiklordon vo gobalok oaleyhino
dormanlardan 1stifado olunmalidir.
Abseslaorin corrah1t mualicasi nadir
hallarda vo ya hoyat1 gostorislor
olduqda aparilir.



Komplement sisteminin ¢catismazhgi

Clq inhibitor
DAF- decay accelerating
factor (CD55)

Anadangolmo Kvinke 6demi

Paroksizmal geco
hemoqlobinuriya

Cl1, C2,C4

Immun kompleks
xastoliklori

C3

Tokrar1 infeksiyalar

MZK-membran zadsloyici
kompleks komponentlori

Meninqokok infeksiyalar




Anadangalma Kvinke odemi




BIDV-in miialicasi

Terapiya asagidaki prinsiplord
asaslanir:
Terapiya hoyat boyu aparilir

Ikincili infeksiyalarm profilaktikasi




BIDV-in mualicosi

[mmun sistemin defektli
mexanizminin  korreksiyasi
Fermentlorin vo vitaminlorin toyini
Sitokinlorlo mualico (interleykinlor,
interferonlar va s.)




Ikincili Immun Defisit
Vaziyyatlor (IIDV)




IIDV-ni yaradan sabablor

» xroniki qida pozgunlugu
= 1nfeksion xostoliklor

(bakterial, gobalak,
parazitar,virus mongoli)

= helmintozlar



boyrak xoastoliklori 1lo bagh
proteinuriya

xroniki boyrok catismazligi

diarreya sindromu
stress sindromu



[IDV-ni yaradan sabablor

= corrah1 omoliyyatlar(narkoz, gan
1tirmo)

= endokrinopatiyalar

" bozi dormanlarin tosiri

(hormonal preparatlar,
antibiotiklor va s.)



" Immunodepressantlar

" batndaxili dovrdo inkisaf
qusurlari

=" sua terapiyasi



oIsas sabablari:

Bakteriya vo viruslarin, homc¢inin
onlarin hoyat foaliyyoti
mohsullarinin immun sistemso tosiri

Antigenin immun sistemso tosirindon
mediatorlarinin sintezi




» Immun komplekslorin tasiri

(membran reseptorlarinin
blokadasi, huiceyro arasi
dlagalorin zdiflomoasi vo s.)




[IDV-lor 2-3-cu doracali yaniglarda, yaniq
soth1 30%-don cox oldugda bas verir. Bu
immun sistemdo pozgunluqglarla
noticolonir.

[k giinlor yanmis doridon plazmanin
axmasi xastoda blitiin sinif
immunglobulinlorin, opsonin ziilallarinin
1itirilmasina sabab olur.



= Bir-iki hoftodon sonra iso
avvolco IgM, sonra iso IgG va
[gA-1n soviyyosi normaya
dustur.




T-limfositlorin do migdarinin
azalmasi, immun requlyator indeksin
disbalans1 muisahids olunur.
Faqositlorin xemotaksisinin
pozulmasi, hiiceyrodaxili
toradicilorin lizisi zaifloyir.




Sis xastaliklarinds [IDV

Sis xostaliklari zamani adaton [IDV
musahido olunur. Prosesin
baslangicinda T-limfositlorin iimumi
miqdar1 azalir, T suppressorlarin
miqdari 159 ¢oxalir.




Sis xastaliklarinds [IDV

IgM-
IeG




Sis xastaliklarinds [IDV




Yashlarda [IDV




Yashlarda [IDV




IIDV-in mialicasi




IIDV-in miialicosi




IIDV-in miialicosi




QICS-virus monsoli agir infeksion
xastalikdir.

Yuksak olum faizi veron bu xastaliyo
butun qitalords rast golinir. Hazirda

dinyanin 190 o6lkasindds bu xasatli
val.



QICS-in banilari

L. Montanye P. Qallo
1983 1l 1984 1l




= Bu virus RNT-ya
malik, retrovirus
ailasinin lentovirus
cinsing aiddir. Virusunigsz:
genomunun olc¢usu
10000 nukleotida
barabardir.

apse
Proteins

everse
Transc
Anatomy of the AIDS Vlfusjf




QICS xastaliyina yoluxma asasan 3
yolla bas ver? bilir.

1. Cinsi yolla — xiisusils do, paraseksual
(geyri-tabii) alagolor zamanu.

2. Transplasentar yolla — xastoliyin
xosto anadan botndaxili
dovrda cift vasitasilo dolo kegmasi.
Xosto anadan usaga bu xostalik
laktasiya yolu 1lo do kegir.



https://az.wikipedia.org/wiki/Ana
https://az.wikipedia.org/wiki/Cift

3. Damardaxili inyeksiyalar yolu il9 -

» narkomanlartorofindon narkotik mad
dolorin

damardaxili gebulu zamani

= j¢arisinda Virus olan ganin va ya gan
preparatlarinin
saglam adama kociiriilmasi zamani



https://az.wikipedia.org/wiki/Narkotik
https://az.wikipedia.org/wiki/Damar
https://az.wikipedia.org/wiki/Virus
https://az.wikipedia.org/wiki/Qan
https://az.wikipedia.org/wiki/Adam

3. Damardaxili mmyeksiyalar yolu 1lo -

= virusla infeksiyalasmis 1yno 1lo
saglam adama damardaxili
inyeksiyalar zamani vo s.



https://az.wikipedia.org/wiki/%C4%B0yn%C9%99

1. Inkubasiya dovrii

2. TIkin tozahiir dovrii

3. Latent dovr

4. Tkincili xasatliklaor dovrii
Terminal




* Titratmo

= Halsi1zliq

= Sustluk

" 97315 vo oynaq agrilari
= [Imfoadenopatiya




CD4 T-limfositlar Makrofaqglar



aVYAYAY A

IIV T helperlor Immun immun sisemin
Infeksiya
sistemin tamam siradan qarsisinda
disfunksiyas1 ¢ixmasi insanin

aciz qalmasi




IIV virusunun mahv olma yollar::

« 50°-70° spirt mahlulu

 madoa-bagirsaq traktindaki fermentlorin
tasirindon

 dezinfeksiyaedici mohlullar vasitasila
(xloramin, xlor torkibli mahlullar

e (aynatmag

* dori sathindaki bakteriyalarin

fermentlori






T huceyra catismazhgi

* Timusun aplaziyasi
(Di-Corcli sindromu)

S ©

= Sitokin sintezinin
pozulmasi

asimbomek (@) mas., IL-12, iINFg




Pre B
hiicevra

T hiicevranin
kémoavi

—C Plazmatik
~c  hiicevra

Anadangolmo B
hiuiceyra catismazligi

Pre-B hiiceyronin
yetismo prosesi pozulur

T hiiceyronin
komoyinin blokadasi



Hiper-igM sindromunda konusvari dislor

Patient #1 (age 1yr) Patient #1 (age 3yrs)

Patient #2 (age 1yr) Patient #2 (age 3yrs)




