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Czym sg wrodzone niedobory odpornosci?

Niniejsza broszura ttumaczy, czym sg pierwotne niedobory odpornosci (PNO) oraz okresla, co na ich
temat powinni wiedzie¢ pracownicy szkdt, do ktérych uczeszczajg uczniowie, u kidrych wystepuje to
schorzenie.

PNO stanowig duza grupe zaburzer spowodowanych niewtasciwym funkcjonowaniem niektdrych

elementéw uktadu odpornosciowego (gtownie komdrek i biatek). Szacuje sig, ze pierwotny niedobér
odpornosci jest diagnozowany u okoto jednej osoby na 2000, przy czym niektore z form PNO sg o wiele
rzadsze od pozostatych. Niektore z niedoboréw odpornosci majg

stosunkowo tagodna postac, jednak zdarzaja sie rowniez przypadki  PNO nie s zwigzane z AIDS (zespotem

o ciezkim przebiegu. Przyczyna wystepowania pierwotnych nabytego niedoboru odporno$ci).
niedoboréw odpornosci sa wady dziedziczne lub genetyczne Schorzenia te cechuje brak zarazliwo$ci
uktadu odpornosciowego. PNO nie sa zwiazane z AIDS (Zespolem - pierwotnym niedoborem odpornosci
nabytego niedoboru odpomosci), ktéry powoduje zarazenie nie mozna sig zarazic, nie mozna nim
wirusem HIV. réwniez zainfekowac innych 0s6b

Zasadnicza funkcjg uktadu odporno$ciowego jest pomoc organizmowi w zwalczaniu infekcji
spowodowanych dziataniem drobnoustrojow (zwanych réwniez mikroorganizmami), takich jak bakterie,
wirusy, grzyby i pierwotniaki. W zwigzku z niewtasciwym funkcjonowaniem uktadu odpornos$ciowego
osoby, u ktorych wystepuije pierwotny niedobér odpornosci sg bardziej narazone na infekcje, ktére w ich
przypadku cechuja sie wieksza niz zazwyczaj czestotliwoscia, cigzszym przebiegiem oraz trudnosciami
w leczeniu. Ponadto, infekcje takie moga by¢ wywotane dziataniem nietypowych organizméw, z reguty nie
powodujacych zadnych dolegliwosci. Infekcje takie moga wystepowaé niezaleznie od pory roku - nawet
latem.

Pierwotne niedobory odpornosci moga réwniez spowodowac reakcje polegajaca na zaatakowaniu
organizmu przez jego wiasny uktad odpornosciowy, co okresla sie mianem autoimmunizacji. Wystepujace
wowczas objawy obejmujg bl i zapalenie stawdw. Innymi objawami sg wysypki skorne, spadek liczby
czerwonych krwinek (anemia) lub plytek krwi odgrywajacych role w procesie krzepniecia krwi, zapalenie
naczyn krwiono$nych, biegunki oraz choroby nerek. Pacjenci z niektérymi formami pierwotnego niedoboru
odpornosci sg rowniez bardziej podatni na alergie oraz astme.

Dzieci i mtodziez z pierwotnym niedoborem odporno$ci powinny méc cieszy¢ sie w mozliwie najwigkszym
stopniu petnig zycia. Pracownicy i dyrekcje szkot moga zrobi¢ wiele, by poméc uczniom, u ktdrych
wystQpUJe PNO, utrzyma¢ dobra kondycje zdrowotna, Wskazane jest:
wdrozenie $rodkéw ostrozno$ci, zapobiegajacych rozwojowi infekdji,
*  utatwienie prowadzenia terapii i przyjmowania lekow w trakcie zaje¢ lekcyjnych oraz, w przypadkach
koniecznych, odpowiednie przeszkolenie higienistki szkolnej,
*  biezace informowanie rodziny o przebiegu schorzenia,
+pomoc w wykrywaniu przypadkow dokuczania i prze$ladowania uczniéw w zwigzku z wystepujacym
niedoborem odporno$ci oraz wlasciwe reagowanie na wszelkie przypadki tego typu zachowan.
Ninigjsza broszura zawiera ogdine informacje dotyczace opieki nad osobami, u ktérych wystapit pierwotny
niedobdr odporosci, z mysla o pomocy szkotom w zapewnieniu mozliwie najszerszego wsparcia uczniom
z tym schorzeniem.
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Zapobieganie infekcjom

Nalezy zadbac o to, by szkoly mozliwie najsprawniej pomagaty uczniom z pierwotnym
niedoborem odpornosci zachowaé wysoki poziom higieny osobistej. Moga to by¢ proste
sprawy, czyli:

Higiena

Aktywnos¢ fizyczna

pomoc i zachecanie uczniéw do regularnego i starannego mycia rak, zwtaszcza przed positkami
oraz po skorzystaniu z toalety, a takze po zakonczeniu zaje¢ na wolnym powietrzu,

przemywanie i opatrywanie ran i zadrapan oraz - tam, gdzie mozliwe - udzielenie pierwszej
pomocy przez higienistke szkolna,

zapewnienie higieny zywnosci jako sposobu zapobiegania
zatruciom pokarmowym,

W przypadku wystapienia

zfego samopoczucia u ucznia z
PNO, personel szkoty powinien
niezwtocznie skontaktowac sie

z rodzicami dziecka. Uczniowie
zachecanie uczniéw do zastaniania ust i nosa podczas kichania i Z pierwotnym niedoborem

kaszlu, a takze do wyrzucania zuzytych chusteczek i mycia rak. odporno$ci moga mie przy
sobie bransolete lub brelok
Z informacjami na temat ich

zapewnienie bezpiecznego dostepu do wody pitnej, zgodnie z
miejscowq praktyka i zaleceniami lekarza,

Cwiczenia fizyczne sq tak samo wazne dla uczniow z PNO jak dla nas ~ schorzenia. Szkofa powinna

wszystkich. Uczniowie z pierwotnym niedoborem odpornos$ci moga

domagac sie od rodzicow /

uprawiaé wiekszo$¢é dyscyplin sportowych, osiagajac w nich $wietne ~ opiekundw dziecka pisemnej
wyniki. informacji o indywidualnych

Zdarzaja si¢ jednak sytuacje, w ktérych - w zaleznoci od
indywidualnych uwarunkowan oraz rodzaju niedoboru - niezbgdne

uwarunkowaniach ucznia a takze
prosic o biezgce aktualizowanie
tych danych.

moze okazac sie dostosowanie programu ¢wiczen sportowych

do potrzeb ucznia. Przyktadowo, w zwigzku ze zwigkszonym

zagrozeniem infekcjami ucha nie jest zalecane ptywanie. Jesli jednak zdecydujemy sie na nie,
nalezy pamieta¢ o gumowych ochraniaczach na stopy, ktére pomagaja zapobiega¢ pojawianiu sie
brodawek.

Antybiotyki i szczepionki

Uczniowie z pierwotnym niedoborem odpornosci czesciej niz inni wymagajq - czasami dtugotrwatej
- terapii antybiotykowej, majacej charakter leczniczy lub zapobiegawczy. Potrzeba regularnego
przyjmowania dawek wymaga, by szkota utatwiata przyjmowanie lekarstw w trakcie trwania zaje¢
lekeyjnych.

Niektére szczepionki (zwane ‘zywymi’ szczepionkami atenuowanymi) mogg wywota¢ infekcje
u 0s6b z PNO. Podawanie ich pacjentom z niedoborem odpornoéci bez zgody rodzicéw lub
opiekundw jest niedozwolone.
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Personel szkoty powinien réwniez informowac rodzicéw ucznia o
+ programach szczepien prowadzonych w szkole,

+ wszelkich przypadkach zwigkszonej zapadalnosci na infekcje wérod uczniow szkoty (odra,
grypa, ospa wietrzna, zapalenie opon mézgowych, zatrucia pokarmowe).

Terapie stosowane w leczeniu pierwotnych
niedoborow odpornosci

Zastepcze podawanie immunoglobulin

Wiekszo$¢ osbb z pierwotnym niedoborem odpornosci otrzymuje zastepczg terapie
immunoglobulinami. Immunoglobuliny to biatka zapobiegajace rozwojowi infekcji oraz tagodzace
symptomy PNO. Terapia zastepcza immunoglobulinami ma forme wlewu dozylnego lub
podskornego, wymaga regularnego podawania (co najmniej raz w miesigcu, w niektorych
przypadkach - cotygodniowo) i trwa z reguty przez caty okres zycia pacjenta. Immunoglobuliny
podaje sie zazwyczaj w warunkach szpitalnych, jednak zdarza sie, ze zamiast lekarza,
immunoglobuliny podajg rodzice pacjenta lub sam pacjent, w warunkach domowych.

Przez kilka godzin lub dni po podaniu immunoglobulin moze wystapi¢ u pacjenta zte samopoczucie,
co moze mie¢ negatywny wptyw na jego osiagniecia szkolne.

Inne terapie stosowane w leczeniu pierwotnych niedoboréow
odpornosci

Wsrod terapii stosowanych przy pierwotnych niedoborach odpornosci znajdujg sig rowniez zastrzyki
z interferonu gamma, majace na celu poprawe dziatania uktadu immunologicznego.

Niektore ciezkie przypadki PNO bywaja leczone poprzez przeszczep komorek macierzystych.
Zabieg ten polega na pobraniu niedojrzatych komérek obronnych ze szpiku lub krwi zdrowego
dawcy celem uzupetnienia brakéw w komérkach obronnych chorego.

Inne powszechnie stosowane terapie

Uczniowie, u ktérych wystepuje niedobor odpornosci, moga wymagac leczenia wieloma innymi
lekami, w tym Srodkami przeciwastmatycznymi i przeciwalergicznymi. Nalezy pamigta¢, by osoby
z astma mialy zawsze pod reka lekarstwa (gtéwnie inhalatory) przynoszace szybka ulge w ataku
choroby.

Wiekszo$¢ z 0sdb zyjacych z PNO nie wymaga stosowania specjalnej diety czy suplementow w
postaci preparatow witaminowych lub innych. Szkota powinna dopilnowaé, by alergie pokarmowe
u uczniéw z pierwotnym niedoborem odpornosci byty udokumentowane.
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Edukacja

Pierwotne niedobory odpornosci nie powinny uniemozliwia¢ uczniom osiggania dobrych wynikéw w
nauce - a tym samym zdobycia wyksztatcenia. Stawiajg one jednak przed uczniami pewne wyzwania,
o sprawia, ze szkoty odgrywajg istotng role w zmniejszeniu wptywu trudnosci zwigzanych z tym
schorzeniem na przebieg ksztatcenia.

Uposledzenie odpornosci moze wymagaé¢ od uczniéw nim dotknigtych czestego opuszczania zaje¢
szkolnych w zwigzku z konieczno$cig wizyt lekarskich lub terapeutycznych. Ponadto, uczniowie ci z
wiekszg niz w przypadku innych oséb czestotliwoscig sg nieobecni na zajeciach z powodu chordb
wywotywanych zakazeniem. Szkota moze pomoc takim uczniom wykazujac zrozumienie dla powodéw
nieobecnosci na zajeciach oraz utatwiajac nadrobienie zalegtosci, np. poprzez:

+ udostepnianie harmonogramu prac domowych oraz notatek z lekcj,

+ dostosowanie dat pisania sprawdziandw i testow oraz terminéw sktadania prac wiasnych,

+ rozwazenie zasadno$ci zmniejszenia obcigzenia nauka,

* pomoc w zorganizowaniu zaje¢ indywidualnych w domu ucznia, jesli wymaga tego sytuacja,

+ korzystanie z osiggnie¢ technologii w postaci wideokonferencji tak, by uczniowie z PNO mogli
uczestniczy¢ w zajeciach nie wychodzac z domu.

Zaburzenia odporno$ci lub zwigzane z nimi terapie moga mie¢ niekorzystny wptyw na osiagniecia
ucznia, a takze na zdolnos¢ do skupienia w trakcie zaje¢. W zwigzku z tym uczniowie tacy moga,
wymagac dodatkowej pomocy ze strony nauczycieli.

Nie ma powodu, dla ktdrego dzieci z pierwotnym niedoborem odpornosci miatyby nie bra¢ udziatu w
wycieczkach szkolnych lub podobnych wydarzeniach. Szkota powinna konsultowaé z rodzicami ucznia
jego potrzeby tak, aby w stopniu mozliwie najwiekszym je spetiac.

Staty kontakt miedzy szkofg a
rodzicami dziecka jest niezbedny
do wiadciwego zrozumienia

oraz realizacji potrzeb ucznia z
niedoborem odpornosci.
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Relacje z innymi dzieCmi

Chot nie jest to reguta, uczniowie z niedoborami odporno$ci moga mie¢ trudnosci z budowaniem
relacji kolezenskich w szkole, szczegolnie wowczas, gdy dochodzi do czestych lub dtugotrwatych
nieobecnosci oraz gdy uczen nie moze w petni uczestniczy¢ w zajeciach szkolnych takich jak
gry, zabawy i zajecia rekreacyjne. Z powodu wystepujacego schorzenia, uczniowie ci bywajg,

Szkota moze pomdc na wiele sposobow:

+  umozliwiajac uczniom z pierwotnym niedoborem odporno$ci uczestnictwo w mozliwie najwigkszej
liczbie zaje¢ i aktywnosci,

*+  zwracajac szczegoing uwage na trudnosci w nawigzywaniu kontaktéw przez uczniéw z PNO oraz
na przypadki marginalizacji, prze$ladowania, a takze oznaki stresu i depresji spowodowanych
stanem ich zdrowia,

+ omawiajac wszelkie problemy i rozwigzania z rodzicami i opiekunami.

Personel szkoty moze réwniez odegra¢ wazng role w walce z poczuciem stygmatyzacii, ktéra czesto
dotyka osoby cierpigce na pierwotne niedobory odpornosci, a ktérej zrédtem moze by¢ np. btedne
utozsamianie pierwotnych niedoboréw odporno$ci z zakazeniem wirusem HIV / chorobg AIDS.
Nalezy przy tym pamieta¢, aby z my$lg o ochronie prywatnosci 0séb zyjacych z PNO konsultowac
sig z uczniem lub rodzicami w kwestii zakresu informacji zwigzanych ze schorzeniem, jakie moga by¢
podane do wiadomosci innych 0sob.

Obowigzki szkoty

Potrzeby uczniéw z pierwotnym niedoborem odpornosci bywaja rézne, a ponadto ulegajq
zmianom z uptywem czasu. Personel szkoty powinien mie¢ $wiadomos¢ jak bardzo potrzeby te sg
zindywidualizowane, z czym zwigzana jest konieczno$¢ statego kontaktu z rodzicami i opiekunami
dzieci, a w szczegdlnych przypadkach - ze specjalistami z zakresu zdrowia.

Zalecane $rodki obejmuja;
* wstepny instruktaz objasniajacy potrzeby uczniéw z PNO oraz sposoby ich realizacji,

+ schemat opieki zdrowotnej, okreslajacy dziatania, jakie nalezy podja¢ w przypadku pogorszenia sie
stanu zdrowia ucznia oraz osoby, z ktérymi nalezy sie skontaktowac,

+ plan ksztatcenia, ktory pozwoli zmniejszy¢ negatywny wplyw schorzenia na proces i efekty
ksztatcenia,

+ informowanie ,na biezaco” wszystkich wiasciwych oséb.

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
caused by reliance on the accuracy, reliability, or timeliness of such information.
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Dalsze informacje i wsparcie

Niniejsza broszura zostata opracowana przez International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies (IPOPI). Dostepne sg rowniez dwie broszury uzupetniajace: ,Pierwotne niedobory
odpornosci. Leczenie pierwotnych niedoboréw odporno$ci -poradnik dla rodzicéw i ich rodzin” oraz
,Pierwotne niedobory odpornosci. Badz zdrowy! - poradnik dla pacjentow i ich rodzin”.

Wiecej informacji odnosnie organizacji zrzeszajacych pacjentéw z niedoborami odpornosci w 40
krajach na catym $wiecie znajdg Panstwo pod adresem www.ipopi.org.
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Polska wersja publikacji powstata z inicjatywy Stowarzyszenia na rzecz os6b z niedoborami
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