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Primer immiin yetmezlikler (PIY), immiin sistemin yap taglari-
nin islev ve gelisimini etkileyen genetik bozukluklardir. 1970’ler-
de B hiicre ve T hiicre bozukluklar: seklinde siniflandirilan 16
PIY tanimlanmisken bu say1 2000’lerin basinda yeni nesil dizile-
me yontemlerinin tanida daha sik kullanilmasi ile hizli bir artis
gostermis ve giiniimiizde tanimlanmig 450den fazla PIY olmus-
tur.

Primer immiin yetmezliklerde siniflama etkilenen immiin
fonksiyona gore:

o Seliiler ve hiimoral immiiniteyi etkileyen- kombine immun
yetmezlikler

« Sendromik 6zellikler ile iligkili kombine immun yetmezlikler

o Antikor eksiklikleri

+ Immiin regiilasyon hastaliklar

 Fagosit say1 ve fonksiyon bozukluklar:

o Intrinsik ve dogal immiinite bozukluklar

« Otoinflamatuvar hastaliklar
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Primer immiin Yetmezliklerde Nérolojik Bulgular

Sonug olarak; primer immiin yetmezliklerin erigkin yasa ka-
dar tani alamamis olabilecegi, primer immiin yetmezliklerde
norolojik bulgularin inflamasyon, atipik enfeksiyon, otoimmiinte,
maligniteyle veya sendromun pargasi olarak ortaya ¢ikabilecegi,
hastaligin erken donemlerinde ortaya gikan ve baskin norolojik
bulgularin varliginda immiin yetmezlik tanisinin gecikebilecegi
ve atipik seyirli tekrarlayan norolojik bulgularin ve ¢oklu otoim-
miinite oykiisiiniin varliginda primer immiin yetmezlik ve im-
miin regiilasyon bozukluklarinin altta yatabilecegi akilda bulun-
durulmalidir.
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