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SISSEJUHATUS

See brosiiiir selgitab, miks monede primaarse immuunpuudulikkuse vormide
puhul kaasnevad allergiad ja kuidas neid saab valtida ja ravida.

Primaarne immuunpuudulikkus on rihm harvikhaigusi, mis esinevad, kui
immuunsusteemi mingi komponent kas puudub véi ei funktsioneeri normaalselt.
Immuunsusteem kaitseb organismi nakkuste eest. Selle siisteemi hairumisel
primaarse immuunpuudulikkuse puhul tekivad sageli infektsioonid. Praegu

on kindlaks tehtud tle 300 erineva primaarse immuunpuudulikkuse vormi ja
neil on palju erinevaid haigussimptome (vt IPOPI brosutris “How are primary
immunodeficiencies classified”).

Mdned primaarse immuunpuudulikkuse vormid péhjustavad haire
immuunsUsteemis, mistdttu patsiendid on vastuvétlikud allergia suhtes. See
véljendub ulitundlikkuse reaktsioonidena spetsiifiliste agensite (e allergeenide)
suhtes, nagu bietolmud, tolmulestad, toidud véi ravimid. Naiteks mdne primaarse
immuunpuudulikkuse vormi puhul esineb patsientidel valgu, mida nimetatakse
immuunglobuliin E (IgE), vdi immuunsisteemi rakkude eosinofiilide kérge tase,
kusjuures need mdlemad osalevad allergilistes reaktsioonides. Vastuvétlikkust
allergia suhtes nimetatakse ménikord atoopiaks. Inimestel, kellel on atoopia,
esineb mitmeid allergiahaigusi, nagu ekseem, riniit (heinapalavik), astma ja
toiduallergiad. Atoopia ilmneb sageli juba imikul véi vaikelapsel.

Allergiad on mdnikord hoiatavaks tunnuseks, mis suunab teatud primaarse
immuunpuudulikkuse vormi diagnoosini. Arstid peavad arvestama primaarse
immuunpuudulikkuse vdimalusega patsientidel (eriti imikutel ja vaikelastel)
atoopiaga, kui see on raske kuluga véi ei allu tavaparasele ravile voi kui
patsiendil on ka suurenenud vastuvétlikkus infektsioonidele.

Primaarse immuunpuudulikkuse puhul voib allergia olla seotud ka raviga. Vaga
harva voivad esineda allergilised reaktsioonid immuunglobuliinasendusravi
korral, mis on peamine ravi suurel osal primaarse immuunpuudulikkusega
patsientidest. Primaarse immuunpuudulikkusega patsientidel voib tekkida allergia
ka teiste ravimite suhtes, naiteks antibiootikumide suhtes.

Oluline on, et patsient informeeriks arsti allergilistest reaktsioonidest, et

arst saaks kindlaks teha allergiat esilekutsuva agensi ja maarata vajaliku

ravi. Igast allergilisest reaktsioonist, mis tekib patsiendil juba diagnoositud
primaarse immuunpuudulikkusega, tuleb informeerida raviarsti, kes on tavaliselt
immunoloog (arst, kes on spetsialiseerunud immuunsuisteemile ja allergiale). Kui
see ei ole vdimalik vdi kui allergia on kerge kuluga, siis voib esialgu konsulteerida
Uldarsti juures.

Jargnevad osad kirjeldavad peamisi allergiaid, mis vdivad esineda primaarse
immuunpuudulikkusega patsientidel, ja analuUsitakse, kuidas neid saaks valtida
ja ravida.
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EKSEEM

MIS ON EKSEEM?

Ekseem, mis on tuntud ka kui atoopiline dermatiit, on seisund, mis p&hjustab
nahasugeluse; nahk muutub punetavaks, kuivaks, kestendavaks ja pdletikuliseks.
Ekseem vdib olla nahal véaikeste laikudena voi levida laialdaselt Ule keha.
Ekseemihaigetel esineb sageli ka hingamisteede allergia, nagu allergiline riniit,
astma voi toiduallergia.

Mdned primaarse immuunpuudulikkuse vormid véivad pdhjustada ekseemi-
taolisi nahamuutusi. Primaarse immuunpuudulikkuse vormid, mille puhul

esineb IgE korge tase organismis, voivad eriti sageli pdhjustada ekseemi-taolisi
stimptome. Sellisteks primaarse immuunpuudulikkuse vormideks on autosomaal-
dominantne STAT3 (funktsiooni puudumine) puudulikkus (nii nimetatud hiiper
IgE stindroom), kombineeritud immuunpuudulikkus (naiteks Wiskott-Aldrichi
stindroom, DOCKS8 (dedicator of cytokinesis 8 — tstitokinees 8 dedikaator)
puudulikkus, fosfoatsetuulglikoosamiin mutaas 3 (PGM3) puudulikkus ja mitmed
immuundusregulatsiooni stindroomid nagu X-liiteline poliiendokrinopaatia
enteropaatia (PEX).

Siligeleva naha kratsimine vdib ekseemi puhul pdhjustada nahavigastusi, mis
soodustavad infektsioonide tekkimist nahas ja isegi veres. See on eriti oluline
probleem primaarse immuunpuudulikkusega patsientidel, kes on vastuvétlikumad
infektsioonide suhtes kui tavalised inimesed. Nahainfektsioonid vdivad pdhjustada
ka ekseemi agenemisi.

VALTIMINE JA RAVI

Voéimaluse korral peab kindlaks tegema allergilised tegurid, mis vbivad ekseemi
pbhjustada, et neid tegureid saaks valtida. Need vdivad olla teatud riided (naiteks
villased riided), loomakarvad (nahaketud, nagu inimesel kd6m), heintaimede
oietolm, seepide, detergentide voi teiste nahahooldusvahendite koostisosad
(naiteks Idhnaained) ja toidud. Allergia vdimalikke pdhjustajaid saab uurida
nahatestide abil (tuntud kui nahatorketestid ja naha patch testid) voi testide abil
verest.

Olulised ravimeetmed ekseemi puhul:

» Soovitav on regulaarne pesemine mittearritavate seepidega, kasutades niisutavaid
(v6i pehmendavaid) kreeme voi salve kuiva naha rahustamiseks ja niisutamiseks,
eriti parast veeprotseduure.

« Kortikosteroide sisaldavad kreemid vai salvid aitavad vahendada sugelust ja
poletikku. Nérgatoimelisi kortikosteroidpreparaate (naiteks hiidrokortisooni) saab
tavaliselt osta apteegist ilma retseptita, aga tugevatoimelised on saadaval ainult
retsepti alusel. Kortikosteroidpreparaate tuleb kasutada ettevaatlikult vastavalt
kasutusjuhisele, edastatud arsti poolt vdi patsiendi infolehel.
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» Margi mahiseid (nimetatakse ka oklusiivsed sidemed) v6ib kasutada naha
niisutamiseks ja kratsimise valtimiseks. Need jaetakse 66seks ja vdivad aidata
patsiendil paremini magada.

» Suukaudsed antihistamiinikumid véivad vahendada stigelust ekseemi puhul
blokeerides histamiini toimet, mis on allergilistes reaktsioonides osalev keemiline
Uhend organismis. Siiski ei ole antihistamiinikumid alati efektiivsed ekseemi puhul,
nagu on teiste allergiliste reaktsioonide, naiteks allergilise riniidi puhul (vt allpool).

» Ménikord kasutatakse paikselt (kreemide voi salvidena) ravimeid, mida
nimetatakse kaltsineuriini inhibiitoriteks (tacrolimus ja pimecrolimus), ekseemi
ravimiseks, kui Ulaltoodud ravi pole efektiivne. Sel puhul blokeeritakse keemilisi
Uhendeid, mis pohjustavad pdletikku.

» Monel juhul kasutatakse teatud suukaudseid ravimeid, mis méjutavad
immuunststeemi, raske ekseemi raviks, mis ei allu lokaalsele ravile. Need ravimid
on suukaudsed kortikosteroidid, tsiiklosporiin, metotreksaat, azatiopriin.

» Monikord kasutatakse kroonilise ekseemi raviks fototeraapiat, kasutades
ultraviolettvalgust.

» Antimikroobsete vahenditega pesemised aitavad valtida nahainfektsioone, mis
voivad tekkida ekseemi puhul. Infektsioonide korral tuleb ravida antibiootikumidega
(vt IPOPI brosiitir Primaarne immuunpuudulikkus ja infektsioonid).

ALLERGILINE RINIIT
MIS ON ALLERGILINE RINIIT?

Allergiline riniit, mis on tuntud ka kui allergiline nohu ja heinapalavik, pdhjustab
aevastamise, sligeluse, vesise voi kinnise nina. Simptomite tekkimine ja
valjendatus séltuvad allergia esilekutsujast — see véib olla sesoonne allergeen
(nait dietolm) vdi tolmulestad, seened (nait hallitused) vdi koduloomad. Enamusel
juhtudest pohjustab allergilist riniiti IgE ilemaarane produktsioon vastusena
allergeenile, kuid vdivad osaleda ka teised mehhanismid.

VALTIMINE JA RAVI

Véimaluse korral tuleb kindlaks teha allergeen, mis kutsus esile riniidi, ja seejarel
valtida allergeeni jargnevate meetmete abil:

« Qietolm: vahendada véljasoleku aega ditsemise perioodil; kdia dusi all parast
valjasviibimist ja valtida heinamaade alasid.

» Tolmulestad: hea hligieen kodus: vaipade eemaldamine, kasutada allergeeni-
kindlaid (v6i hiipoallergilisi) voodiriideid ja konditsioneeritud &hu filtreid.

» Koduloomad: piirata kontakti (eriti magamistoas vo6i vajadusel kodust araviimine),
regulaarne pesemine, samuti loomaaseme ja pehme moobli puhastamine.

Nina loputamine soolalahusega vdib vahendada allergilise riniidi simptome.
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Ravimid, mida tavaliselt kasutatakse allergilise riniidi puhul:
* Antihistamiinikumid suu kaudu v&i ninasiseselt pihustiga.
* Ninasisesed kortikosteroidid.

* Ninasisesed kromonid (kromoglikaat ja nedokromiil)

* Ninasisene ipratroopium

* Ninasisesed voi suukaudsed dekongestandid (naiteks fenuulefriin ja
pseudoefedriin) vdivad aidata vdhendada ninakinnisust.

» Suukaudsed leukotriini retseptori antagonistid (naiteks montelukast, pranlukast
ja zafiirlukast) — need ravimid blokeerivad leukotriinide toimet, mis on pdletikku
soodustav keemiline Ghend.

Immuunravi on ravivéimaluseks neil patsientidel, kellel riniit ei allu tavaparastele
valtimismeetoditele ja ravile. Immuunravi, mille puhul manustatakse patsiendile
jark-jargult tdusvates annustes riniiti esilekutsuvat allergeeni (siistides voi
tilkadena voi tablettidena), et muuta immuunsiisteem vahem tundlikuks
allergeenile, ei kasutata tavaliselt primaarse immuunpuudulikkusega patsientide
ravis ja ravi tuleb eelnevalt pdhjalikult arutada raviarstiga.

Kongestioon siinustes e nina kdrvalkoobastes vdib pohjustada infektsiooni, mille
ravi vajab sageli antibiootikume.

ASTMA

MIS ON ASTMA?

Astma on kopsuhaigus, mis péhjustab hingamisraskusi, nagu vilinad, hingamise
IGhidus, rindkere vahene liikuvus ja kéha. Allergiline astma kui kdige sagedasem
astma vorm on seotud ekseemi, allergilise riniidi ja toidu ning ravimite allergiaga.

Astma kaasneb primaarse immuunpuudulikkuse teatud vormidele, kusjuures
IgE tase on korge vereplasmas voi normaalne. Oluline on, et astmat eristataks
teistest hingamisraskuse ja kopsuhaiguse vormidest, mida méned primaarse
immuunpuudulikkuse vormid vdivad pdhjustada. Kopsuhaiguste teiste vormide
hulka primaarse immuunpuudulikkuse puhul kuuluvad hingamisteede alumiste
osade kahjustused infektsioonidest (eriti krooniliste ja retsidiveeruvate
infektsioonide puhul), granulomatoosne interstitsiaalne kopsuhaigus (mis
haarab “interstiitsiumi” - koevérgustikku imber dhulisi alveoole kopsus) ja
kopsuvahk. Rohkem informatsiooni kiisimuse kohta on brosuuris “Primary
immunodeficiencies and respiratory disorders”.
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VALTIMINE JA RAVI

Allergilise astma esinemisel tuleb valtida kindlaks tehtud allergia vallandajat,
milleks voib olla kiilm &hk, flisiline pingutus ja kopsuinfektsioonid. Kuna suits
vdib pbhjustada ka astma agenemist patsientidel, siis tuleb suitsetajatel 1dpetada
suitsetamine ja valtida ka kohti, kus suitsetatakse.

Soovitatakse astma jark-jargulist ravimist, kusjuures ravimeid lisatakse ja
kohandatakse vastavalt patsiendi haigussimptomitele ja ravivastusele. Peamised
ravimid jaotatakse jargmiselt:

» Pdhiravimid: neid kasutatakse iga paev kui sailitusravi, et hoida kontrolli
all haigussumptomid ja vahendada &genemiste tekkimise riski. Enamasti
soovitatakse esmalt kasutada inhaleeritavaid kortikosteroide (nagu
beclometasoon v&i budesoniid). Teisteks véimalusteks on sdltuvalt olukorrast
pikatoimelised beta2 agonistid (naiteks salmeterol v&i formoterol fumaraat),
leukotriini antagonistid ja teoftlliin. Raske astma v&i agenemiste raviks voib olla
vaja suukaudsete kortikosteroidide lUhikesi ravikuure.

* Bronhilddgastid: (inhaleeritavad lUhitoimelised beta2 agonistid, naiteks
salbutamiid ja terbutaliin) kasutatakse vastavalt vajadusele simptomite
leevendamiseks astma agenemiste puhul voi flusilise pingutuse jargse
agenemise valtimiseks.

« Patsientidel raske allergilise astmaga koos kdrge IgE tasemega voib olla hea
efektiga ravi omalizumabiga — antikehaga, mis pidurdab IgE toimet.

« Patsientidel raske astmaga koos immuunrakkude, nn eosinofiilide kdrge
tasemega voib olla hea efektiga mepolizumab vdi resiluzumab. Need ravimid on
antikehad, mis toimivad keemilisele Uhendile interleukiin (IL) 5, mis soodustab
eosinofiilide toimet.

» Immuunravi voib kasutada patsientidel astma ja allergilise riniidiga
vOi patsientidel allergia agenemistega sdltumata ravist inhaleeritavate
kortikosteroididega (vt Allergiline riniit osa).
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TOIDU-, RAVIMITE JA TEISED ALLERGIAD

MIS ON TOIDU- JA RAVIMITE ALLERGIAD?

Toiduallergia vdib pdhjustada erinevaid reaktsioone: ekseemi, astma, nao,
silmade ja suu turse (angio6deem), nohu, oksendamise ja kdhulahtisuse ja
rasket tilpi reaktsiooni — anaflilaksia (vt allpool kastis).

Allergilised reaktsioonid toidule véivad ilmneda kiiresti méne tunni valtel

parast allergiat vallandava toidu s66mist vdi hiljem. Iga toit vdib pdhjustada
allergiat, aga kdige sagedasemateks pdhjustajateks on piim, muna, nisu, kala,
koorikloomad ja pahklid. Toiduallergia erineb toidutalumatusest (naiteks laktoosi-
ja gluteenitalumatus), mis ei kaivita allergilisi immuunreaktsioone.

Toiduallergiad on kdige sagedamini IgE vahendatud. Seda tlupi toiduallergia
esineb kdige sagedamini patsientidel nende primaarse immuunpuudulikkuse
vormidega, mille puhul on kdrge IgE tase, nagu DOCK8 puudulikkus, IPEX ja
Comel-Netherton siindroom.

Toiduallergia diagnoosimiseks kasutatakse ulitundlikkuse teste, et kindlaks teha,
kas patsiendil on spetsiifiline allergia kahtlustatava toidu suhtes. Need testid

on kas nahatorketestid vdi spetsiifilise IgE maaramine veres. Mdnikord on vaja
kasutada provokatsioonitesti diagnoosi kinnitamiseks: kahtlustatav toit antakse
patsiendile arsti jalgimisel.

Patsientidel vbivad olla ka allergilised reaktsioonid ravimitele, naiteks
antibiootikumidele ja mittesteroidsetele pdletikuvastastele ravimitele (naiteks
aspiriin ja ibuprofeen, mida kasutatakse valu ja pdletiku ravis). Harvadel juhtudel
voivad olla primaarse immuunpuudulikkusega patsientidel rasked reaktsioonid
immuunglobuliinasendusravile. Patsiendid peavad meelde jatma ravimiallergia
juhud ja teatama sellest arstile, kui alustatakse mingi uue ravimi manustamist, et
valtida allergilisi reaktsioone uuele ravimile.

Allergia voivad esile kutsuda ka putukate hammustused vdi ndelamised ja
toimida tugevamalt kui enamusele inimestest.
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VALTIMINE JA RAVI

Emadel soovitatakse jargida normaalset toitumist raseduse ja rinnaga

toitmise ajal ja kui alustatakse tahke toidu andmisega, siis voiks kaalutleda
potentsiaalselt allergiliste toitude valtimist. Soovitavalt toita ainult rinnapiimaga
vahemalt 4-5 esimese elukuu valtel. Kui rinnapiima pole piisavalt vdi kui pole
vdimalik nii kaua toita rinnapiimaga, siis on soovitav kasutada kérge toiduallergia
riskiga imikutel hiipoallergilisi segusid esimese 4 elukuu valtel.

Kui toiduallergia on kindlaks tehtud, siis tuleb jargida meetmeid valtimaks
pohjuslikku allergeeni: lugeda hoolikalt pakenditelt teavet toidu kohta; kontrollida
koostisosi toidus, mida sttiakse kodust véljas. Koolitusprogrammid patsientidele
on laialt levinud allergiaosakondades. Need programmid aitavad patsiendil

ja hooldajal interpreteerida toitude tahistusi ja teavet, leida alternatiivseid
ingrediente ja retsepte, teha asendusi, kui vdimalik. Koolidel on samuti oluline
osa, et aidata opilastel valtida toiduallergeene ja toime tulla allergiaga.

Médnel juhul saab allergiat pdhjustavat toitu hilisemas eas uuesti sisse viia hoolika
arstliku kontrolli all.

Patsiendid, pereliikmed ja koolit66tajad peavad ka teadma, mida peab tegema,
kui on toiduallergia v&i allergia ravimitele voi putukamurkidele iimnemise oht. See
on eriti oluline anaftilaksia riskiga patsientidel (vt kastis).

Teised ravimid, mida vdib kasutada toidu-, ravimite vdi putukamrgi allergia
puhul, on jargmised:

 Lokaalsete simptomite (nait ekseem) ravi, mis on toodud Ulalpool.

* Immuunravi vdib olla Gheks vdimaluseks monel haigel toiduallergiaga.

ANAFULAKSIA - KIIRE RAVI ON HADAVAJALIK

Anafiilaksia on raske potentsiaalselt eluohtlik allergiline reaktsioon. Toit,
ravimid ja putukandelamised on kdige sagedasemad pdhjused. Siimptomid:
keele- ja koriturse, hingamisraskus, sidametegevuse kiirenemine, segasus,
peapddritus ja isegi teadvuse kadu; samuti teised allergia simptomid, mis on
kirjeldatud eespool.

Igatiks, kellel tekib anafilaktiline reaktsioon, vajab kohest meditsiinilist ravi.

Anafiilaksia riskiga isikutel peab olema kogu aeg kaasas adrenaliini pen
sustal (e automaatne sistal), et aidata pidurdada anafilaktilist reaktsiooni.
Anafiilaksia riskiga isikud koos pereliikmete, hooldajate ja koolitdétajatega
peavad teadma, kuidas kasutada seda sistalt kiiresti anafiilaksia
tekkimisel. Anafllaktilise reaktsiooni ilmnemisel on vaja jargnevalt kiiresti
poorduda haiglasse, kus manustatakse vajadusel hapnikku, vedelikuravi,
antihistamiinikume ja kortikosteroide.
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EDASINE INFORMATSIOON JA TOETUS

See brosiir on vélja antud Rahvusvahelise Primaarse
Immuunpuudulikkusega Patsientide Uhingu (IPOPI) poolt. Teised brosiiiirid
sellest seeriast on ka saadaval. Edasist informatsiooni ja detailsemaid
andmeid patsientide organisatsioonide kohta 83 riigis maailmas

vaata www.ipopi.org.
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Toetatud Shire koolitusgrandi poolt




