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ISIN UMUMI XUSUSIYYOTLORI

Mévzunun aktualh@l. Birincili Immun Catigmazhq (BIC) —
anadangolmo genetik defektlo bagh nadir patoloji vaziyystlordir. Belo
xostolordo Omiir boyu infeksion xostoliklors qgarsi normal immun
reaksiyalar yaranmir vo usaqlarda hayatin ilk aylarindan miixtslif yoluxucu
toradicilora qarsi yiiksok hassasliq, infeksiyalarin agir gedisi, fosadlasmasi,
hatta 6liimla naticolonmasi hallart da miisahids olunur.

BIC haqqinda ilk molumat amerikali hokim Ogden C.Bruton
tarafindon 1952-ci ilds verilmisdir. Hal-hazirda 140-dan artiq gen defektlori
ilo bagh BIC-in 200-don artiq kliniki variantt Syronilmisdir. Yeni
formalarmin askar edilmosi holo do davam edir. Bels ki, yalmz 2011-ci
ildo ESID-in (European Society for Immunodeficiencies-Avropa immun
Catismazliglar Comiyyoti) molumatina goro 8 qrupda birloson 18 yeni BiC
xostoliyi geydos alinmugdir. 2004-ci ildon Avropa Immun Catismazliglar
Comiyyati-ESID-in qgeydiyyat1 gostorir ki, xostoliyin rastgolmo tezliyi
ilden-ila artir. Belo ki, 2004-cii ildo 154 xasto oldugu halda, 2014-cii ilds
xastalorin say1 19355 olmusdur [ESID Registry Working Party: S. Ehl,
2012]. Xostoliyin gec askarlanmasi, vaxtinda vo diizglin diagnozun
goyulmamasi va agir fasadlar yiiksok 6liim faizina sabab olur [CochinoA.,
Janda A. et.al, 2014].

BIC hom tibbi, hom do aktual sosial problem olaraq qalir. Belo
xastolorin qeydos alinmasi kliniki vo laborator noticolora asasen diizgiin
diagnozun erkan goyulmasi, istigamatli immun korreksiya todbirlarinin va
avazedici terapiyanin vaxtinda tatbiq olunmasi xastalorin dmriinii uzatmaga
vo ayri-ayri hallarda hotta normal hayat slirmelorine do imkan verir
[N.Lanio, 2012].

Diinyada bu aktual problemls masgul olan bir ¢gox elmi comiyyatlor
foaliyyat gostorir: CIS (Clinical Immunology Society), JMF (Jeffrey Model
Foundation), ~ IDF (Immune Deficiency Foundation) vo s. Buna
baxmayaraq, BIC-li xastolorin vaxtinda askar olunmasi vo onlara diizgiin
mialiconin totbiq olunmasinda halo do bir ¢ox ¢otinliklor var. Xastalik
adaton 3-15 yasda, bazi hallarda iso daha yuxari yaslarda miisahids edilir va
hayat ti¢iin tohliikali fosadlar yaradir. Onlar1 uzun miiddst hokimo miiraciat
etmoys vo davamli miialicolor aparmaga macbur edir [Holmes S.,
Condliffe A., Griffiths W. et al. 2015].

Azorbaycan yalmiz 2010-cu ildon bu problemin Oyronilmasine
gosulmusdur. BIC genetik defektlo bagl xostolik oldugundan qohum nigah
olagolori bu xostaliyin rastgolmo tezliyini daha da artirir. Azerbaycan
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ohalisi arasinda belo evliliklorin ¢ox olmasi, hokimo gec miiraciat edilmasi
Birincili immun Catismazligin digor xostaliklor adi altinda gizlonmosine vo
xostonin Slimiine gotirib ¢ixarir [G.M. Nosrullayeva vo b., 2012]. Diger
torofdon, belo patologiyani agkar etmok ii¢lin xiisusi avadanligi olan
immunoloji vo genetik laboratoriya veo tocriibsli is¢i heyot tolob olunur.
Mohz bunlara gors, bu patologiya ¢ox vaxt diqqstdon konarda galir vo
diizgiin diagnoz gec qoyulur.

Tadgiqatin magsadi:

Azorbaycanda Birincili Immun Catismazligi  olan  xostolorin
askarlanmasi, laborator vo instrumental milayino osasinda klinik
formalarin, tiplorin vo agirliq doracalarinin ayird edilmosi vo BIC-in miiasir
diagnostik alqoritminin hazirlanmasidir.

Tadqiqatin vazifolari:

1. BIC-li xostolori askarlamaq mogsadi ilo bu patologiyaya siibholi
soxslor ii¢lin xiisusi sorgu veraqi hazirlamaq ve BIC-in rast golmo
tezliyini Oyronmok;

2. BIC-1i xostolorin miiasir immunoloji metodlar vasitesilo yerli vo
imumi immunitetinin hiiceyra vo humoral gostoricilorini miiayine
etmoak;

3. BIC-li xostolordo genetik analizloro osaslanaraq ayri-ayri1 fenotiplori
ayird etmok va doqiq diaqnoz qoymag;

4. BIC-in diagnostik alqoritminin islonmosi, xostolorin morkozlosdi-
rilmis qeydiyyatin1 vo monitoringini togkil etmak.

Tadgiqatin elmi yeniliyi:

— Bu patologiyaya sibhali soxslor (“risk qrupu”) fii¢lin xiisusi
sorgu veraqi hazirlamib va ona asason Birincili Immun Catismaz-
1181 olan xastalorin ilkin agkarlanma morhalasi aparilib (tadqgiqat
grupu).

— 11k dof> askar olunan xastalords Birincili Immun Catismazliq novii-
na, tipina va agirliq doracasine gora boliinarok xastalorin monitoringi
toskil edilib.

— Anadangslms immun ¢atismazligin diaqnozunu qoymagq iigiin 4 mar-
halali diagnostik alqoritm iglonib.

Tadgiqatin tacriibi shamiyyati:

1. i1k dofs usaglarda vo yaslilarda Birincili immun Catismazliga siibhali
olan xastalorin agkarlanmasi hayata kegirilib.

2. Diaqnostik alqoritmo osaslanaraq BIC-li xostolors diaqnoz anam-
nestik, kliniki, miiasir immunoloji vo genetik metodlar vasitasila

goyulub.



3. BIC xostolorin 6lko {izro iimumi qeydiyyatinin aparilmasi vo
monitoringi toskil edilib.

Dissertasiyanin miidafioys ¢ixarilan asas miiddalar::

1. Ik dofs Azorbaycanda Birincili immun Catismazligh xastalorin
askarlanmasi tortib olunmus alqoritmo asason hoyata kegirilmisdir.
Xostolora diagnoz anamnestik molumatlara, kliniki simptomlara,
genis immunoloji vo miimkiin oldugu hallarda genetik miiayinonin
naticasine asasan qoyulmusdur.

2. Birincili iImmun Catismazhqli xostolor tipino, ndviino va agirlq
daracasine gora qruplasdirilmigdir. On ¢ox xasto Okscisimdon asili
immun gatismazliq tipinda (31%) rast golinmisdir. Ikinci yerds Yaxs1
miioyyan olunmus xastaliklor tipidir ki, bu da 24%-ni toskil edir. On
nadir tip isa Faqositdon asili voa Autoimmun tipi olmusdur (2%).

3. Baki gohorindo BIC xostolorinin geydiyyati  vo monitoringi
aparilmisdir. Avropa vo Diinyadaki Immun Catismazliq Morkozi ilo
olago yaradilmisdir. Biitiin BIC-1i xastolorda on saciyyavi xiisusiyyat
CD3+, CD4+ CD19+ limfositlorin, immunoglobulinlorden IgG vo
IgA-nin azalmasi, g/spesifik gostoricilordon neytrofillorin faqositar
aktivliyinin azalmas1 vo CDI16/56+ limfositlorin miqdarmin
yiiksalmosidir.

Dissertasiyamin naticalorinin tatbiqi: Oldo edilon noticalordon
Azarbaycan Tibb Universitetinin TTK-da, Bakinin 6 sayli Kliniki Usaq
Xostoxanasinda vo Respublika Kliniki Usaq Xostoxanasinda hakimlarin
praktiki igindo istifads olunur.

Dissertasiyanin nozori osaslarindan vo praktiki tovsiyyslarindon
“Usaq xostoliklori”, “Immunologiya” kursunun dors programma olavo
edilmis, toloba va rezidentlarin tahsil prosesinds istifads olunur.

Isin aprobasiyasi: Dissertasiya isinin ilkin miizakirasi ATU-nun
“Immunologiya” kursunun, “II usaq xostoliklori”, “Mikrobiologiya vo
immunologiya”, “I Usaq xaostoliklori” kafedralarinin amokdaglarinin birgs
kegirdiyi iclasinda (7 mart, 2016-c1 il) vo ATU-nun nazdinds FD 03.012
dissertasiya surasinin aprobasiya komissiyasinin iclasinda (26 aprel 2016-c1
il) kegirilmigdir.

Dissertasiya iginin asas fraqmentlori “15-th Biennial Meeting of the
European Society for Immundeficiency” (Italiya, Florence, 3-6 oktyabr
2012), “Allerqologiya, Immunologiya vo Immunoreabilitasiya iizro 1V
Azorbaycan Milli Kongresi” (Baki, 19-20 oktyabr 2012), “15th ICI
Immunnitas vis Naturae Milan 2013 15th International Congress of
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Immunology” (italiya, Milan, 22-27 avqust 2013), “100th J Project
Meeting” (Turkiys, Antalya, 12-14 mart, 2014), “2nd MENAID meeting”
(Marakes, 11-13 dekabr, 2014), “Primary immunodeficiencies ESID
Estearn Spring School” (Cexiya Respublikasi, Slvavonitse sohari, 13-17
May 2015), “IPIC 2015, International Primary Immunedeficiencies
Congress” (Macaristan, Budapest, 5-6 noyabr 2015), BIC-o hosr olunmus
“Doyirmi masa-2015"-ds (Baki, 11 dekabr 2015) moruzs edilmisdir.

Cap islori: Dissertasiyanin materiallari asasinda 14 elmi is (6 jurnal
moaqalasi va 8 tezis) nasr olunub.

Dissertasiaymin hacmi va strukturu: Dissertasiya ononovi sokilde
167 sohifads kompiiterdo yigilmig, giris, adobiyyat icmali, material va
metodlar, 2 fasil soxsi klinik miisahidelorden, yekun, naticalor, praktik
tovsiyalordon ibaratdir. Odabiyyat siyahisinda 213 manbadon (9-u vaten,
204-i xarici Olko alimlorinin gostariciloridir) istifado edilmisdir.
Dissertasiya 18 cadval, 40 sokillo ayanilogdirilmisdir.

MATERIAL VO METODLAR

Tadqiqat isi Azorbaycan Tibb Universitetinin I usaq xostoliklori
kafedarasmin  nozdindoki  “Immunologiya”  kursunda vo  onun
laboratoriyasinda, ATU-nun Tadris Terapevtik Klinikasinda hoyata
kegirilmisdir. Todqgigat zamani 300 tez-tez xastolonon usaq vo yashilar 2
moarhololi miiayinaden kegmis vo onlardan Birincili immun Catismazliga
siibhali 90 xosto vo 20 praktiki saglam soxs (kontrol qrup) miayino
olunmugdur. Birinci moarhalads xiisusi sorgu blanklarinin doldurulmasi,
ganin imiimi va biokimyavi analizlori aparilmigdir. Siibhali xastalar ikinci
morhalodo genis immunoloji vo genetik miiayino olunaraq Avropa Immun
Catismazliglar Comiyyati-ESID-in 2013-cii il {i¢iin toqdim etdiyi tosnifat
{izro qruplasdirilmigdir. BIC-1i xostolori axtararkon tranzitor (miiveqgoti
xarakter dagiyan) immun ¢atigmazligl xastslori tadqiqata salmamisiq.

Miiayina olunanlardan 61-i oglan, 29-u qiz; kontrol qrupda iso
10-qiz, 10-oglan olmugdur. Xastolorin minimum yasi-2 ayliq, maksimum
yas1 46, orta yas isa 8,5 olmusdur.

Tadqiq olunan 90 xostado anamnestik, kliniki, imumi laborator va
genis immmunoloji miiayinolor aparilaraq onlardan 58-i miixtolif BIC
tiplorino ayrilmisdir (esas qrup-I). Dsas qrupdaki xostolordon 41-i BIC-in
miloyyon tosnifatina daxil edilmigdir. 10 xasto Limfoproliferativ xastoalik-
lorden (EBV-don asili olan vo olmayan formalar) aziyyst ¢okir. 7 xastonin
immunoloji analizinds geyri-miioyyanlik vo tonzim pozulmasi agkar etsok
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do, onlar heg¢ bir konkret tips daxil olmamigslar. Bu sobabdon do homin
xastalori Daqiqlegdirilmomis tips aid etmisik.

Immunoloji miiayinenin géstoricilorine osason BIC xostolor 7
miixtalif tip iizro birlegdirilmisdir.

1. Okscisimdon asili tips 18 (31%) xasto aid olmusdur. Bu tipa
Bruton sindromlu, CVID, Hiper igM sindromlu, IgA-nin selektiv
vo sigA-nin catismazlig: olan xastolor daxil edilmisdir.

2. T hiiceyrodon asili tipda 7 (12%) xostoya SCID diagnozu
goyulmusdur.

3. Yaxs1 miloyyon olunmus xastaliklor {imumi qrupun 24%-ni (14
xosta) toskil edir. Bu tipde Di-Corci sindromu, Hiper IgE
sindromu, WAS sindromu, Ataksiya-teleangioektaziya sindromu
diagnozlar1 qoyulmusdur.

4. Faqositdon asili tipde comi 1 xostomiz olmusdur. O, Umumi
xastalarin 2%-ni togkil edir.

5. Limfoproliferativ sindrom tipina 10 (17%) xaste daxil edilmisdir.
Bu xastolorden 7-do EBV agkar olunsa da, 3 xastodo EBV askar
olunmamigdir.

6. Autoiltihab sindromu tipinde do 1 (2%) xasto miioyyan olun-
musdur.

7. Daqiqgloesdirilmomis immun ¢atigmazliqh xastalor tipinds 7 (12%)
Xasto var.

Il grupa (miigayiss qrupuna) tez-tez xastolonon 32 usaq daxil
edilmisdir. Bu soxslor BIC grupunu alqoritma asasen se¢diyimiz zaman tez-
tez xastolonmolari ilo forqlonirdilor.

Heg bir patologiya olmayan 20 nofor nazarat qrupuna daxil edilib
(III grup).

Xastoliklorin diagnozunu qoymagq iiglin qanin iimumi, biokimyavi,
genis immunoloji vo bazi xastslors genetik miiayinalor aparilmigdir.

Birincili immun ¢atigmazligli xastelorin  immun  statusunun
giymotlondirilmasi zamami asagidaki miiayinslor apartlmisdir: Qanda
leykositlorin miqdarinin, limfositlorin nisbi vo miitloq miqdarimin tayini.
Periferik gan hiiceyralorinin fenotiplasdirilmasi: timumi T hiiceyralorin
(CD3"), T helperlorin (CD4"), T sitotoksik hiiceyralorin (CD8"), immun
requlyator indeksin (IRI=CD4°/CD8"), B limfositlorin (CD19"),
aktivlosmis T limfositlorin (HLA-DR), apaptoz hiiceyrolorin (CD95")
FaxScan aparatinda axin sitometriya {isulu ilo toyini. Zordab
immunoglobulinlorindon IgA, igG, IgM, igE-nin, agiz suyunda sigA-nin
“Xema-Medika” girkotinin istehsali olan reaktivler vasitesilo StatFax
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aparatinda toyini. Okscisimlor immun ferment analiz metodu ils toyin
olunmusdur. D&vr edon immun kompleksin (DIK) 3,74%-li
polietilenglikolla, presipitasiya metodu ilo turbidimetrik iisulla toyini
(Qrineviga Y.A. vo Alferova A.E.). Bu zaman Humalyzer Junior
aparatindan istifado olunmusdur. Nitrobondvsoyi tetrazol (NBT)-testi
vasitosilo hiiceyrolorin faqositar aktivliyinin toyini. Zordab sitokinlori
immunferment analiz Gisulu ilo Chem Well aparatinda toyin olunmusdur.
Istifado olunan reaktivlor BIOSOURCE (INVITROGEN) firmasina moxsus
olmusgdur.

Tadqgigatin gedisindo alinmig biitlin roqom gostoricilori miiasir
tovsiyoalor nozora alinmaqla statistik tohlil olunmusdur. Qruplardaki
gostaricilor variasion siraya diiziilmiis vo har bir variasion sira iiglin orta
hesabi gdstarici (M), bu gdstaricinin standart xatasi (m), minimal (min) va
maksimal (max) qiymatlori hesablanmigdir. Statistik analizin ilkin
morholosinde  parametrik {isullardan istifads edilmisdir. Sonradan,
gruplardaki  gostericilorin  saymi nozers alaraq, almmis naticolori
doqiqglosdirmak moagsadilo geyri-parametrik tsullar totbiq olunmusdur.
Qruplarda gostoricilor arasindaki forqi miioyyon etmok ii¢lin qeyri-
parametrik isuldan-Uilkokson (Manna-Uitni) meyarmdan (U) istifade
olunmugdur. U; va U, kemiyyatlorindon kiciyi Uilkoksonun U-meyarlar
cadvealinds n; sotrindo vo 7, siitunundaki serhod qiymatlori ilo miiqayiso
olunaraq, farqin statistik diiriistliiyli hagqinda gorar gabul olunmusdur.

ALINMIS NOTICOLORIN MUZAKIROSI

Azorbaycan ohalisi arasnda Birincili Immun Catismazligi olan
xostolori agkar etmok, onlarmm monitoringini aparmaq mogsadi ilo
Azarbaycan Tibb Universitetinin II usaq xasatliklori kafedrasinin nazdindo
“Immunologiya” kursunda bu yéndo elmi-todqigat isi aparilir. 2010-cu
ildon baslayaraq Azorbaycanin miixtalif sohor vo rayonlarmdan 300 BIC-o
stibhali xastolor klinik vo immunoloji miiayinsler nsticesinde segilmis,
onlarm bir hissesino Birincili immun Catismazliq diagnozu qoyulmusdur.
Xostalor Baki, Gonco, Sumgqayit soharlorindon vo Azorbaycanin diger
rayonlarindan miiracist edon usaq vo yaslhilardir.

Tadgiqatin naticasi kimi gqeyd etmok olar ki, 2010-cu ildo comi 6
xoasto agkar edilmisdise, 2014-cii ildo bu ragam 58-3 ¢atmisdir. Belo artim
Azorbaycan ohalisi arasinda genetik xostolik olan Birincili Immun
Catismazliglarin  genis yayildigini, lakin vaxtinda askar olunmadigini
gostorir. Statistik islonmo mohz 58 BIC-li xostoni ohato etso do, todgiqat isi
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miidafioyo hazirlandigi miiddotdo olave olaraq yeni 12 BIC xasto qeydo
almisig.

Miiayina olunanlardan 12 xastodo CVID, 1 xastods okscisimdon asili
digar xastolik-Bruton sindromu, 4 xastods IgA-nin selektiv catismazlig, 1
xostodo Hiper IgM sindromu qeyd olunmusdur. T hiiceys catismazligh
xastalordon 6-sma SCID, 1 xostoys iso Timoma diagnozu qoyulmusdur.
Yaxs1t miloyyan olunmus xastaliklor tipine aid olan Lui-Bar sindromlu
xostolorin say1 9, Hiper IgE vo WAS sindromlu xostalorin say1 2, Di-Corci
sindromlu 1 xosto olmugdur. Faqositar c¢atismazliqlara aid olan
Anadangolmo agir neytropeniyali comi 1 xosto agkar olunmusdur. 1
xastomizdo genetik olaraq autoiltihab sindromlarindan olan Candle
sindromunun patoloji geni tapilmasa da, biitiin klinik slamatlor bu xastsliya
aid oldugundan xastoys Candle-banzor sindrom diagqnozu qoymusuq. 10
xostada limfoproliferativ proseslor vo EBV agkar edilmisdir. 7 xostoya
Daqiqlosdirilmomis immun ¢atismazliq diagnozu qoyulmusdur (sok.1).

Xostalarin say1

Sok. 1. Birincili Immun Catismazligin miixtolif kliniki variantlar

Azorbaycanda qeyds almmus BIC xostolordon 6lonlorin sayr 17
nofordir. Onlardan 1-CVID, 1-WAS sindromlu, 8-Lui-Bar sindromlu,
1-HiES sindromlu, 6-SCID xasts olmusdur.

Xostalordon 12-na (Rusiya, Macaristan, Tiirkiya, ABS, Avstriya)
genetik miiayinalor olunaraq 9-nun diagnozu tesdiglonmis, 1-i inkar
olunmus, 2 xastonin genetik analizi yoxlanma marhslasindodir.
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Birincili Immun Catismazhqh xastalorin laborator gostaricilori.

Organizmin immun statusunun soviyyesi hiiceyra vo humoral
gostoricilordon  asili  olaraq  giymotlondirilir. Immun  sistemdoki
pozgunluglar agir vo ya yiinglil immun c¢atigmazliglara sobob olur.
Statusun qgiymotlondirilmasi zamani zordab okscisimlorinin saviyyasi,
faqositloin say1 va aktivliyi, T- vo B-limfositlar, sitokinlor va s. elementlor
tadqiq olunaraq xastoys diizgiin diagnoz qoyulmalidir. Tokrar miiayinslor
zamani immun gostaricilordo nozars ¢arpan patologiya miisahido olunarsa
xostado BIC diagnozuna siibho yaranir.

Immun sistemin pozgunluglarinin giymotlondirilmosi iigiin vahid
formul toklif olunmusdur. Immun ¢atismazligin daracolori bu formulun
komoyi ilo hesablanir: ((xastonin gostaricisi:normal gdstarici)-1)x100.
Alinmig natico 1-33% arasinda olarsa immun catigmazliq [ daraca,
34-66% arasinda II deroco, 66%-don cox olarsa III deraco kimi qiy-
matlondirilir.

Xostolorin laborator miiayinesi morhololor iizro aparilmisdir. Ilk
ovval imumi ziilal yoxlanilmis vo bu gosterici Il qrupda normamin asagi
sarhaddinds, I qrupda iss normadan asagi olmugdur. Albumin hom osas,
hom ds miiqayiso qrupunda norma daxilinds olsa da, globulin fraksiyasi
osas qrupda normadan 31% asagi olmusdur. Bu gosterici immun
catigmazligin I doracesine uygundur.

80
70 I'l

60 []

50

40 = BIC xastolar
30 | mTXU

20 | B Nezarat
10 [

d

é ,"x b4 %X QX bx ‘:X Qv
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Sak. 2. Miiayina qruplarinda hiiceyravi gostaricilor
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Hiiceyrovi immunitetin ~ gostaricilorine nazer saldigda  limiimi
limfositlarin, T limfositlar va onlarin subpopulyasiyasinin, B limfositlorin, NK
hiiceyralarinin, HLA-DR-in, IR1 indeksinin, neytrofillorin faqositar aktivliyinin
kontrol qrupdan kifayat gader forqlondiyini gérmak olar (5ok 2).

BIC qgrupunda limfositlorin iimumi miqdarinm (p<0,05), CD3+
(p<0,05), CD4+ (p<0,01), CD19+ (p<0,05) limfositlorin, NBT aktivliyinin
(p<0,001), IRI indeksinin nozarat qrupa nozeron miqdar1 azalms, CD8+
limfositlorin  (p<0,05), HLA-DR-in (p<0,05), CD95+ (p<0,001) vo
CD16/56+ (p<0,05) hiiceyroalorin miqdar1 artmigdir. TXU qrupunda bu
gostaricilordon HLA-DR, neytrofillorin faqositar aktivliyi ve NK
hiiceyralorinin (q\spesifik hiiceyrolorin) miqdar1 BIC qrupu ilo, digor
gostaricilar isa nazarat qrupdaki soxslorin naticalori ilo oxsardir.

Xostolorin  humoral immunitetin miiayinesi BIC qrupunda bu
gostaricilorin nozarat qrupdan xeyli forqlondiyini gésterdi. Bels ki, zordab
Ig-lorindon IgA mnozarot qrupundan 38% asagi (p<0,01) (II doraco
catismazliq), sekretor IgA nozarotdon 65% asagi (p<0,01) (II doraco
catismazliq) olmusdur. igG nozarat qrupundan 41% asag (p<0,01) (II
doraco catismazliq), IgE nozerotdon 1,7 dofo ¢ox (p<0,05) olmusdur.
Xastolorimizds Lui-Bar sindromunun ve autoimmun patologiyalarin olmasi
sobobinden IgM 2 dofs (p<0,001) vo DIK 1,5 dofs (p<0,01) yiiksok
gostariciys malik olmugdur. Sakil 3-do miiayine olunan qruplarm humoral
gOstaricilori miiqayisali formada verilmisdir.
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Sak. 3. Miiayina qruplarinda humoral gostaricilor

~ Tadqiq olunan xastalorin gan zordabinda iltihab sitokinlerinden IL-
6, INF-y, TNF-q, iltihaboleyhi sitokinlordon IL-4 vo IL-10, tonzimloyici
sitokinlordon 1L-12  miioyyen edilmisdir. BIC qrupunda iltihab
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sitokinlorindon TNF-a nozaroto noazeran 2,7 dofo (p<0,01), miiqayisa
grupundan 3,2 dafs (p<0,01); INF-y kontrola nozaren 2,2 dafs (p<0,01),
miigayiso qrupundan 1,7 dofs (p<0,05) yiiksok olmusdur. iL-6 nozarot
grupa nazaran eynilik togkil etmisdir.

[ltihaboaleyhi sitokinlor IL-10 nozaroto nozoren 6,5 dofa (p<0,01),
miiqayiso qrupundan 2 dofo (p<0,05); iL-4 5,6 dofs (p<0,01) nozaroto
nisbotdo yiiksok olmusdur. Tonzimloyici sitokin olan IL-12 kontroldan 1,4
dofo, II gqrupdan 1,2 dafs yiiksok olmusdur.

Osas qrupda (BIC grupu) olan xastolorin immun gdstaricilorindo
daha dolgun molumat almaq {iglin miiayino olunan xastolor miixtalif tiplor
lizro statistik iglonmigdir.

Tadqgigatimizin naticasine asason demak olar ki, Okscisimdon asili
BIC, T-hiiceyroden asihi BIC, Yaxst miioyyon olunmus BIC vo
Limfoproliferativ tips daxil olan xastslorin imun gdstaricilori kontrol va
miiqayisa qrupuna nazoran daha qabariq sokilds forqlonmis vo diiriistliik
vermisdr.

Hiiceyro immunitetinin todqiqi zamam T-limfositlor veo onun
subpopulyasiyasi, B-limfositlorin, aktivlosmis T limfositlorin, NK-
hiiceyralarin, apaptoz hiiceyralorin hom nisbi, hom do miitloq miqdari, iRi-
indeksi, neytrofillorin faqositar aktivliyi miioyyen edilmisdir. Hiiceyralorin
nisbi miqdarim (%-1s miqdarini) monoklonal akscisimlarin kdmaoyi ilo axin
sitometriya tisulu vasitesilo periferik qan hiiceyralorinin fenotiplosmasi
zamani aldo etmisik. Miitloq miqdarimi (adadlo) iso riyazi hesablamalarla
toyin etmisik. Bu moagsadlo biz qanin iimumi analizinds leykosit (ml-ds
adadlo) vo limfositlorin (%-1o) miqdarinindan istifade etdik. Belo ki,
ovvalca periferik gandaki %-Is toyin edilmis limfositlarin leykositlarin nego
hissasi oldugunu miioyyasn etdik. Daha sonra T- va B- limfositlarin aparatin
bizo verdiyi %-lo miqdarmin limfositlorin toyin edilmis miitloq
miqdarindan nega hissa oldugunu hesabladiq. Belslikla, hiiceyralorin hom
nisbi, hom do miitloq miqdar1 haqqinda fikir yiiriitmok olar.

BIC xostolordo daimi olaraq iltihabi proses oldugundan bizim
xastalorda leykositlorin imumi (p<0,05) va limfositlarin hom nisbi, ham do
miitloq miqdarinn noazart qrupuna (p<0,05) nozeron artdigini, miiqayise
grupuna nisbatds iss agagi qiymotds oldugunu gérmak olar.

T-limfositlor timusda differensasiya va proliferasiya edorok immun
solahiyyatli hiiceyralora ¢evrilir. Bu sababdon do hiiceyra tipli immun
catigmazliglar, timusun hipo- vo ya aplaziyasi zamani onun miqdarmin
azalmasi geyd olunur. CD3+ limfositlorin analizi gosterdi ki, okscisimdon
asili tip immun ¢atismazliq zamani imumi T limfositlorin hom nisbi, hom
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do miitlaq migdarinda nazors ¢arpan doyisiklik olmamigdir. T-hiiceyradon
asili tipde CD3+ limfositlor hom kontrola, ham do II qrupa nazoran 54%
asagidir (II deraco immun ¢atigmazliq) (p<<0,001). Yaxst miloyyon olunmus
tipdo CD3+ limfositler kontrola nazaran 13% (I dorace immun ¢atigmazhq)
(p<0,01), II grupa nozaran 15% asagi (p<0,05) olmusdur. Limfoproliferativ
tipa aid xastolords iso bu gostarici kontrol qrupun gostaricisindon 1,2 dofa
yiiksok, miigayisa qrupu ils oxsar olmusdur.

CD4+limfositlor  (helper T  limfositlor) immun cavabin
formalagmasinda istirak edir. Bu gostoricinin nisbi miqdarinda 1-ci tip
immun ¢atigmazligda nozarst qrupuna va Il qrupa nozeron doyisik geyde
alimmasa da, miitloq gostaricisi 32% asag (I deraco immun g¢atigmazliq)
(p<0,05) olmusdur. 2-ci tip immun catismazliqda kontrola va II qrupa
nazoran nisbi miqdar 62% asag1 (Il derace immun ¢atigmazliq) (p<0,001),
miitloq gostarici isa 67% asag1 (III deraco immun ¢atismazliq) (p<0,001)
olmugdur. 3-cii tip immun c¢atigmazliqda nazarst vo miiqayisa qrupuna
nazoran nisbi miqdarda 30% catigmazliq (I deroco immun ¢atigmazliq)
(p<0,001), miitloq miqdarda 61% c¢atismazliq (Il deraco immun
catismazliq) (p<0,001) geyds alinmisdir. 5-ci tip immun ¢atigmazliqda I vo
II qrupa nazoran nisbi miqdarinda doayisiklin miisahide olunmamuis, miitlaq
miqdar isa 50% asagi (Il derace immun ¢atismazliq) (p<0,01) olmusdur.

Immunitetin supressiyasmi tomin edon CD8+ limfositlorin todqiqi
zamani nisbi miqdarin nazarat vo miiqayiss qrupuna nazaran 1-ci va 3-cii
tipda 1,2 dofs yiiksak oldugunu (p<0,05), 5-ci tip immun catigmazliqda
forglonmadiyini, T hiiceyradon asil1 tipds iso 28% asagi oldugunu (I daraca
immun ¢atismazliq) (p<0,05) miioyysn etmok olar. Bu gostsricinin miitlaq
miqdar1 miigayisa qrupu, 1-ci, 2-ci va 3-cli qruplarda nazarst qrupuna
nazoran | deraco immun g¢atigmazhq (p<0,05), limfoproliferativ tips daxil
olan xastalards isa nazarat veo miigayisa qrupuna nazaran II doracali immun
catigmazliq (p<<0,001) saviyyasindadir.

CD19+ B limfositlarin ssthi reseprotu olub, onun toyini zamani
istifado olunur. Bu gostoricinin nisbi miqdart okscisimdon asili tipds
nazarata nisbatde 25% (p<0,05), II qrupla miiqayisads 22% asagi, miitloq
miqdar1 iso nazarato nisbatde 13% (p<0,05), miiqayisa qrupuna nozaran
27% asagl (I deraco immun ¢atigmazliq) olmusdur. 2-ci tips daxil olan
xastolords nisbi miqdar I va II qrupa noazaren eynilik tosgkil etmis, miitlaq
miqdan 1,6 dafs yiiksok (p<0,01) olmusdur. 3-cii tip immun ¢atigmazliqda
nisbi miqdarda kontrola vo II qrupa nozeron 30% catismazliq (I deraco
immun ¢atigmazliq) (p<0,05), miitloq miqdarda nazarat qrupuna nisbatdo
14%, miigayisa qrupuna nazoran 28% asagi (I deraco immun ¢atigmazliq)
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(p<0,05) natico miiayyan edilib. Limfoproliferativ tip xastolorade do EBV
virusu osason B limfositlori zadslondiyindon bu gostoricinin nisbi miqdar1
nazarat qrupuna va Il qgrupa nozaran I derace immun ¢atismazliq (p<0,05),
miitloq miqdar1 isa II derace immun ¢atigsmazliq (p<0,05) soviyyasindadir.

NK hiiceyralorinin sathi markeri olan CD16/56+ reseptorlarm toyini
geyri-spesifik immunitet haqqinda fikir yiirlitmoys imkan verir.
Tadqigatimizin sonunda oldo olunan naticalors asasan demok olar ki,
spesifik hiiceyralorin gatismazligi qeyds alinan iimumi BIC xostolords bu
gOstoricinin  nazarat qrupuna nisbotdo nisbi miqdart 1,7 dofs yiiksok
olmugdur. 1-ci tipds 1,3 dofo (p<0,05), 2-ci tipds 2,3 dofa (p<0,01), Yaxsi
miloyyon olunmus tip ¢atismazligda nazarat qrupa nisbatds 2,6 (p<<0,001)
dofs yiiksak olmusdur. 5-ci tip (p<0,05) catismazlighh xastolorde miitlaq
miqdar nazarat qrupu ilo uygluq toskil edirdi.

Apoptoz qabiliyyotine malik hiiceyralordo CD95+ reseptorunun
olmasi apaptoz signallarinin spesifikliyinden xobar verir. Bu gostaricinin
nisbi miqdart 3-cli tip immun c¢atismazliqda nozarst qrupdan 6,3 dofa
(p<0,001), 5-ci tip immun ¢atigmazliqda 3,9 dofs (p<0,001) yiiksak olmus,
miiqayisa grupu ila heg¢ bir diirlistlik vermomigdir. Miitloq miqdar nazarat
grupun gostaricilorinden uygun olaraq 4,8 va 3,5 dofs (p<0,001) yiiksokdir.

HLA-DR toyini aktivlosmis T limfositlorin saviyyasi haqqinda
molumat verir. T hiiceyra patologiyasi olan 2-ci va 3-cii tip immun
catigmazliglar zaman1 bu gdstoricinin nisbi miqdarinin nozarsto nisbston
uygun olaraq 3,4 (p<0,001) va 1,5 dofs (p<0,05), II qrupa nazaren 2,5 va
1,2 dofs yiiksak oldugu miiayyan edilmisdir. Miitloq gdstarici ise nozarato
nazaran 2-ci tipde 2 dofa (p<0,01), 3-cii tipds 4 dofs (p<0,001) yiiksok
olmugdur. Okscisimdon asili tipdo HLA-DR-in ham miitlaq, ham do nisbi
goOstaricisindo nozarst vo miiqayisa qrupuna nisbatdo heg¢ bir diiriistliik
askar edilmomisdir.

CD4+/CD8+ nisbotinin  gdstorici olan IRI indeksi (Immun
Requlyator indeks) 3-cii tip immun g¢atigmazhiga daxil olan xostolords
nozarat qrupa nisboton 38% (p<0,01), miiqayiso qrupuna nazoran 42%
(p<0,05) (II doraco immun c¢atigmazliq) asagi gostorici aldo edilmisdir.
Digor tiplorde bu gostarici kontrol vo miiqayisa qrupuna nisbatdoe heg bir
diiriistliik vermomisdir.

Neytrofillorin faqositar aktivliyinin tadqiqi zamani (NBT-testi) biitiin
tiplards asagi natica aldo edilmisdir. Miigayiss qrupunda bu gostarici asagi
oldugundan driistliiyli asason kontrola nisbatds aldo etdik: 1-ci tipde 36%
(p<0,001), 2-ci tipds 47% (p<0,001), 3-cii tipds 35% (p<0,001), 5-ci tipds
34% (p<0,001) asag1 olmusdur. Bu da immun ¢atigsmazligin II deracasine
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uygun golir. Beloliklo, hiiceyro immun gostaricilorde CD markerlorin
tadqiqi BIC xostolords nozars ¢arpan doyisikliyi ortaya ¢ixardi.

Humoral immunitetin todqiqi zamam agiz suyunda sigA, zordab
okscisimlori igA, IgE, IgM, igG, DIK toyin edilmisdir. sigA Okscisimdon
asili tipds va 5-ci tipde ham nozarat (p<0,001), ham ds miigayisa qrupuna
nazoran (p<0,001) II deracsli immun g¢atigsmazliq soviyyesindadir. Zardab
IgA 1-ci tip xostalorde nozarat qrupa nozaran 37% asagi (p<0,05) (II doraco
immun catismazliq), miiqayise qrupu ilo oxsarhq toskil etmis, 2-ci vo 5-ci
tip immun catigmazliqda nazarat qrupla oxsar natico olsa da miiqayisa
grupundan 1,3 dafo yiiksok (p<0,05), 3-cii tip xastalik zamani nazarat qrupa
nisbaton 45% (p<0,05) (II derace immun ¢atigsmazliq), miiqayisa qrupuna
nisbaton 27% (I dorace immun ¢atismazliq) agsagi olmusdur.

IgM 1-ci tip catigmazliglar zamani nozarat qrupa nozoran az diiriist
(p<0,05), miigayisa qrupu ilo he¢ bir diiriistliik vermomisdir. 2-ci qrupda
kontroldan 2,4 dofs yiiksok olmus (p<0,05), miiqayiso qupundan
forglonmomisdir. Yaxs1 miioyyon olunmus xastsliklords kontrola nisbston
3,5 dofs (p<0,01), II gqrupa nazaran 2,2 dafs (p<0,05) yiiksok olmusdur. 5-ci
grupda bu gostarici kontroldan 1,8 dafs yiiksok olmus (p<0,001), miiqayisa
qupundan farqlonmomisdir. Koskin iltihabi xostoliklor zamani IgM-in
miqdar1 yiiksolir. Homginin bizim xostolorin igorisindo Hiper IgM
sindromlu, Lui-Bar sindromlu, LP xastalor oldugundan onlarin zordabinda
[gM-in yiiksok miqdar1 toyin olunmusdur. Bu da immun catismazliglar
liclin gbzlonilon asagi naticonin olmamasini izah edir.

IgG-nin soviyyesi miiqayise qrupundaki xostolor do daxil olmagla
BIC diagnozu qoydugumuz biitiin tip xostolorde asagi olmusdur. Bu ig
Okscisimdon asili tipde 46%(p<0,01), T-hiiceyrodon asili tipde 50%
(p<0,01), Yaxsi miloyyan olunmus tipde 37% (p<0,05) vo miiqayisa
grupunda 21% noazarat qrupa nazeron azdir. LP tipli xostolorde kontrola
nazaron 1,2 dofs (p<0,05), miiqayisa qrupuna nozoran 1,5 dofo yuxaridir
(p<0,05). BIC xostolordo IgG II doraco immun ¢atismazliga uygundur.

IgE-nin soviyyasi nozorat qrupuna nozeron Okscisimdon asili tipdo
1,5 dofa (p<0,01), Yaxs1 miloyyan olunmus tipds 1,8 dofa(p<0,01), LP tipli
xastolordo 3,8 dofo (p<0,01) vo miiqayise qrupunda 1,4 dofo (p<0,05)
yuxart migdarda olmusdur. 2-ci tipa daxil olan xastolordo bu gostarici
nozarata nazoron 63% asagl (Il deraco immun ¢atigmazliq), miiqayisa
grupuna nazaran 73% asagi (111 deraco immun ¢atigmazliq) olmusdur.

Dovr edon immun kompleksin miqdari onu yaradan IgG ve IgM-in
saviyyasi ilo miitonasiblik togkil edir. Belo ki, 1-ci va 2-ci tip xastolords
DIK norma daxilindo olsa da, 3-cii tipdo igM-in kontroldan dofalorlo
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yiiksok olmas1 vo igG-nin digar tiplore nozeron az ¢atismazlhig: sobobindon
bu xastolords omolo golon kompleksin miqdar1 kontrol qrupdan 2,2 dofs
(p<0,01) yiiksokdir. 5-ci tipds kontrol qrupdan 1,7 dafa (p<0,01) yiiksak, II
grupla heg bir diiriistlik vermomisdir.

BIC xostoliklorini diizgiin vo erkon morholods askarlamaq moqsadilo

bizim torafimizdon xiisusi diaqnostik alqoritm hazirlanmigdir. Alqoritma
osason xostolor asanhqla digor xastoliklordon forglondirilmis vo onlara
daqiq BIC diagnozu qoyulub. Algoritm 4 marhalalorden ibaratdir:

1.
2.

3.
4.

Anamnezin toplanmasi

Xostoya obyektiv baxig, gqanmn mumi va biokimyovi analizinin
aparilmasi

Ilkin immunoloji miiayina

Genis immunoloji miiayina

Xastalor hor bir morholods yoxlanilmis, alqorimin tsloblorine uygun

olduglar1 taqdirde miiayinalor ndvbati marhals lizra davam etdirilmisdir.

NOTICOLOR

. Azorbaycanda Birincili Immun Catismazhqli (BIiC) xostolorin

askarlanmasi, qgeydiyyat1 vo monitoringi toskil edilmis, BIC-in tipi,
novil va agirliq deracasi miiayyan edilmisdir. On ¢ox rast galinan tip
“Okscisimdon asil1” (31%) va “Yaxs1 miloyyan olunmus xastaliklor”
tipidir (24%).

. Okscisimdon asili immun gatismazliq tipindo 1gG 3-5 dofo, IgA 1,7

dafa, sigA 2,4 dafa, B limfositlor (CD19+) 1,3 dafo nozarat grupuna
nozoron asagl, IgM normal vo ya yiiksok miqdarda olmusdur. T
hiiceyradon asili tipli BIC-do iimumi T limfositlor (CD3+) 2 dofs, T
helperlor (CD4+) 2,6 dofs, T sitotoksik hiiceyralor (CD8+) 1,4 dofo
asagl olmus, on ¢ox T-B+NK+ fenotipi (43%) miioyyen edilmisdir.
BIC xostolordo neytrofillorin faqositar aktivliyi 1,5 asag, NK
hiiceyralor (CD16/56+) 1,7 dofa, apoptoz hiiceyralar (CD95+)5 dofa,
HLA-DR 2 dofbs yiiksok olmusdur.

. Molekulyar-genetik milayinoys osason xastolorin  15,5%-indo

diagnoz tosdiglonmisdir (Lui-Bar sindromu, HIGM sindromu, WAS
sindromu, Autosom ressesiv 4-cii tip agammagqlobulinemiya vo
Bruton sindromu).

. BIC xostolorin agkarlanmasi {igiin 4 morhaloli diagnostik algoritm

islonmigdir. Alqoritm xastolorin anamnestik molumatlari, klinik
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simptomlari, immunoloji vo molekulyar-genetik noticalorin birgs
qiymaotlondirilmasins asaslanir.

PRAKTIK TOVSiYOLOR

. Risk qrupuna daxil olan xastalor poliklinikalarda diaqnostik
alqoritmin I vo II morhslalorinden ke¢molori maslohat giiriiliir.
Immun sistemdo ciddi vo davamli patologiya oldugda genis
immunoloji milayine aparilmasi tovsiyys edilir.

. BIC-in diagnozunun qoyulmas: zamam anamnestik, klinik vo
immunoloji gostaricilerin birlikds qiymotlondirilmasi maslohatdir.
Daoqiqlasdirilmis diaqnoz iss molekulyar-genetik miiayinads defektli
genin tapilmasina asaslanmasi tovsiys olunur.

Qeydo alinmus BIC-li xostalor monitoring magsadi ilo ilde 2 dofa
immunoloqun baxisi vo ildo 1 dofs genis immunoloji miiayina
olunmas1 moaslohat goriiliir.

. BIC-in toklif olunmus diaqnostik alqoritmi praktik sahiyyada va tibbi
tadris prosesinds istifads olunmasi tovsiys edilir bilor.
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BA®A PYCTAM kbi3s1 MAMEJIOBA

PA3PABOTKA IMATHOCTUYECKOI'O
AJITOPUTMA JIUIsA TALHUMEHTOB
C IEPBUYHBIMU UMMYHOIE®ULIUTAMU

PE3IOME

Lenbio uccnemoBaHust SIBUJIOCH BBIABICHWE OONBHBIX [lepBUYHBIMU
Nmmynogedunuramun (ITMA) B AzepOaiikaHckol MOMyJSIIAM, a TaKkKe
yTOYHEHHE THWIA, KIMHUYECKOrO0 BapuaHTa M CTENEeHU TSHKECTH II0
pe3yibTaTaM KIMHHYECKOTO, WHCTPYMEHTANBHOTO, J1a00OpaTOPHOTO H
TeHeTH4Yeckoro  obcienoBaHus. Ha mepBoM sTame HccieoBaHUS IO
CHEIHUAIILHO Pa3pa0OTaHHOW aHKeTe ObUIM M3y4YeHbl JIaHHBIC aHAMHE3a
300 wacto Oonerommx nereil W B3pocibIX W OTOOpaHbl 90 OOJBHBIX C
MOJJO3PEHNEM Ha TEepBHUYHbIE MMMYHOIC(QHUIMTH, Ha BTOPOM dTare 1o
pe3ynbTaTaM KIMHHYECKOTO0 M HWHCTPYMEHTAIBHOrO oOClieZIoBaHUS, a
TaKX€ pacUIMPEHHOTO0  HMMYHOJIOTMYECKOro aHaiu3a 58 malueHTaM
ycra"osiieH juarHo3 IIMJI. bBonbHbBlE BBIIEISUINCH B MOATPYILIBI
COOTBETCTBEHHO TUIly, KIMHUYeCKOU KapTuHe IIWM][ u cTeneHu TsHKecTH.
VY 12 nauueHToB ObUTH NPOBEACHBI T'€HETHUECKUE aHaIu3bl Uy 9 U3 HUX
nuarHo3 noarBepmuwiica. ['pynma  cpaBHeHuss Brimrodanma 32 4acTo
Oonerommx nerei, 20 370pOBBIX JIOJIE COCTABIIN KOHTPOIBHYIO IPYIITY

Knerounsli THm  HWMMyHHOro  jAedUIUTa  XapaKTPU30BAJICS
3HAYUTENLHBIM CHUKCHHEM 4Hcia JUMGOUUTOB, T-TUMQPOIUTOB M HX
cyononymsiuiit (CD3+, CD4+, p<0,001), unnexca MPU u darouurapHoii
aktuBHocTH HewTpodunoB mo HCT tecty(p<0,001). Yucmo NK-kierok
MOBBIIAJIOCH B 2,3 pa3a, KoMMuecTBO akTUBHBIX T-mumdorutos-HLA-DR
JIOCTOBEPHO TPEBBIMIAN0 KOHTPOJIb (p<0,001). [Ipu aHTHTEN03aBHCHMOM
tune ITA]] 6611 0OHapyxeH nucbanaHc ypoBHeH Bcex mMokasaTeneii [g-os
B CBHIBOPOTKE KPOBH, 3HAUMTEIBHOE yYMEHBIIEHHE ChIBOPOTOUHBIX IgG u
IgA, a Takxe SsIgA B ciioHe MO CpPaBHEHMIO C KOHTPOJIBHOW TpYMNIOH
(p<0,01).

Hus BeisiBienuss [1M]] Ha paHHBIX cragusx — 3a00ieBaHUS U
YCTaHOBKM TOYHOI'O AWArHo3a HaMd ObUT pa3paboTaH AMarHOCTUYECKUN
anroput™M. OH OCHOBaH Ha TOCIIEIOBATEIbLHOM O0CIIEIOBAaHIH MAIEHTOB B
MOJTUKIIMHUKE-CTal[MOHape-CI e aTN3U POBAHHOM MMMYHOJIOTHYECKOM
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LEHTPE W CIY)KUT JUIS ONPEACICHUS THIA, BHJA M CTCIEHH TSDKECTH
MMMYHOe(DUITUTA.
VAFA RUSTAM MAMMADOVA

THE DEVELOPMENT OF DIAGNOSTIC
ALGORITHM FOR PATIENTS WITH
PRIMARY IMMUNODEFICIENCY

SUMMARY

The main purpose of the study was to identify Primary Immune
Deficiencies (PID), their types, clinical variants and sevirity in Azerbaijani
population by means of clinical, instrumental, laboratoral and genetical
examination. At the first stage anamnesis of 300 sick children and adults
was analysed by special questionary and 90 patients with suspected
Primary Immune Deficiencies were selected. At the second stage, 58
patients were diagnosed with PID based on the clinical symptoms, results
of instrumental and wide immunological analysis. Patients were divided
into groups by types, severity and clinical variants. In 12 patients genetic
analyses were performed and in 9 of them the diagnosis of PID was
confirmed. The differential group included 32 frequently diseased children,
control group included 20 healthy children.

Cellular type of immunodeficiency was characterised by the
decrease in the number of lymphocytes, T-lymphocytes and their
subpopulations (CD3+, CD4+, p<0,001), IRI index and phagocytic activity
of neutrophils by the NBT test (p<0,001). NK-cells quantity was increased
(p<0,001) and activated T-celles - HLA-DR were significantly higher (2,3
times) than in control group. In antibody type of PID disbalanses of all
serum Ig were detected, significant decrease of IgG and IgA levels, also
sIgA in saliva compared with the control group were found (p <0,01).

Diagnostic algorithm was developed to identify the PID in the early
stages of the disease. The algorithm is based on the examination of the
patients “step by step” - in the polyclinic=>hospital=>specialized
immunological center and helps to identify the type, kind and degree of
severity of Immune Deficiency
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ISTIFADO OLUNAN QISALTMALAR

BiC — Birincili Immun Catismazliq

CD — Cluster differentiation (designation)

CViD — Common Variabel Immune Deficiency-Umumi Variabel
Immun Catismazliq

DIiK — Dovr edon immun Kompleks

EBV — Epsteyn-Barr Virusu

ELISA — Enzyme-Linked Immuno Sorbant Assay

ESID — European Society for Immunodeficiencies-Avropa
Immun Catismazliglar Comiyyati

oC — Okscisim

HIES — Hyper IgE Syndrome-Hiper-igE sindromu

HIiGM — Hyper IgM Syndrome-Hiper igM sindromu

HLA — Human Leukocyte antigen- insanin histouygunlasma
antigenlori

ig — Immunglobulin

iL — Interleykin

INF — Interferon

IRI — Immum Requlyator Indeks

LP — Limfoproliferativ xastolik

NBT (NCT) - Nitro Bandvsayi Tetrazol

SCID — Severe Combined immune Deficiency-Agir Kombino
Olunmus immun Catismazliq

sig — Sekretor immunglobulin

TK (NK) — Tabii killer hiiceyralor-Natural killer cells

WAS — Wiskott—Aldrich syndrome-Viskot-Oldri¢ sindromu
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