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Santrauka. Visus imunodeficitus jungiantis bruoZas — padidéjes imlumas infekcijoms. Daugeliu atvejy imu-
nodeficitas biina jgytas, antrinis. Pirminis imunodeficitas (PID) yra imuninés sistemos lasteliy vystymosi,
diferenciacijos ir brendimo sutrikimy pasekmé, jy daZznumas Europoje — 1,33 i$ 10 tukst. gyv.; Siuo metu
aprasyta apie Simtas PID. Imuniniai defektai gali bati salyginai skirstomi pagal pazeistas funkcines imuninés
sistemos dalis siejant su badingais klinikiniais simptomais arba pagal juos lemiancius geny defektus. Antri-
nis imunodeficitas gali iSrySkéti po traumy, operacijy, esant nepakankamai mitybai, sergant piktybinémis
ligomis (pvz.: leukemija, limfoma, daugine mieloma, infekcinémis ligomis, taip pat ir Zmogaus imunodeficito
virusu), dél jvairiy vaisty poveikio (pvz.: gydant chemoterapiniais preparatais, imunosupresoriais po organy
persodinimo, steroidais arba nesteroidiniais vaistais nuo uzdegimo, antibiotikais, po spindulinio gydymo,

ypac galvos ir kaklo srityje.

JVADAS

Imunitetas yra organizmo apsaugos budas, kurio pa-
grindiné uzduotis — i§saugoti organizmo vidine home-
ostaze, apginti nuo visko, kas jam geneti$kai svetima.
Zmogaus imuninés sistemos visavertiskumas priklau-
so nuo adekvataus nespecifiniy ir specifiniy imuniniy
veiksniy veikimo bei imuniniy lasteliy skai¢iaus ir ju
funkcijos. Imunine zmogaus sistema galima salygiskai
suskirstyti j keturias funkcines dalis: fagocity (neutro-
fily, makrofagy) lemiama imuninj atsaka, humoralinj,
arba B limfocity lemiama imuniteta, lastelinj, T lim-
focity lemiamg imuniteta, ir komplemento sistema.
Esant humoralinio imuniteto nepakankamumui, infek-
cijos priezastis dazniausiai biina piogeninés bakterijos,
lastelinio — virusai ir vidulasteliniai mikroorganizmai,
fagocitozés — piogeninés bakterijos ir grybeliai, taigi
kiekviena imuninés sistemos sudedamoji dalis turi sa-
vo specifing funkcija, o pazeista — specifine klinikine
raiska.

Daznos infekcinés ligos, ypa¢ vaikystéje, — rimta
diagnostiné problema: gydytojas turi nuspresti, ar tai
pirminio imunodeficito (PID) pasekmé ar normos vari-
antas. Literatiiroje yra nuorody, kad imuniniu poziariu
sveikiems vaikams iki 6-10 vir$utiniy kvépavimo taky
infekcijos epizody per metus yra normalu; infekcijos
daznesnés 6-12 ménesiy amziuje (skylant motinos
IgG), taip pat tada, kai vaikas pradeda lankyti vaiky
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darzelj ar mokykla ir susiduria su jo imuninei sistemai
naujais patogenais [1, 2]. Kita vertus, delsti diagnozuo-
jant PID negalima, gydymas turi buti pradétas laiku,
nes dél dazny infekciju gali buti negrjztamai pazeisti
ligonio vidaus organai ir nukentéti raida.

KARTOTINES INFEKCIJOS RIZIKOS VEIKSNIAI

Pagrindiniai kartotinés infekcijos, ypac apatiniy kve-
pavimo taky, rizikos veiksniai yra amzius, nei$nesio-
tumas, tévy, ypa¢ motinos, rikymas, didelé seima ar
blogos gyvenimo salygos, taip pat jgimtos anomalijos,
jvairts imuninés sistemos defektai [1]. Imuninés sis-
temos negebéjimas i$vystyti normalaus imuninio atsa-
ko i antigenus vadinamas imunodeficitu. Reikia turéti
omenyje, kad imuninés sistemos silpnumas nebatinai
yra lemtas imuninés sistemos lasteliy vystymosi, dife-
renciacijos ir brendimo sutrikimuy, jis gali bati blogos
mitybos, streso, létinés ligos (pvz.: anemijos, astmos,
sirdies ligos) padarinys, o daznas infekcijas gali skatinti
blogi tévy higienos jgadziai ar aplinkos veiksniai.

ANTRINIS IMUNODEFICITAS

Daugeliu atvejy imunodeficitas biina jgytas, arba antri-
nis, gali atsirasti po traumy ar nudegimy, po narkozés
arba dideliy operacijy, esant nepakankamai mitybai
(ypac stingant baltymuy), jvairiems metabolizmo su-
trikimams, sergant piktybinémis ligomis, infekcinémis
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ligomis (virusinémis, kaip antai: ZIV, CMV, EBV, ty-
mais; bakterinémis, parazitinémis, tuberkulioze, kok-
cidiomikoze), dél jvairiy vaisty poveikio (pvz.: gydant
chemoterapiniais preparatais, imunosupresoriais po
organy persodinimo, steroidais arba nesteroidiniais
vaistais nuo uzdegimo, antibiotikais, po spindulinio
gydymo, ypac galvos ir kaklo srityje). Aprasomi su di-
deliu fiziniu kraviu [3,4], psichologiniu stresu, socialine
izoliacija susije imuninés sistemos deficitai. Tokiomis
salygomis galimas ne tik infekcijy padaznéjimas, bet ir
laboratoriskai nustatomas deficitas, kai T limfocity pa-
galbininky (CD4+) skaic¢ius net nesiekia 200 last./mm?,
o tai gali skatinti jtarti AIDS. Antrinio imunodeficito
trukmé labai jvairi — iki dviejy savaiciy po didelés ope-
racijos, iki 6-9 ménesiy po EBV infekcijos. Antrinio
imunodeficito atvejais gali bati sutrikusi imuniniam
atsakui svarbiy molekuliy gamyba (pvz.: imunoglo-
buliny, citokiny stoka po imunosupresinio gydymo,
badavimo, stingant vitaminy arba mikroelementy), ju
gali buti daugiau prarandama (pvz., organizmas ne-
tenka daug IgG po nudegimy, inksty funkcijos nepa-
kankamumo arba nefrozinio sindromo atveju, sunkios
enteropatijos arba zarnyno uzdegimo ligos atveju), gali
buti sutrikdyta imunokompetentiniy lasteliy prolife-
racija (pvz., dél imunosupresoriy poveikio), imunine
sistema gali pazeisti autoimuninés ligos.

LAIKINAS IMUNODEFICITAS

Nei$nesiotiems naujagimiams budingas transplacen-
tinio (motinos) IgG deficitas, labai mazas IgM ir IgA
kiekis; dél hipogamaglobulinemijos ir komplemento
aktyvinimo sutrikimy budingi opsonizacijos defektai.
I$nesioti naujagimiai gimsta turédami pakankamai
IgG, bet infekcijy atveju antikany atsakas bana létas,
ypac i bakterijy sienelés lipopolisacharidus; IgM bei
IgA kiekis nesiekia suaugusiesiems budingy riby, neu-
trofily mobilizacija i§ kauly ciulpy léta, lasteliy adhe-
renti$kumas, chemotaksis, mikrobicidinis neutrofily
aktyvumas mazas. Galimas nataraliyjy zudiky (NK)
funkcijos nepakankamumas, jvairas lastelinio atsako
defektai, ypa¢ dél antigena pristatanciy lasteliy (APC)
funkcijos nepakankamumo. Motinos IgG skylant, 3-6
meén. kadikiy kraujyje IgG kiekis buna maziausias (apie
0,35 g/l) — tai fiziologinés hipogamaglobulinemijos pe-
riodas, kuris mazdaug 5-8 proc. kadikiy, ypac nei$ne-
Siotiems, gali pailgéti ir testis iki 2—4 mety. Kadikiy
organizme imunoglobulinai sintetinami lé¢iau negu
suaugusiyjy, manoma, dél nepakankamos B limfoci-
ty kooperacijos su CD4+ limfocitais. Sekrecinio IgA,
imunoglobulino, garantuojancio specifing gleiviniy
apsauga, kiekis kraujyje suaugusio zmogaus riba pa-
siekia tik 5-7 gyvenimo metai, o daznai dar véliau —
paauglystéje.

PIRMINIS IMUNODEFICITAS

Europos pirminio imunodeficito draugijos (ESID) duo-
menimis, pirminio imunodeficito atvejy daznumas Eu-
ropoje yra 1,33 i§ 10 takst., t. y. Europos Sajungos
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Salyse gyvena apie 1,5 milijono PID serganciy asmenu.
Europoje PID pasiskirstes taip: 67 proc. — ID, kai vyrau-
ja antikany defektai, 18 proc. - T lasteliy ir misras ID,
7 proc. — fagocity, 6 proc. — komplemento, 2 proc. —
kiti ID. Sios ligos dazniau pasitaiko berniukams — jie
sudaro net 70 proc. pacienty (dalis PID paveldima su
X chromosoma susijusiu budu).

Pirminis imunodeficitas — imuninés sistemos las-
teliy vystymosi, diferenciacijos ir brendimo sutrikimy
padarinys, jis buna paveldétas arba jgimtas, dazniausia
priezastis — paveldétos arba de novo geny, koduojanciy
imuninés sistemos elementus, mutacijos. Kuo ankstes-
niame lastelés diferenciacijos etape yra defektas, tuo
sunkesni imuniniai, o kartu ir klinikiniai imunodeficito
padariniai. Siuo metu apra$yta apie §imtas PID; geny
defektas nustatytas tik 30-¢iai ju [5-10].

Bendros imunodeficito klasifikacijos kol kas néra.
Imuniniai defektai gali buti salyginai skirstomi pagal
pazeistas funkcines imuninés sistemos dalis siejant
su badingais klinikinis simptomais arba pagal juos
lemiancius geny defektus.

Visus PID jungiantis bruozas — padidéjes imlumas
infekcijoms, t. y. daznos eilinés ausy, sinusy, plauciy
infekcinés ligos, kartojasi virskinamojo trakto infekci-
nés ligos. Kai imuninés sistemos kompetencija nepa-
kankama, ne tik daznai sergama infekcinémis ligomis,
bet ir nepavyksta greitai sunaikinti infekcinio agento
tinkamai gydant, vietinés infekcijos i$plinta, atsiran-
da oportunistiniy infekcijy, infekcijy vieta nebadinga
(meningitas, osteomielitas, pasikartojantys gilas abs-
cesai). Septicemija, galvos ir nugaros smegenuy dangaly
uzdegimas, kauly ir kauly ¢iulpy infekcijos galimos ir
normaliag imunine sistema turintiems vaikams, taciau
jei jos pasikartoja daugiau negu viena karta, deréty
jtarti ID. Infekcijos buna uZsitesusios, atsinaujinancios,
linkusios tapti létinémis; nepaisant gydymo antibioti-
kais visiSkai klinikiniai pozymiai tarp cikly i$nyksta
retai. Dél nuolatiniy infekcijy atsilieka vaiko raida, lé-
téja augimas, negriztamai kinta organai. Be to, esant
pirminiam imunodeficitui dazniau susergama kai kuriy
lokalizacijy navikais, autoimuninémis ligomis.

Tik kai kurie imunodeficito sindromai turi jiems
budinga klinikine raiska, todél ligos diagnozuojamos
pernelyg retai ir pernelyg vélai. Nesant tikslios dia-
gnozés ir dél to tinkamai negydant, galimos sunkios,
gyvybei pavojingos infekcinés komplikacijos, negrijz-
tami organuy poky¢iai ir invalidumas.

Renkant anamneze i$skirtinj démesj reikia atkreipti
i tai, kokio amziaus buvo vaikas, kai pradéjo kartotis
infekcijos. Pirmaisiais 6—8 gyvenimo ménesiais nauja-
gimiai yra saugomi per placenta i$ motinos gauty IgG,
véliau pasyvi apsauga nyksta ir gali pasireiksti antikany
ID pozymiy. Tuo periodu gali isryskéti su X chro-
mosoma susijusi agamaglobulinemija bei ID, kai yra
padidéjes IgM kiekis (hiper IgM sindromas). I$imtis —
jprastinis kintamas imunodeficitas (angl. Common va-
riable immunodeficiency, CVID), arba suaugusiyjy hi-
pogamaglobulinemija: imuniniai ir klinikiniai poky¢iai
prasideda véliau nei nuo antryjy gyvenimo mety, bet
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dazniausiai antra trecia desimtmetj. T lasteliy stoka,
pavyzdziui, sunkus mis$rus imunodeficitas (SCID), yra
gyvybei pavojingas griztamuyjy infekcijy, diaréjos, der-
matito ir augimo sutrikimo sindromas, nulemtas mo-
lekuliniy geny defekty, dél kuriy sutrinka T ir/arba B
lasteliy funkcija. Kliniskai budingiausia pradzia — maz-
daug trecias gyvenimo ménuo, kai prasideda nejpras-
tai sunkios infekcijos, taip pat ir sukeliamos oportu-
nistiniy sukeéléjy. Bet kurios formos SCID — skubios
pediatrinés pagalbos reikalinga liga, nes naujagimio
iSgyvenimas priklauso nuo greitos diagnostikos ir ne-
pavéluoto kauly ¢iulpy persodinimo, arba galbut genuy
terapijos pradzios. T limfocitai yra batini uztikrinti
pagalbine funkcija B lasteléms, todél vaikams, kuriems
yra T lgsteliy sutrikimy, jau pirmaisiais gyvenimo mé-
nesiais gali iSryskéti klinikiniy lastelinio ID pozymiy,
o suskilus motinos antikiinams — ir humoralinio.
Esant fagocity nepakankamumo sindromui, ligos
klinikinius pozymius nulemia fermenty sistemuy, rei-
kalingy laisviesiems deguonies radikalams gaminti,
nevisavertiskumas, taigi sutrinka fagocituoty bakteri-
ju naikinimas. Klinikiné eiga priklauso nuo formos:
galimos ankstyvos mirtys, bet yra galimybé isgyventi
iki suaugusiojo amziaus, budingos gilios kepeny, peri-
rektalinés, plauciy pualinés infekcijos, osteomielitas. Li-
gonis ,tirpsta“ infekcijoje, kartojasi furunkulai, vidaus
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Summary. In medicine, immunodeficiency s a state in which the immune system’s
ability to fight infectious disease is compromised or entirely absent. Most cases of
immunodeficiency are acquired, “secondary” but some people (about 1.33/10 000)
are born with defects in the immune system, or primary immunodeficiency (PID).
There are over 100 recognized PID syndromes; they are generally grouped by the
part of the immune system that is malfunctioning, such as lymphocytes or granulo-
cytes. Immune deficiency may also be the result of particular external processes or
diseases; common causes for secondary immunodeficiency are malnutrition, aging
and particular medications (e.g. chemotherapy, disease-modifying antirheumatic
drugs, immunosuppressive drugs after organ transplants, glucocorticoids).

Many specific diseases directly or indirectly impair the immune system. This inclu-
de many types of cancer, particularly those of the bone marrow and blood cells
(leukemia, lymphoma, multiple myeloma), and certain chronic infections. Immu-
nodeficiency is also the hallmark of acquired immunodeficiency syndrome (AIDS),
caused by the human immunodeficiency virus (HIV).
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organy abscesai, sepsis, buidinga anemija, infekcijos kar-
tojasi, ilgai trunka, atsparios gydymui antibiotikais.

Infekcija sukélusiy bakterijy identifikavimas taip
pat gali duoti vertingos informacijos apie ID pobudi.
Esant izoliuotam antikiny ID, dazniau sergama pioge-
ninémis sinusy ir plauciy ligomis, sukeltomis apvalkala
turinc¢iy mikroorganizmy (pvz.: Streptococcus pneumo-
niae ir pyogenes, Haemophilus influenzae, Staphylococ-
cus aureus), budinga tai, kad tokie patogenai atkakliai
laikosi kvépavimo taky skrepliuose. Ligoniai jautris
enterovirusy invazijai, ypac i centrine nervy sistema,
didesnei pusei ligoniy pasireiskia gastroenteritai (suke-
léjai Gardia lamblia, rotavirusai), 1étiné diaréja ir kar-
tu svorio mazéjimas. Lastelinio imunodeficito atvejais
daznesnés gramneigiamy mikroorganizmuy sukeliamos
infekcijos, mikobakterinés infekcijos, daznai pasitaiko
grybelinés, pirmuoniy ir virusinés, ypa¢ Herpes viruso,
infekcijos. Infekcijos, sukeltos katalazei teigiamy koky,
Staphylococcus aureus, taip pat Serratia marcescens,
Candida arba Aspergillus, daznos esant fagocitozés
sutrikimams. Neisseria tipo bakteriju sukeliamos kar-
totinés infekcijos budingos ligoniams, kuriems yra
komplemento komponenty nepakankamumas; tokie
ligoniai yra imlas bakterinéms sanariy ligoms, galvos
ir nugaros smegeny dangaly uzdegimui, galimas sun-
kios eigos sepsis.
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