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Pierwotne niedobory odpornosci

BCG Szczepionka BCG (Bacillus Calmette-Guerin) przeciw gruzlicy
CGD Sprzezona z chromosomem X przewlekta choroba ziarniniakowa

Szczepionka DTP (Diphtheria, tetanus, pertussis) przeciw btonicy,

DTP tezcowi i krztuscowi

Hib Pateczka hemofilna typu B (Haemophilus influenza type B)

HPV Ludzki wirus brodawczaka (Human papillomavirus)

IG Immunoglobulina (przeciwciato)

IPV Inaktywowana szczepionka przeciw polio (Inactivated polio vaccine)

LAD Niedobér leukocytarnych czastek adhezyjnych (Leukocyte adhesion
deficiency)

MBL Lektyna wigzgca mannoze (Mannose-binding lectin)

MMR Szczepionka MMR (Measles, mumps, rubella) przeciw odrze, $wince i
rézyczce

OPV Szczepionka doustna przeciw polio (doustna polio vaccine)

PNO Pierwotne niedobory odpornosci
Ciezki skojarzony niedobor odpornosci (Severe combined

SCID . .
immunodeficiency)

VZV Szczepionka przeciwko wirusowi ospy wietrznej i pétpasca (Varicella
zoster vaccine)

WAS Zespot Wiskotta-Aldricha (Wiskott-Aldrich syndrome)
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Szczepienia i pierwotne niedobory odpornosci

Wstep

Niniejsza broszura zawiera og6lne wskazowki dotyczace szczepien, ktore rozwazy¢é
powinni pacjenci cierpigcy na pierwotne niedobory odpornosci.

Pierwotne niedobory odpornos$ci (PNO) sa grupg rzadkich schorzen spowodowanych
niewtasciwym funkcjonowaniem niektérych elementéw uktadu odpornosciowego (gtéwnie
komorek i biatek). PNO sg z reguly diagnozowane w wieku dzieciecym, cho¢ zdarza

sie, ze schorzenie zostaje rozpoznane dopiero u 0s6b dorostych. Wiele rodzajéw PNO
spowodowanych jest dziedzicznymi uszkodzeniami genetycznymi uktadu odpornosciowego.

Zdrowy uktad odpornosciowy pomaga chroni¢ organizm przed chorobami zakaznymi
spowodowanymi przez mikroorganizmy, takie jak bakterie, wirusy czy grzyby. Zmiany

w ukfadzie odpornosciowym u oséb cierpigcych na PNO sprawiajg, ze sg one w wiekszym
stopniu narazone na infekcje niz ludzie zdrowi.

Uktad immunologiczny dzieli sie na dwa uktady: wrodzony (nieswoisty) i adaptacyjny
(swoisty):

* Wrodzony ukfad odpornosciowy. Uktad ten jest obecny od momentu narodzin i stanowi
pierwszg linie obrony przed wieloma powszechnymi mikroorganizmami.

* Adaptacyjny ukiad odpornosciowy. Uktad ten wytwarza swoistg odpowiedz
odporno$ciowg za kazdym razem, kiedy organizm styka sie z nowym obcym
mikroorganizmem (antygenem) i zapamigtuje to spotkanie. Uktad jest szybko aktywowany
jesli ten sam antygen zostaje ponownie odnaleziony w organizmie. Aktywnej odpornosci
mozna nabra¢ w spos6b naturalny lub poprzez szczepienie.

Wielu pacjentéw z PNO otrzymuje zastepczg terapie immunoglobulinami, ktéra pomaga
chroni¢ organizm przed infekcjami (odpornos$¢ bierna) zapewniajgc prawidtowy poziom
przeciwciat. W celu leczenia lub zapobiegania infekcjom moga takze by¢ potrzebne leki,
dobrane w zaleznosci od powodu infekcji: leki antybakteryjne (antybiotyki), antywirusowe
lub przeciwgrzybicze. Tak jak w przypadku wszystkich lekéw na recepte bardzo wazne jest
przestrzeganie zalecen lekarza, farmaceuty lub pielegniarki.

Wiekszo$¢ pacjentdw z PNO, ktérzy otrzymuja leczenie zastepcze immunoglobulinami, nie
wymaga szczepien. Jednak szczepienia nalezy rozwazy¢ w nastepujgcych sytuacjach:

* w ramach rutynowych programéw immunizacji dzieci,

« jesli infekcja bakteryjna lub grypa moze wptyngé na pogorszenie choroby podstawowej,
* podczas podrdzy zagranicznych.

Zalecenia bedg rézne dla réznych pacjentdw, a przed kazdym szczepieniem nalezy
zasiegnac¢ porady specjalisty.
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Szczepienia i szczepionKi

Szczepienie (lub immunizacja) to podawanie szczepionki, ktéra zawiera sktadniki organizmu
zakaznego. Pobudzajg one uktad odpornosciowy do wytwarzania przeciwciat lub limfocytéw
T, ktére zapewniajg ochrone przed kolejnymi infekcjami ze strony tego organizmu
(odpornos¢ adaptacyjna).

Szczepionki sg wytwarzane z wykorzystaniem mikroorganizméw, ktére zostaty zabite
(inaktywowane) lub zmienione (atenuowane) w jaki$ sposéb, tak ze przypominajg normalne
bakterie lub wirusy, ale nie powinny juz wywotywac choroby. Szczepionki atenuowane sg
rowniez okreslane mianem zywych. Co istotne, wiekszo$¢ pacjentéw z PNO nie powinno
otrzymywac szczepionek zywych atenuowanych poniewaz mogg one spowodowac u nich
infekcje.

Do zywych atenuowanych szczepionek, ktére chronig przed wirusami zaliczamy:
* szczepionke przeciwko rotawirusowi

* OPV

* MMR

*\VZV

* szczepionke donosowg przeciwko grypie

* szczepionke przeciwko zottej febrze.

Jedyng powszechnie stosowang zywg atenuowang szczepionkg przeciwko zakazeniom
bakteryjnym jest szczepionka BCG przeciwko gruZlicy.

Szczepienia wieku dzieciecego i dla podréznych

Rutynowe programy immunizacyjne dzieci sg rézne w réznych krajach,
ale generalnie obejmujg szczepienia, ktére zapewniajg ochrone przeciwko
nastepujgcym chorobom wieku dzieciecego:

* btonica

* tezec

* polio

* krztusiec (koklusz)

» zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych wywotane pateczkg hemofilng typu B (Hib)

* pneumokoki i niektére rodzaje meningokokow
* rotawirus

* ospa wietrzna

* odra

* Swinka

* rozyczka.
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Dzieci z PNO nie powinny rutynowo otrzymywaé¢ zywych atenuowanych
szczepionek w ramach programow szczepien ochronnych dla dzieci. Jednak

w niektérych PNO szczepionki takie sg bezpieczne. Lekarz specjalista oméwi to
z Panstwem i doradzi, ktére szczepionki sg bezpieczne dla dziecka.

W przypadku niektérych oséb z PNO mozna rozwazy¢ inne szczepienia, ktore
mogg by¢ rutynowo dostepne w Panstwa regionie. Obejmujg one grype, BCG i
HPV.

W przypadku infekcji, ktére mutujg z roku na rok, np. grypy, terapia zastepcza
immunoglobulinami moze nie zapewni¢ ochrony, jako ze osocze od dawcéw
najprawdopodobniej zostato zebrane zanim wirus zmienit swéj stan. Aby zapobiec
infekcji po kontakcie z wirusem grypy, moze by¢ zalecone zazycie $rodkéw
przeciwwirusowych.

PNO nie powinno by¢ przeszkoda w podrézach zagranicznych, jednak
wymagane jest podjecie nalezytych srodkéw ostroznosci. Przed podrézg nalezy
przedyskutowac plany z lekarzem specjalista, ktory udzieli porad na temat
bezpieczenstwa i koniecznosci szczepien. U wigkszosci pacjentéw nalezy unikaé
wyjazdow do krajéw, gdzie istnieje duze ryzyko infekcji.

Infekcje wynikajgce z podrozy oraz infekcje specyficzne dla danego kraju, ktére nie
sg objete rutynowymi programami immunizacji we wszystkich krajach to:

* dur brzuszny

* cholera

* z0ttaczka typu A

* Z0ttaczka typu B

* z06Mta febra

 wscieklizna

* japonskie zapalenie mézgu

* kleszczowe zapalenie mézgu

Dalsze dane na temat konkretnych szczepionek mozna znalez¢ na koncu niniejszej
ulotki.
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Ogolne wskazdéwki dotyczgce szczepien dla
pacjentow, ich rodzin i opiekunéw

Niniejszy rozdziat zawiera ogdine wskazowki na temat tego, ktore szczepionki mogg byé
odpowiednie dla dzieci i dorostych z PNO a takze dla ich rodzin, rodzenstwa i najblizszych.
Lekarz specjalista dobierze odpowiednie postepowanie dla danego rodzaju PNO i omdwi
dostepne opcje.

Pacjenci z PNO

Ogdlnie rzecz biorgc, szczepienia przynoszg znaczne korzysci u pacjentow z PNO i

nie nalezy ich unikac. Jednak pacjenci z ciezkimi pierwotnymi niedoborami odpornosci
(szczegolnie zaburzeniami limfocytéw T) nie powinni otrzymywac zywych szczepionek
atenuowanych, poniewaz mogg one spowodowac infekcje. Szczepienia nie przyniosg tak
wielkich korzysci u pacjentéw otrzymujacych zastepczg terapie immunoglobulinami.

Jesli sg Panstwo rodzicem lub opiekunem dzieci lub mtodziezy z PNO, szkota powinna
udzieli¢ informacji o aktualnie stosowanych programach immunizacji oraz epidemiach choréb
zakaznych (jak odra, grypa, ospa wietrzna, zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych lub
zatrucia pokarmowe).

Rodzina, rodzenstwo i bliscy znajomi

Rodziny os6b z PNO powinny zosta¢ normalnie zaszczepione, aby chroni¢ pacjentéw przed
zarazeniem si¢ od nich. Nalezy jednak przestrzegac nastepujacych ogdinych zalecen:

* Nalezy unika¢ podawania zywych szczepionek atenuowanych (z wyjatkiem MMR i BCG
jesli sg zalecane) osobom majgcym kontakt z pacjentami cierpigcymi na najciezsze PNO (jak
gtebokie ztozone niedobory odpornosci)

« Jesli jest to zalecane, pacjenci z PNO i osoby majgce z nimi kontakt powinny raczej
otrzymac szczepionke IPV niz OPV

* Wiele oséb z PNO nie powinno mie¢ kontaktu z dzie¢mi immunizowanych szczepionkg
OPV przez pierwsze 24 godziny po podaniu i powinny one unikac bliskich kontaktow
fizycznych przez okoto 4—6 tygodni po podaniu, chociaz zastepcze podawanie
immunoglobulin powinno zapewni¢ ochrone.
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Ogolne wskazdéwki dotyczgce szczepien
zgodnie z rodzajem PNO

PNO s3a ogolInie zaklasyfikowane do o$miu grup, jednak w tej ulotce zostaly podzielone na
cztery szersze grupy, w zalezno$ci od tego, ktorej czesci uktadu odpornosciowego dotycza:

« Limfocyty B: Wytwarzajg immunoglobuliny (lub przeciwciata), ktére zabijajg atakujace
organizm mikroorganizmy i pomagajg komorkom fagocytarnym rozpoznaé, wchtong¢ i zabi¢
je.

* Limfocyty T: Atakujg obce mikroorganizmy wewnatrz wtasnych komdrek organizmu i
wytwarzajg zwigzki chemiczne zwane cytokinami, ktére pomagaja zbiera¢ i organizowac inne
komorki odporno$ciowe.

» Dopetniacz: Biatka, kt6re zabijajg mikroorganizmy i pomagajg innym komérkom w uktadzie
odpornosciowym.

» Fagocyty: Biate krwinki (np. neutrofile i makrofagi), ktére rozpoznajg, potykajqg i zabijajg
atakujgce mikroorganizmy.

Ponizsza tabela przedstawia ogélne wskazdwki dotyczgce tego, ktorych szczepionek nalezy
unikag, a ktére z nich sg zalecane u oséb z PNO. Zalecenia bedg rézne w zaleznosci od
danego PNO, poziomu immunoglobulin i tego, czy organizm potrafi wytworzy¢ przeciwciata
po podaniu szczepionki.
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limfocyt T SCID
WAS
Zespot
hiper-lgM

limfocyt B CVID

XLA
swoiste dla
podklasy IgG

Dopetniacz niedobory C2,
C3, C4, C8,
C9, Niedobory
properdyny,
czynnika B lub
czynnika D

Funkcja CGD LAD

fagocytarna

Wszystkie zywe
szczepionki

BCG
OPV

Rotawirus przy SCID oraz
u niemowlat w rodzinach
z historig SCID do
momentu badan

w kierunku niedoborow
odpornosci

Nalezy podac IPV
a nie OPV

Brak informacji na temat
stosowania szczepionki

Mozna poda¢ wszystkie
szczepionki (DTP, Hib, IPV,

Vzv meningokoki, MMR) zgodnie
z kalendarzem szczepien

z0tta febra dzieci

OPV Nalezy poda¢ IPV a nie OPV
Najpierw szczepionka

skoniugowana przeciwko
pneumokokom, nastepnie
szczepionka polisacharydowa
w wieku >2 lat

Podawac¢ dezaktywowang
szczepionke przeciwko grypie
co roku od wieku 6 miesiecy

BCG, gdzie jest to zalecane

- Wielu specjalistow
zaleca dodatkowe
szczepienia przeciwko
Hib, pneumokokom i
meningokokom

BCG Mozna podawac wszystkie
Zywa szczepionka inne szczepionki, witgcznie
Salmonella typhi z zywymi
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Powszechnie stosowane szczepionki

Szczepienia
rutynowe

BCG

DTP

Hib

HPV

Grypa

IPV/OPV

Meningokoki

MMR

Pneumokoki

vzv

10

Rodzaj
szczepionki

zywa

ztozona, bezkomérkowa

Polisacharydowa,
bezkomaérkowa

bezkomorkowa
bezkomoérkowa,
zywa atenuowana

IPV, bezkomorkowa
OPV, zywa

bezkomoérkowa

skojarzona,

zywa atenuowana

bezkomorkowa

zywa atenuowana
zywa atenuowana

Chorobal/objawy

Gruzlica

Ostra choroba zakazna gérnych drég
oddechowych (bfonica); powazna choroba
charakteryzujaca sie ogélng sztywnoscig i
spastycznoscig miesni szkieletowych (tezec);
krztusiec (koklusz)

Zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych

Kiykciny konczyste i rak okolic odbytu
i narzadow piciowych

Ostra infekcja wirusowa uktadu
oddechowego

Powazne schorzenie z objawami od gorgczki
do aseptycznego zapalenia opon mézgowo-
rdzeniowych lub paralizu

Zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych lub
sepsa lub obydwa stany

Ostre choroby zakazne przebiegajace

z wysypka (odra) i zapaleniem $linianek
przyusznych ($winka); tagodna choroba
przebiegajgca z wysypka (rézyczka)

Zapalenie zatok, zapalenie ucha
Srodkowego, zapalenie ptuc, infekcje
systemowe (inwazyjne), wigcznie z
bakteryjnym zapaleniem ptuc, bacteriemig
oraz zapaleniem opon mézgowo-
rdzeniowych

Ospa wietrzna
Pétpasiec

Szczepienia dla
podrézujacych

Cholera
Zapalenie watroby
typu A

Zapalenie watroby
typu B

Japonskie zapalenie

mozgu

Wscieklizna

Tezec

Kleszczowe
zapalenie mézgu

Dur brzuszny

Zotta febra

Rodzaj
szczepionki

doustna, bezkomérkowa
bezkomoérkowa
bezkomoérkowa
bezkomoérkowa

bezkomorkowa

bezkomoérkowa

bezkomoérkowa

doustna-zywa zastrzyk-
bezkomorkowa

zywa
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Choroba/objawy

Ostra choroba przewodu pokarmowego
przebiegajgca z biegunka

Zakazna choroba watroby u wiekszosci
pacjentéw prowadzaca do zottaczki

Zakazna choroba watroby charakteryzujgca
sie objawami podobnymi do grypy

Choroba przebiegajgca bezobjawowo lub z
zapaleniem mézgu

W poczatkowym okresie objawy ogélne;
przyczyng $mierci jest niewydolnos¢
oddechowa

UogdIniona sztywnosc¢ i spastyczno$é miesni
szkieletowych

Gorgczka i objawy przypominajace grype,
nastepnie zajecie osrodkowego uktadu
nerwowego

Objawy od niewielkiej goraczki, biegunki,
bolu migsni i gtowy do ostrej choroby
ogolnoustrojowej

Niespecyficzne, ustepujace samoistnie
objawy, jak goraczka, zte samopoczucie,
Swiatfowstret i bol glowy lub ostry przebieg
z wysokg gorgczka, wymiotami, skrajnym
wyczerpaniem a nastepnie zéttaczkg i
krwotokiem
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Dalsze informacje i wsparcie

Niniejsza broszura zostata opracowana przez Miedzynarodowe Zrzeszenie
Pacjentow z Pierwotnymi Niedoborami Odpornosci (IPOPI). Dostepne sg rowniez
inne broszury z tej serii. Wiecej informacji odnosnie organizacji zrzeszajgcych
pacjentow z niedoborami odpornosci w 47 krajach na catym swiecie znajdg
Panstwo pod adresem www.ipopi.org.

IPOPI dziekuje Profesorowi Andrew Cant za wktad w powstanie tej broszury

Baxter

Publikacja finansowana jako projekt edukacyjny przez firme Baxter Healthcare Corporation



