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MIS ON PRIMAARNE IMMUUNPUUDULIKKUS?

See brosiiiir selgitab, mis on primaarne immuunpuudulikkus (PIDs) ja kuidas seda
ravida.

Primaarne immuunpuudulikkus on suur riihm erinevaid haigusseisundeid, mille péhjuseks
on immuunsusteemi mingi komponendi (peamiselt rakkude ja valkude) funktsiooni haire.
Primaarne immuunpuudulikkus esineb ligikaudu sagedusega 1: 2000 elanikkonnas,
kusjuures méned vormid on tunduvalt harvema esinemissagedusega kui teised. Méned
vormid on suhteliselt kerge kuluga, seevastu méned raskekujulised. Enamasti tehakse
kindlaks primaarne immuunpuudulikkus lapseeas, aga seda voib diagnoosida ka
taiskasvanutel. Primaarse immuunpuudulikkuse ravi soltub sellest, milline immuunsiisteemi
osa on defektne.

Primaarse immuunpuudulikkuse vormid jagatakse kaheksasse rihma: antikehade
puudulikkus; kombineeritud T- ja B-rakkude puudulikkus; teised immuunpuudulikkuse
slindroomid; fagotsuitide hulga vi funktsiooni vdi mélema kaasastindinud defektid; loomuliku
immuunsuse defektid; autoinflammatoorsed haigused ja komplemendi puudulikkused.

- B lumfotsutidid (B rakud) produtseerivad immuunglobuliine e antikehi. Immuunglobuliinid
on valgud, mis neutraliseerivad organismi tunginud mikroobe ja aitavad fagotsuutidel neid

haarata ja havitada.

- T limfotsttidid (T rakud) rindavad organismi tunginud mikroobe, mis on sisenenud
rakkudesse, nagu viirused. T rakud voivad produtseerida ka tsutokiine, mis aitavad
stimuleerida teisi immuunrakke,

- Fagotsiiudid haaravad ja havitavad organismi tunginud mikroobid.
- Komplement on valkude kompleks, mis havitab mikroobe ja abistab teisi immuunrakke.

Primaarse immuunpuudulikkuse pdhjustavad parilikud e geneetilised defektid
immuunsusteemis; ta ei ole seotud AIDS-iga (omandatud immuunpuudulikkuse stindroom),
mille pdhjustab viirusinfektsioon (HI viirus). Primaarne immuunpuudulikkus ei ole nakkav,
kuid lapsed vdivad périda selle oma vanematelt. Haigeid primaarse immuunpuudulikkusega
peaks ndustama geneetik, kui nad soovivad saada lapsi.

Normaalselt aitab immuunsiisteem vdidelda haigustekitajate (e mikroobide) vastu nagu
bakterid, viirused, seened, algloomad. Kuna primaarse immuunpuudulikkusega inimeste
immuunsusteem ei t66ta normaalselt, siis on nad vastuvétlikumad infektsioonide suhtes.
Infektsioonid vbivad esineda sagedamini kui tavaliselt, nad vdivad olla raske kuluga, alluda
halvasti ravile vdi on pohjustatud ebatavaliste mikroobide poolt. Infektsioonid voivad esineda
igal aastaajal, isegi suvel.

Primaarse immuunpuudulikkuse ravi voib:

+ VVahendada infektsioonide sagedust ja raskust.

* Ravida teisi simptoome.

* Aidata paljudel lastel ja taiskasvanutel primaarse immuunpuudulikkusega elada véimalikult
normaalselt.

Primaarse immuunpuudulikkusega haigeid ravivad tavaliselt arstid, kes on
spetsialiseerunud immuunsusteemi haigustele. Ravi s6ltub primaarse immuunpuudulikkuse
vormist ja muudest teguritest. Jargnevalt selgitatakse peamisi ravimeetodeid.
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IMMUUNGLOBULIINIASENDUSRAVI

Immuunglobuliinid on valgud, mis tunnevad ara mikroobd ja

aitavad immuunrakkudel neid neutraliseerida. Enamuse primaarse
immuunpuudulikkuse vormide puhul organism produtseerib liiga

vdhe immuunglobuliine voi lildse mitte. Nende haigete jaoks on

koige olulisem ravi immuunglobuliinide asendamine, kuivérd sel viisil
aidatakse kaitsta organismi mitmete infektsioonide vastu ja vdhendada
autoimmuunseid siimptomeid. Imnmuunglobuliine kasutatakse raviks
mitme primaarse immuunpuudulikkuse vormi puhul, nagu ilildine variaabel
immuunpuudulikkus, X-liiteline agammaglobulineemia, X-liiteline hiiper-
immuunglobuliin M siindroom (HIGM), Wiskott Aldrich siindroom ja raske
kombineeritud immuunpuudulikkus (SCID). Ravi peab olema regulaarne, kuna
see annab ainult ajutise kaitse, ja tavaliselt eluaegne.

Immuunglobuliini manustatakse infusioonina (voi tilgutamisega). Infusiooni saab
teha kahel erineval viisil. MGlemad meetodid on efektiivsed ja m&lemal on nii
eeliseid kui ka halvemaid kdilgi.

Intravenoosne (IV) infusioon: Sellel meetodil manustatakse immuunglobuliin
veeni kaudu otse vereringesse. Iga infusioon kestab 2- 4 tundi. Intravenoosse
manustamise peamiseks eeliseks on, et on véimalik manustada suuri
immuunglobuliini doose ja infusioonid on 3 kuni 4 nadalase intervalliga. Halb on
aga see, et intravenoosseid infusioone teeb tavaliselt arst voi dde haiglas voi
kodus meddde vdi koolitatud sugulane. Mdned haiged tunnevad ennast halvasti
intravenoosse infusiooni ajal vdi parast seda (vt tapsemalt allpool).

Immuunglobuliini doos tehakse kindlaks vastavalt sellele, et immuunglobuliini tase
veres oleks normaalne ja infektsioone ei esineks sageli. Kuna immuunglobuliini
erinevad preparaadid erinevad ménevorra ja nende toime patsientidel voib

erineda, siis patsiendid vdi lapsevanemad peavad meeles pidama, millise
nimetusega immuunglobuliini nad kasutasid, nii et nad vdiksid olla kindlad, et
saavad sobivat immuunglobuliini.

Subkutaanne (SC) infusioon: Immuunglobuliin manustatakse naha alla jala,
kéhu voi dlavarre piirkonnas, kasutades ndela ja infusioonipumpa (slstla suunaja)
voi touke” (push) tehnikat. Subkutaanne infusioon kestab ainult 1- 2 tundi, aga
tavaliselt tuleb manustada Uks kord vdi sagedamini nddalas. Subkutaansed
infusioonid on eelistatud, kui on probleeme intravenoosse manustamisega.
Subkutaanseid infusioone saavad sageli teha patsiendid ise kodus voi
lapsevanemad ja hooldajad. See ei ole aga sobiv kdigile. Patsiendid ja hooldajad,
kes eelistavad kodust ravi, peavad jargima manustamiste tsuklit ja pidama
ravipaevikut. See on voimalik parast vastavat koolitust.
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MILLISED ON VOIMALIKUD KORVALNAHUD?

Enamusel patsientidel ei pohjusta immuunglobuliinide manustamine tosiseid
korvalnahte. Mdnel patsiendil esineb peavalu, uimasus, palavik, kiilmavéarinad,
iiveldus, oksendamine vai lihaste ja seljavalu. Tésisemad kérvalnahud, nagu
»aseptiline” meningiit, punaliblede arvu vdhenemine (hemolidtiline aneemia),
trombemboolianahud (verehiilibed naiteks siidames, ajus vdi kopsudes) voi rasked
allergilised reaktsioonid esinevad vaga harva. Need kdrvalndhud on harvem
subkutaanse immuunglobuliini manustamisel kui intravenoosse immuunglobuliini
ravi puhul. Subkutaanne infusioon pdhjustab vahel siistekohal turse ja valu.

Kuigi immuunglobuliin kaitseb paljude levinud ja raskete infektsioonide vastu, ei
valdi ta koiki infektsioone. Patsiendid, kes saavad immuunglobuliiniravi, peavad
ikkagi jargima meetmeid infektsioonide valtimiseks, nagu huigieen voi ménel

juhul antibiootikumravi. Patsiendid v&i lapsevanemad peavad p6drduma arsti
poole, kui mingit infektsiooni kahtlustatakse. Arst voi 6de véivad selgitada, milliste
infektsioonidega peaks arvestama.

Immuunglobuliine valmistatakse tervetelt doonoritelt saadud vereplasmast.
Immuunglobuliiniravi kohta on detailne ohutuse protokoll. Kuna kaigil bioloogilistel
toodetel on vaga vaike risk viirusinfektsioonide osas, siis immuunglobuliinide
tootmisel vahendatakse seda riski plasmadoonorite hoolika valikuga, doonorite vere
testimisega ja tootmisprotsessiga.

Immuunglobuliin on kattesaadav enamuses riikides (vt www.ipopi.org)., aga

vahel ainult keskustes, kus on primaarse immuunpuudulikkusega patsientidega
tegelev spetsialist. Immuunglobuliiniravi eest tasumine tervishoiusiisteemis
varieerub erinevates riikides ja ravikindlustuse plaanides. Patsiendid ja hooldajad
peavad selgitama kohalikku olukorda ja tervishoiuplaane ja kiisima ndu arstilt.
Patsiendid voivad votta Uhendust ka patsientide organisatsiooniga (www.ipopi.org)
lisainformatsiooni saamiseks.
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TUVIRAKKUDE (VOI LUUUDI)
TRANSPLANTATSIOON

Tiivirakud on mittekiipsed rakud, mis voivad jaguneda ja diferentseeruda
mitmeks eri tiilipi immuunrakuks. Tiivirakkude transplantatsioon

on spetsiaalne ravimeetod, mille puhul terve doonori luuiidist

vOi nabavaadiverest eraldatud tiivirakud kantakse iile primaarse
immuunpuudulikkusega patsiendile, kui temal immuunrakud kas puuduvad
voi ei funktsioneeri digesti.

Tuvirakkude transplantatsioon vdib olla vaga efektiivne, aga seda kasutatakse
ainult raske primaarse immuunpuudulikkuse teatud vormide raviks nagu

raske kombineeritud immuunpuudulikkus, hiiper IgM siindroom, krooniline
granulomatoostdbi (CGD), Wiskott Aldrich stindroom ja Duncan’i sindroom.

Transplantatsiooni véimalikeks ohtudeks on, et patsiendi immuunsiisteem voéib
rinnata siirdatud rakke voi doonorirakud véivad riinnata patsiendi organismi. Selle
valtimiseks oleks ideaalne, kui doonoriks on patsiendi vend voi 6de, kellel on
rakud, mis sobivad patsiendile. Siiski vdib ménikord olla doonoriks ka sugulane,
kelle rakud pole identsed patsiendi omadega voi mittesugulane, kelle rakud on
sobivad patsiendile. Mdnedele patsientidele tuleb eelnevalt teha kemoteraapiat, et
valmistada nende immuunsusteemi ette tivirakkude transplantatsiooniks.

Tavirakkude ravi tehakse ainult luutidi transplantatsiooni keskustes ja ravi
vBimalused erinevad eri riikkides. Patsiendid ja hooldajad peavad selgitama olukorda
ja raviplaane oma raviarsti juures.

ANTIBIOOTIKUMID JATEISED RAVIMEETMED

Patsiendid primaarse immuunpuudulikkusega vajavad sageli ravi
antibiootikumidega ja monikord ka profiilaktiliselt infektsioonide véltimiseks.
Antibiootikume kasutatakse infektsioonide raviks, mis on pohjustatud
bakterite poolt. Infektsioonide raviks, mis on pohjustatud seente poolt (nagu
kandidiaas) voi viiruste poolt (nagu tuulerouged) kasutatakse teisi ravimeid.

Neid ravimeid voetakse tavaliselt suu kaudu, kuid monikord tuleb neid manustada
sustimise voi infusiooni teel. Patsiendid primaarse immuunpuudulikkusega vajavad
neid ravimeid pika perioodi valtel. Nagu kdigi maaratud ravimite puhul, on oluline
jargida arsti, 6e voi farmatseudi poolt antud juhiseid.
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Teised ravimid, mida kasutatakse:

Granulotsiiiitide kolooniaid stimuleeriv faktor (G-CSF): G-CSF kasutatakse
monikord, et stimuleerida immuunsisteemi rakke, mida nimetatakse
granulotsuutideks, patsientidel teatud primaarse immuunpuudulikkuse vormidega,
naiteks krooniline granulomatoostdbi ja hiiper IgM stindroom. G-CSF siistitakse
subkutaanselt.

Gamma interferoon: Gamma interferoon on valk, mis aitab immuunrakkudel
havitada organismi tunginud mikroobe. Patsientidele primaarse
immuunpuudulikkuse mdnede vormidega (eriti kroonilise granulomatoostdve puhul)
manustatakse gamma interferooni infektsioonide kaitseks. Gamma interferooni
sustitakse subkutaanselt.

PEG-adenosiindeaminaas (ADA): Patsientidel raske kombineeritud
immuunpuudulikkuse the vormi - ADA-puudulikkuse puhul puudub ensiim, mida
nimetatakse adenosiindeaminaasiks (ADA). Neile patsientidele voib manustada
lihasesse asendusravina PEG-ADA.

Geeniravi: Selle meetodi abil korrigeeritakse geeni patsiendi tuvirakkudes.
Praegu on seda ravi kasutatud méne raske immuunpuudulikkuse vormi

puhul, mille muutunud geen on kindlaks tehtud, naiteks raske kombineeritud
immuunpuudulikkus, krooniline granulomatoostdbi. See ravi on katsetamise jargus
ja pole veel rutiinselt kasutusel.

Filisioteraapia: Patsiendid primaarse immuunpuudulikkusega saavad vahel
fusioteraapiat, et kergendada hingamist, kui kopsud on kahjustatud infektsioonidest.

LAutoimmuunsete* siimptomite ravi: Primaarse immuunpuudulikkuse puhul véib
immuunsitsteem riinnata organismi ennast — seda nimetatakse autoimmuunsuseks.
See vdib pbhjustada liigestes valu ja turset — artriiti. Monikord iimnevad nahalédbed,
punaliblede hulga vahenemine (aneemia) , vereliistakute vahenemine, mis on
seotud vere hiibimisega, veresoonte pdletik, kdhulahtisus, neeruhaigus. Primaarse
immuunpuudulikkuse mdne vormi puhul esineb sagedamini allergia ja astma.

Autoimmuunhaigustega seotud siimptomeid (nagu artriiti) ravitakse, kasutades
erinevaid ravimeid, et pidurdada immuunrakkude rinnakut organismi rakkudele.
Kdige sagedamini kasutatakse steroide (voi kortikosteroide). Kuna need ravimid
pidurdavad immuunsiisteemi, siis need vdivad suurendada infektsioonide riski.
Neid ravimeid tuleb kasutada vastavalt arsti juhistele, kes on spetsialiseerunud
immuunpuudulikkuse ravile. Oluline on jargida tapselt neid juhiseid.

Lisaravimid: Lisa- (v0i alternatiivsete) ravimitega ei v6i asendada haigla poolt
maaratud ravi. Patsiendid voi lapsevanemad peavad kisima ndu raviarstilt enne
mingi lisaravimi kasutamist.
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RAVIKESKUS

Patsiente primaarse immuunpuudulikkusega ravitakse tavaliselt
immunoloogiakeskustes voi haiglas. Tavaliselt on ndutavad regulaarsed
visiidid séltuvalt immuunpuudulikkuse vormist ja kasutatavast ravist.

Nii nagu arst, nii ka teised tootajad aitavad jélgida ja ravida patsiente
primaarse immuunpuudulikkusega. Siia kuuluvad medoded, fiisioterapeudid,
toitumisnoustajad voi dieetoed ja farmatseudid.

Immunoloogiakeskused korraldavad tavaliselt koost66s perearstidega
patsientide ravi. Patsiendid ja lapsevanemad peavad tegema kindlaks, kas teised
tervishoiutoo6tajad teavad nende haigusest — siia kuuluvad kirurgid, hambaarstid,
medded ja farmatseudid.

LISAINFORMATSIOON JA TOETUS

See brosuir on valja antud Rahvusvahelise Primaarse Immuunpuudulikkusega
Patsientide Organisatsiooni (International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies — IPOPI) poolt. Teine brosiitr pealkirjaga ,Primaarne
immuunpuudulikkus — Ole terve: juhend patsientidele ja nende perekondadele® on
ka selles sarjas.

Lisainformatsiooni ja Uksikasjade saamiseks primaarse immuunpuudulikkusega
patsientide organisatsioonide kohta 40 riigis vaata www.ipopi.org.

Eesti Primaarse Immuunpuudulikkusega Patsientide Uhing
Juhan Liiva | Dr Sirje Velbri | epspi.contact@gmail.com

Baxter

Toetatud Baxter Healthcare Corporation koolitusprogrammi poolt




