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Co to sg pierwotne niedobory odpornosci?

Niniejsza broszura ttumaczy, czym sg pierwotne niedobory odpornosci (PNO) oraz opisuje kroki, jakie osoby

dotkniete tym schorzeniem powinny podja¢ by cieszy¢ sig petnig zycia.

PNO stanowig duzg grupe zaburzen spowodowanych niewtasciwym funkcjonowaniem niektorych
elementéw uktadu odporno$ciowego (gtdwnie komarek i biatek). Niektdre z niedoboréw odpornosci majg,
stosunkowo fagodng postac, jednak zdarzajg sie rowniez przypadki o ciezkim przebiegu. PNO sg z reguty
diagnozowane w wieku dzieciecym, cho¢ zdarza sie, Ze schorzenie zostaje rozpoznane u 0s6b dorostych.
Pierwotne niedobory odpomosci nie sg zwiazane z AIDS (zespotem nabytego niedoboru odpornosci) -

chorobg spowodowang zarazeniem wirusem HIV.

Zasadnicza funkcjg uktadu odporno$ciowego jest pomoc organizmowi w zwalczaniu infekcii
spowodowanych dziataniem drobnoustrojéw (zwanych réwniez mikroorganizmami), takich jak bakterie,
wirusy, grzyby i pierwotniaki. W zwigzku z niewtasciwym funkcjonowaniem uktadu odporno$ciowego osoby,

u ktérych wystepuje pierwotny niedobdr odpornosci sg bardziej narazone
na infekcje, ktére w ich przypadku cechujq sie wigksza niz zazwyczaj
czestotliwoscia, ciezszym przebiegiem oraz trudnosciami w leczeniu.
Ponadto, infekcje takie moga by¢ wywotane dziataniem nietypowych
organizmow, z reguty nie powodujacych zadnych dolegliwo$ci u 0séb z
wiasciwie dziatajgcym uktadem odpornosciowym. Infekcje takie moga,
wystepowac niezaleznie od pory roku - nawet latem.

Leczenie osob dotknietych pierwotnym niedoborem odpornosci polega
w wielu przypadkach na substytucyjnym podawaniu immunoglobulin,

€0 pomaga chroni¢ organizm pacjenta przed wystapieniem infekcii.

Inne terapie obejmujg przeszczep komérek macierzystych (lub szpiku)
stosowany w przypadku niektdrych pacjentéw z rozpoznana ciezkg
postacig PNO, czynnik stymulujacy kolonie granulocytarne oraz
interferon gamma. Materiat informacyjny wydany przez International
Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies (IPOPI) ,Pierwotne
niedobory odpornosci - leczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci:
poradnik dla pacjentow i ich rodzin” przybliza stosowane formy terapii.

Pierwotne niedobory odpornosci moga réwniez spowodowac reakcje
polegajaca na zaatakowaniu organizmu przez jego wiasny uktad
odpornosciowy, co okresla sie mianem autoimmunizaciji. Wystepujace

Przyczyng wystepowania
pierwotnych niedoborow
odpornosci sg wady
wrodzone lub genetyczne
uktadu odpornosciowego.
PNO nie sg zwigzane z
AIDS (zespotem nabytego
niedoboru odpornosci).
Schorzenia te cechuje brak
zarazliwo$ci - pierwotnym
niedoborem odpornosci
nie mozna sie zarazic,

nie mozna go rowniez
przekazac innym osobom.
Wyjatkiem jest dziedziczny
PNO, wystepujgcy u dzieci
rodzicéw z tym schorzeniem.
Z tego powodu pacjenci
decydujgcy sie na dziecko
powinni uzyskac porade
odnosnie dziedziczenia tego
schorzenia.

woéwczas objawy obejmujg bdl i obrzek stawéw, zwane arthritis. Innymi objawami sg wysypki skorne,
spadek liczby czerwonych krwinek (anemia) lub ptytek krwi odgrywajacych role w procesie krzepniecia krwi,
zapalenie naczyn krwionosnych, biegunki oraz choroby nerek. Pacjenci z niektorymi formami pierwotnego

niedoboru odpormnosci sa rowniez bardziej podatni na alergie oraz astme.

Stosowane metody leczenia PNO pozwalaja wielu pacjentom cieszy¢ sie w mozliwie najwigkszym stopniu
petnig zycia. Doro$li pacjenci, rodzice dzieci dotknietych PNO jak i same dzieci moga zrobic wiele, by

pozosta¢ zdrowym.



Pierwotne niedobory odpornosci
Zapobieganie infekcjom

Osoby, u ktérych wystepuje pierwotny niedobdr odpornosci sg podatne na zakazenia mogace
wystapi¢ w réznych narzadach, z ktorych kilka przedstawiono na ponizszym rysunku. Jesli
zajdzie podejrzenie infekcji, wazne jest by skontaktowa¢ sie z lekarzem.

oczy
zatoki
uszy
drogi
oddechowe
skoéra ptuca
drogi moczowe jelita

Co wazniejsze, pacjenci i ich rodzice moga na wiele réznych sposobow zapobiega¢ wystapieniu
infekcji.

Higiena
Bardzo wazne dla pacjenta jest utrzymanie czystosci. To proste sprawy, takie jak:

+ regularne i staranne mycie rak, zwtaszcza przed positkami oraz
po skorzystaniu z toalety, a takze po przyjsciu z zewnatrz oraz po Kazdy z nas powinien
zabawie ze zwierzetami domowymi. pamietac, by kichajac lub
* przemywanie i opatrywanie ran i zadrapan. kaszlac przystania¢ usta i
* higiena osobista, ktdra jest sprawa niezwykle wazng, nos.
w tym staranne mycie zebdw oraz regularne wizyty
u dentysty.
* higiena zywnosci, zapobiegajaca wystepowaniu zatrué¢ pokarmowych.
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+ utrzymanie higieny domowej - nalezy pamigta¢ o zachowaniu czysto$ci w domu lub mieszkaniu
oraz o unikaniu wysokiej wilgotnosci, co pomoze zapobiec problemom ptucnym. Wazne jest

réwniez regularne mycie zabawek.

+ unikanie zadymionych i zattoczonych miejsc.

Pacjenci z pierwotnym niedoborem odpornosci powinni, w miare mozliwosci, unika¢ kontaktu z
osobami przechodzacymi w danej chwili infekcje. Przyktadowo, rodzice dzieci z silng postacig
PNO powinni zwréci¢ sie do szkoty, do ktérej uczeszcza ich dziecko, z prosba o biezacg informacje
dotyczaca wszelkich przypadkow zwigkszonej zachorowalnos$ci wérdd ucznidw, a nastepnie zwrécic

sie do lekarza immunologa o stosowng porade.

W przypadku niektérych oséb z pierwotnym niedoborem odporno$ci konieczne moze byé
zachowanie $rodkéw ostrozno$ci w kontaktach ze zwierzetami - rowniez domowymi. Wszelkie

watpliwo$ci pozwoli rozwiaé lekarz.

Jesli zajdzie potrzeba wykonania zabiegu operacyjnego nalezy
poinformowac chirurga prowadzacego o wystepujacym PNO, co
pozwoli na podjecie dziatan eliminujacych zagrozenie pojawienia
sie infekcji w zwigzku z przeprowadzong operacja.

Szczepienie

Szczepienie polega na dostarczeniu do organizmu niewielkiej
ilosci chorobotwdrczych bakterii lub wiruséw tak, aby poméc
organizmowi uodporni¢ sie na ich dziatanie. Niektére szczepionki
zawieraja martwe mikroorganizmy, inne - zywe.

Wiekszo$¢ pacjentéw leczona immunoglobuling podawang
zastepczo zasadniczo nie wymaga szczepien. Wazne jest, by
pacjenci nie otrzymywali ,zywych” szczepionek atenuowanych
poniewaz mogg one wywota¢ infekcje u 0séb z pierwotnym
niedoborem odpornosci. Do szczepionek takich zaliczamy
rotawirusy, doustne szczepionki przeciwko polio, odrze, $wince,
rbzyczce i ospie wietrznej, a takze tzw. przeciwgruzliczg
szczepionke BCG. Rodzina pacjenta z niedoborem odpornosci
powinna by¢ standardowo szczepiona tak, by ograniczy¢ ryzyko
pojawienia si¢ infekcji w domu pacjenta. Pacjenci oraz ich rodzice
powinni poradzi¢ si¢ lekarza specjalisty w sprawach zwigzanych z
bezpieczenstwem szczepien.

Wielu pacjentéw korzysta z
terapii w formie zastepczego
podania immunoglobuliny
celem zapewnienia
prawidfowego poziomu
przeciwciat chronigcych
organizm pacjenta przed
wystgpieniem infekcji.
Pierwotny niedob6r
odpornosci czesto wymaga
od pacjenta przyjmowania
lekarstw przeciwko infekcjom
spowodowanym przez
bakterie (antybiotyki), wirusy
($rodki antywirusowe)

lub grzyby ($rodki
przeciwgrzybiczne). Jak

ma to miejsce w przypadku
wszystkich lekéw wydawanych
na recepte, takze tutaj
konieczne jest przestrzeganie
zalecen lekarza, pielegniarki
lub farmaceuty.
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Podrézowanie Sen

Osoby, u ktérych wystepuje PNO moga podrézowac, jednak w ich przypadku wskazane jest Pierwotny niedob6r odporno$ci wymaga od pacjentéw wystarczajacej ilosci snu, ktory jest

podjecie pewnych $rodkdw ostrozno$ci. Pacjenci powinni omoéwi¢ plany wyjazdowe z lekarzem niezbedny dla utrzymania zdrowia. Potrzeby pacjenta w tym zakresie sq uzaleznione od jego wieku.
immunologiem, ktdry udzieli stosownych porad dotyczacych bezpieczenstwa oraz oméwi W przypadku pytan lub watpliwosci, rodzice lub opiekunowie dziecka powinni zapyta¢ lekarza lub
ewentualng potrzebe szczepien. Wazne jest, aby przed wyjazdem wykupi¢ odpowiednie pielegniarke o ilo$¢ snu potrzebng do prawidtowego funkcjonowania dziecka w danym wieku.

ubezpieczenie turystyczne i zdrowotne oraz, jesli to mozliwe, poprosic lekarza lub o$rodek
specjalistyczny o przygotowanie schematu leczenia potrzebnego na czas podrézy.

W trakcie podrozy pacjent powinien mieé przy sobie o$wiadczenie opisujace schorzenie wraz z Aktywnosc¢ seksualna 5:,%?:{')22’;’2 nie p Ogmkn’

. . T . . J— . . N .y 1 | W W ZWIgZKU Z
oplrselmdposm.danyé:h' lekow i wyposlazkenla medyczr}ego. Oswlladczen}? tal§|e. mozeJf mie¢ forme Osoby z pierwotnym niedoborem odpornosci powinny podjaé ryzykiem wystapienia zapaler
zaswiadczenia podpisanego przez lekarza immunologa, w miarg mozliwosci przettumaczonego na $rodki ostroznosci tak, aby zabezpieczy¢ sie przed chorobami ptuc i oskrzeli. Jesli to mozliwe,
jezyki krajow docelowych. Wzory takich zaswiadczen dostgpne sg pod adresem www.ipopi.org. przenoszonymi droga piciowa, W czym pomoc moze np. uzywanie  nalezy poprosié inne osoby
Pomoc w poszczegdlnych krajach $wiadcza rwniez lokalne organizacje zrzeszajace pacjentow prezerwatyw. przebywajgce w poblizu

PNO, a w szczegdlnych przypadkach lokalne banki krwi lub centra transfuzji krwi Czerwonego pacjenta o niepalenie. Rowniez
z = goinych przyp ] g rodzice dzieci z zaburzeniem
Krzyza. odpornosci nie powinni palic.
Dieta This translation was created by an entity other than IPOPI. As such, while every effort is made to ensure the accuracy of the transla-

tion IPOPI does not warrant the accuracy, reliability, or timeliness of any information translated and shall not be liable for any losses
Pozywna, zréwnowazona dieta jest wazna dla zdrowia nas wszystkich. Pacjenci z pierwotnym caused by reliance on the accuracy, reliability, or timeliness of such information.

niedoborem odpornos$ci powinni unika¢ spozywania surowych lub niedogotowanych potraw ( w
szczegolno$ci potraw miesnych, jaj i serow). W wiekszosci przypadkow nie ma potrzeby stosowania
specjalnej diety badz suplementéw w postaci np. preparatéow witaminowych. Pacjenci oraz ich
rodzice powinni przed przyjeciem odzywek uzyskac opini¢ lekarza immunologa.

Osoby z PNO powinny unikaé spozywania wody niewiadomego pochodzenia lub przechowywanej
przez dtuzszy czas w tym samym pojemniku.

Ochrona skoéry

W przypadku niektérych pacjentéw zaleca sig zwrécenie szczegdlnej uwagi na ochrone skory,
w tym zapobieganie ekspozycji na dziatanie promieni stonecznych. W przypadku pytan lub
watpliwo$ci warto zapytac o rade.

Aktywnosé¢ fizyczna i sport

Pacjenci z pierwotnym niedoborem odporno$ci moga, podobnie jak osoby zdrowe, uprawia¢
¢wiczenia fizyczne i sport. Chorzy na zespoty zaburzenia funkcji fagocytow (takie jak przewlekta
choroba ziarniniakowa) powinni unika¢ kapieli w jeziorach lub stawach oraz prac ogrodowych
(w tym prac ziemnych) wymagajacych kontaktu z gnijaca roslinnoscia. Niektore z pierwotnych
niedoboréw odporno$ci zaktocajg proces krzepniecia krwi - pacjenci z tg formg PNO powinni
omowi¢ kwestie bezpiecznego uprawiania sportu z lekarzem immunologiem.
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Dalsze informacje i wsparcie

Niniejsza broszura zostata opracowana przez International Patient Organisation For Primary
Immunodeficiences (IPOPI). Dostepna jest réwniez broszura uzupetniajaca ,Pierwotne niedobory
odpornosci. Badz zdrowy! - poradnik dla pacjentéw i ich rodzin”. Wiecej informacji odno$nie
organizaciji zrzeszajacych pacjentéw z niedoborami odpornosci w 40 krajach na catym $wiecie znajda,
Panstwo pod adresem www.ipopi.org.
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Polska wersja publikacji powstata z inicjatywy Stowarzyszenia na rzecz osob z niedoborami
odpornosci ,Immunoprotect”
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