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Pierwotne niedobory odpornosci o os6b dorostych

Czym sg pierwotne niedobory odpornosci?

Niniejsza broszura ttumaczy, czym sg pierwotne niedobory odpornosci (PNO) oraz jak sobie z nimi radzi¢
w przypadku oséb dorostych.

PNO stanowig duza grupe zaburzen spowodowanych niewtasciwym funkcjonowaniem niektérych
elementéw uktadu odporo$ciowego (gtdwnie komorek i biatek). Osoby, u ktdrych wystepuje pierwotny
niedobor odpornosci sg bardziej narazone na infekcje niz ludzie zdrowi. Pierwotne niedobory odpornosci
moga réwniez spowodowac reakcje polegajaca na zaatakowaniu organizmu przez jego wiasny uktad
odpornosciowy, co okre$la sie mianem autoimmunizacji. To moze doprowadzi¢ do wystapienia réznych
objawow, w tym bolu i zapalenia stawow.

Pierwotne niedobory odporno$ci s wywotywane uszkodzeniami gendw (DNA) odpowiedzialnych za uktad
odpornosciowy. Uszkodzenia te bywajg dziedziczone po rodzicach, a ich pierwsze oznaki moga wystapi¢
w kazdym wieku, cho¢ w wigkszosci przypadkow wiasciwa diagnoza jest stawiana u miodych dorostych
lub os6b starszych. Niektore z form PNO diagnozowane sa w wieku dziecigcym, inne - rozpoznawane

sq czeSciej u 0sob dorostych. Przyktadowo, pospolity zmienny niedob6r odpornosci (CVID), najczesciej
rozpoznawana forma PNO w wieku dorostym, wystepuje u 1 na 25000 os6b i jest najczesciej wykrywana u
dorostych. Innymi pierwotnymi niedoborami odpornosci czesto diagnozowanymi u miodziezy lub dorostych
sg niedoboér immunoglobuliny A, niedobdr podklas immunoglobuliny G oraz niedobory w uktadzie
dopetniacza. Z kolei przewlekta choroba ziaminiakowa (CGD) czy agammaglobulinemia sprzezona z
chromosomem X to przyktady PNO z reguty wykrywanych u dzieci, cho¢ i w tych przypadkach zdarza sie,
ze prawidtowa diagnoza zostaje postawiona dopiero w wieku dorostym.

Osoby doroste czesto zmagajq sie z pierwotnym niedoborem odporno$ci przez wiele lat, zanim
zostanie postawiona wtasciwa diagnoza. Wiasciwe zdiagnozowanie schorzenia jest niezwykle

wazne, poniewaz im wczesniej schorzenie jest zdiagnozowane, tym wcze$niej mozliwe jest
wigczenie odpowiedniego leczenia zmniejszajacego zagrozenie wystapienia infekcji lub innych
powikfan.

Pierwotne niedobory odpornosci s powaznymi, przewlektymi schorzeniami, jednak przy nowoczesnych
$rodkach leczenia oraz przy zastosowaniu zwyczajnych srodkéw zapobiegawczych, osoby z PNO mogq
wies¢ diugie i aktywne Zycie. Przed dorostymi z pierwotnym niedoborem odpornosci stojg wazne decyzje
dotyczace terapii, konsekwentnej realizacji programu leczenia oraz dbato$ci o stan wiasnego zdrowia.
Aby odnalez¢ sie w tej roli, dorosty chory musi dowiedziec sie¢ mozliwie najwiecej o schorzeniu oraz o
sposobach radzenia sobie z nim.

Niniejsza broszura ttumaczy jak diagnozuje sie PNO, opisuje dostepne terapie oraz przedstawia wpltyw
tych schorzen na Zycie pacjentow i ich rodzin. Materiat zostat opracowany z myslg o osobach dorostych,
u ktorych niedobér odpornosci zdiagnozowano niedawno oraz o mtodych dorostych z istniejacym
schorzeniem, ktdrzy niedawno osiagneli petnoletniosé.
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Diagnoza i leczenie pierwotnych niedoborow
odpornosci

Znaki ostrzegawcze

Niezaleznie od wieku pacjenta, kwestig najwazniejszg jest mozliwie wczesna diagnoza schorzenia.
Podejrzenie pierwotnego niedoboru odporno$ci ma zazwyczaj zwigzek z wystepowaniem infekcji
cechujacych sie wyjatkowa czestotliwoscia lub nasileniem, brakiem wtasciwej reakcji na stosowane
formy leczenia a takze nietypowymi rodzajami bakterii, wiruséw lub grzybéw je wywotujacych.
Najczes$ciej obserwowanymi infekcjami u oséb dorostych z pierwotnym niedoborem odpornosci

sq zakazenia drog oddechowych, obejmujace infekcje zatok przynosowych, dolnych drég
oddechowych (zapalenie oskrzeli) lub ptuc, a takze problemy ze strony uktadu pokarmowego
(powodujace biegunki).

Testy diagnostyczne

W diagnostyce i leczeniu pierwotnych niedoboréw odporno$ci potrzebna jest, tam gdzie to mozliwe,
konsultacja z lekarzem immunologiem oraz z lekarzem rodzinnym pozostajacym w kontakcie ze
specjalista immunologiem.

Lekarze wykorzystujg réznego rodzaju testy laboratoryjne badajace uktad odpornosciowy
pacjentow, u ktorych podejrzewa sie pierwotny niedobér odpornosci. Testy te polegajg na
okre$leniu liczby komérek uktadu odporno$ciowego we krwi (w szczegoinosci komérek zwanych
komérkami T i B) oraz zbadaniu ich skuteczno$ci w namnazaniu sie i zabijaniu mikroorganizméw
chorobotwdrczych. Co wazne, mierzy sie rowniez ilo§¢ immunoglobulin we krwi. Immunoglobuliny
(zwane réwniez przeciwciatami) to biatka, ktére rozpoznaja mikroorganizmy chorobotwércze i
pomagajq uktadowi odpornosciowemu zniszczy¢ je. Wiekszos$¢ z pierwotnych zaburzen odpornosci
( z wyjatkiem hiperimmunoglobulinemii M i hiperimmunoglobulinemii E) powoduje niewystarczajaca,
produkcje immunoglobulin lub ich catkowity brak. Inne testy wykorzystywane w diagnostyce PNO
badajg poziomy ‘dopetniacza’, ktdry to termin oznacza biatka niszczace mikroorganizmy oraz
wspomagajace prace innych komorek uktadu odpornosciowego.

Pacjenci z pierwotnym niedoborem odporno$ci moga by¢ réwniez poddani badaniu na obecno$¢
wirusa HIV. PNO sg schorzeniami genetycznymi catkowicie odrebnymi od zakazenia HIV,

jednak poniewaz zarazenie wirusem HIV réwniez powoduje zwiekszong podatnos¢ na infekcje,
badania te pozwalaja wykluczy¢ HIV jako Zrodto zgtaszanych probleméw. Diagnostyka pacjentow

z pierwotnym niedoborem odpornosci moze obejmowac réwniez badania pod katem chordb
autoimmunologicznych a takze pewnych form nowotworéw, ktére moga wywotywaé¢ objawy podobne
do PNO.

Terapie

Zastepcze podawanie immunoglobulin jest gtowna terapig stosowang u wiekszosci 0séb z
niewydolno$cig uktadu odpornosciowego. Zastepcza terapia immunoglobulinami pozwala
chroni¢ organizm przed infekcjami oraz zmniejsza intensywno$¢ niektérych objawéw
autoimmunologicznych, jesli takowe wystepuja. Immunoglobuliny sg podawane bezpo$rednio
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do zyly (dozylne podanie immunoglobulin - w skrécie z ang. IVIG) lub pod skére (podanie
podskorne). W niektorych przypadkach terapia immunoglobulinami moze by¢ prowadzona w
warunkach domowych, samodzielnie przez pacjenta lub przez partnera czy opiekuna. Zmniejszenie
koniecznosci wizyt w szpitalach lub klinikach podnosi komfort zycia pacjenta a takze zmniejsza
stopien ingerencji prowadzonej terapii w zycie osobiste, rodzinne i zawodowe pacjenta.

W zaleznosci od specyfiki danego typu pierwotnego niedoboru odpornosci stosowane sa
inne specjalistyczne formy leczenia, w tym:

Czynnik stymulujacy kolonie granulocytarne: pobudza szpik kostny do produkcji komérek
odpornosciowych zwanych granulocytami, gdy ich liczba jest niska, np. u pacjentéw z ciezkqg
wrodzong neutropenig lub niedoborem ligandu CD40.

Interferon gamma: pobudza do dziatania uktad odporno$ciowy, w szczegélnosci u pacjentow z
przewlektg chorobg ziarniniakowa.

Dezaminaza adenozynowa PEG: wykorzystywana w leczeniu pacjentdw, u ktérych brak tego
enzymu powoduije ciezki ztozony zespot niedoboru odpornosci (SCID).

Przeszczep komérek macierzystych: prawidiowe dojrzewanie komérek macierzystych prowadzi
do wyksztatcenia wielu typdw komérek odpornosciowych. Uszkodzenia komérek macierzystych,
powodujace niektére z ciezkich pierwotnych niedoboréw odpornosci (np. SCID) moga by¢
korygowane poprzez podanie pacjentowi komérek macierzystych pobranych od zdrowego dawcy.

Terapia genowa: obejmuje korekcje wadliwego genu powodujacego niektére z pierwotnych
niedoboréw odpornosci (np. przewlektg chorobe ziarniniakowa lub ciezki ztozony zespét niedoboru
odpornosci). Terapia ta przechodzi obecnie etap badan i nie jest ogdlnie dostepna.

Obserwuje sie jednak ciagty postep w leczeniu pierwotnych niedoboréw odpornosci, w zwigzku z
czym zalecane jest, by pacjenci $ledzili na biezaco informacje o nowych odkryciach i rozwoju terapii
PNO.

Pierwotny niedob6r odpornosci, czesto wymaga od pacjenta przyjmowania lekarstw przeciwko
infekcjom spowodowanym przez bakterie (antybiotyki), grzyby (Srodki przeciwgrzybiczne,
stosowane np. w leczeniu ple$niawek) i wirusy ($rodki antywirusowe, wykorzystywane w leczeniu
np. ospy wietrznej).

Osoby, u ktdrych wystepuje pierwotny niedobdr odpornosci powinny zwraca¢ uwage na

ewentualne wystapienie oznak infekcji, a wszelkie tego typu symptomy nalezy zgtasza¢ lekarzowi
immunologowi.

International Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies (IPOPI) opracowato materiaty
poswiecone w szczegdlnosci diagnozie i leczeniu pierwotnych niedoboréw odpornosci. Publikacje
te sq dostepne na stronie www.ipopi.org
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Dtugookresowe skutki pierwotnego niedoboru
odpornosci

Nowoczesne terapie pozwalajg osobom z pierwotnym niedoborem odpornosci zy¢ diuzej i

zdrowiej anizeli w przesztosci. Mimo to, schorzenia te w dalszym ciggu powodujg szereg réznych
dtugookresowych probleméw zdrowotnych, co wymaga od pacjentéw ciggtej kontroli swojego stanu
zdrowia oraz zgtaszania wszelkich zmian w o$rodku prowadzacym leczenie lub lekarzowi rodzinnemu.
Niniejszy rozdziat zawiera wytacznie ogélne wskazania dotyczace kwestii zdrowotnych, z jakimi moga
sie zmierzy¢ osoby, u ktorych wystepuje PNO. Schorzenie dotyka kazdego pacjenta w inny sposob,
zatem wazne jest, by sprawy szczegdtowe omawiac z lekarzem osobiscie.

Osoby, u ktdrych wystepuje pierwotny niedobér odpornosci powinny uwaznie monitorowaé swoj
stan zdrowia, a wszelkie problemy zdrowotne zgtasza¢ w osrodku prowadzacym leczenie lub

lekarzowi rodzinnemu.

Powiktania ptucne

Niektore osoby z pierwotnym niedoborem odpornosci zapadaja na przewlekle i uporczywe zakazenia
drég oddechowych, ktdre z biegiem czasu mogq doprowadzi¢ do uszkodzenia ptuc. Jednym z
powazniejszych schorzen sg rozstrzenie oskrzeli, czyli chorobowe rozszerzenie $wiatta oskrzeli,

w ktdrych gromadzi sie $luz. To z kolei prowadzi do kaszlu i dusznosci, co sprawia, ze chorzy

stajq sie jeszcze bardziej podatni na infekcje. Zastepcza terapia immunoglobulinami oraz leczenie
antybiotykami pomagaja zapobiegaé¢ przewleklym chorobom ptuc.

U os6b z pierwotnym niedoborem odpornosci wystepowaé moga réwniez inne rodzaje przewlektych
schorzen o charakterze zapalenia, dotykajace wielu roznych narzadow ciata, w tym ptuc, watroby

i $ledziony. Pacjenci z pospolitym zmiennym niedoborem odpornosci sa szczegdlnie narazeni na
pojawienie sie guzkéw (zwanych ziarniniakami) w ptucach jak i w innych narzadach. Jesli guzki
pojawig sie w ptucach, ich nastepstwem moze by¢ dusznos¢ i zmniejszona zdolno$¢ do wykonywania
¢éwiczen fizycznych.

Rozwdéj choroby autoimmunologicznej

Choroba autoimmunologiczna moze dotyka¢ wielu réznych narzadow ciata, w tym:

. stawdw, powodujac bol i zapalenie stawow,skdry, powodujac wysypki i swedzenie,watroby
i $ledziony, co prowadzi do powiekszenia tych narzadéw (w terminologii medycznej - odpowiednio -
hepatomegalii i splenomegalii),

. jelit, prowadzac do nieswoistego zapalenia jelit,

. komorek krwi, powodujgc utrate czerwonych krwinek, ktorych zadaniem jest dostarczanie
tlenu z ptuc lub ptytek krwi bioracych udziat w procesie krzepnigcia krwi.

Zastepcza terapia immunoglobulinami jest obecnie najczesciej stosowang metoda w walce z chorobg,
autoimmunologiczng. W uzyciu sg réwniez inne leki hamujace aktywno$¢ uktadu odporno$ciowego
(takie jak kortykosterydy czy terapia przeciwciatem rituximab). Leki immunosupresyjne musza by¢
stosowane z ostrozno$cia przez specjaliste immunologa.
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Rozwoj choréb neurodegeneracyjnych

Zespot ataksja-teleangiektazja (zwana réwniez zespotem AT lub zespotem Louis-Bar) jest pierwotnym
niedoborem odporno$ci powodujgcym zaburzenia pracy mozgu. Pacjenci dotknigci tg chorobg zgtaszajg
wiele réznych objawow, takich jak: zaburzenia réwnowagi przy staniu lub chodzeniu, problemy ze
wzrokiem oraz méwieniem i przetykaniem. Objawy te mogq ulega¢ pogorszeniu z uptywem czasu.
Istnieja dowody na zagrozenie pogorszeniem funkcjonowania uktadu nerwowego réwniez u pacjentow

z innymi zaburzeniami odpornosci, jednak na te chwile niewiele o tym wiadomo.

Nowotwory

Wiele z pierwotnych niedoboréw odporno$ci zwieksza ryzyko wystapienia niektérych choréb
nowotworowych. Ryzyko to rézni sie w zaleznosci od typu PNO. Przyktadowo, osoby z pospolitym
zmiennym niedoborem odpornosci (ang. CVID - Common Variable Immunodeficiency) sg bardziej
zagrozeni nowotworami uktadu limfatycznego (zwanymi chtoniakami) , zotadka, piersi, pgcherza i szyjki
macicy.

Skutki stosowania terapii

Zastepcza terapia immunoglobulinami powoduje niewiele skutkow ubocznych. Niektérzy pacjenci skarzg
sie na zawroty gtowy lub objawy alergii w trakcie lub niedtugo po podaniu leku, jednak symptomy te sg z
reguly krotkotrwate i tatwe do zwalczenia. W rzadkich przypadkach zastepcze podanie immunoglobuliny
moze wywota¢ silne reakcje u pacjenta, z zwigzku z czym wprowadzanie wszelkich nowych Srodkow
powinno odbywac sie pod kontrolg lekarza. Z uptywem czasu, dozylne podawanie immunoglobulin moze
doprowadzi¢ do miejscowego uszkodzenia zyt. Inne terapie sq z reguty dobrze tolerowane i zazwyczaj
nie powodujg dtugotrwatych efektow ubocznych. Czeste lub diugotrwate leczenie antybiotykami moze
prowadzi¢ do wystapienia potencjalnie powaznych biegunek. Antybiotyki z grupy chinolonéw mogg

by¢ przyczyng uszkodzen stawdw, zwlaszcza u dzieci i mtodziezy, przy dtugim stosowaniu w celach
profilaktycznych.

Ograniczenia sprawnosci

Niektore z symptomow PNO czasami stanowig przeszkodg w wykonywaniu codziennych czynnosci.
Przyktadem tego typu powiktart moga by¢ zapalenia stawéw odczuwane w kolanach, kostkach i rekach
oraz przewlekte choroby ptuc. Pacjenci z symptomami uniemozliwiajacymi normalne funkcjonowanie
powinni zgtosi¢ sie po porade do lekarza specjalisty. Istnieje wiele sposobow pokonywania tych
trudnosci, wsrdd nich takie jak dostosowanie przestrzeni domowej i $rodowiska pracy.

Dostep do leczenia

Osoby w starszym wieku moga napotyka¢ na coraz wieksze trudnosci w korzystaniu z ustug szpitali

czy przychodni, zwtaszcza gdy niepetnosprawnos¢ znacznie wptywa na swobode poruszania sig i
przemieszczania. W zalezno$ci od poziomu opieki zdrowotnej i zakresu $wiadczen zapewnionych przez
krajowg stuzbe zdrowia osoby starsze moga mie¢ réwniez trudnosci z dostepem do refundowanych
terapii PNO. W niektdrych krajach szpitale lub o$rodki kliniczne zapewniajg pacjentom opieke domowa,
ktora jest duzg pomoca w przypadku pacjentow o ograniczonej sprawno$ci. Wsparcie zapewniajg,
réwniez krajowe organizacje zrzeszajace pacjentéw z pierwotnymi niedoborami odpornosci.
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Zycie z pierwotnym niedoborem odpornos$ci
Utrzymanie zdrowia

Osoby dotkniete pierwotnym niedoborem odporno$ci powinny podja¢ szereg podstawowych srodkow
ostroznosci, ktdre pozwolg im zachowa¢ zdrowie. Proste sposoby unikania infekcji sg szczegolnie
istotne - obejmujg one:

* higieng osobistg - zwtaszcza mycie rak i higiena jamy ustnej,

+ wlasciwe opatrywanie ran i zadrapan,

* niepalenie (obnizajace ryzyko wystapienia infekgji i chordb ptuc) oraz unikanie zadymionych
pomieszczen tam, gdzie jest to moZliwe,

*  pozywng i zrbwnowazong diete,

+ odpowiednig ilo$¢ snu i wypoczynku,

+ podejmowanie odpowiednich dla kondycji pacjenta aktywnosci fizycznych. Chociaz osoby z
uposledzeniem odpornos$ci mogg swobodnie uprawia¢ wigkszos$¢ dyscyplin sportowych oraz form
aktywnosci fizycznej, wskazany jest kontakt z lekarzem celem uzyskania informacji o skutecznych
$rodkach zapobiegania infekcjom i powiktaniom.

Osoby z pierwotnym niedoborem odpornosci powinny bezwzglednie unikac¢ palenia, poniewaz

zwieksza ono ryzyko wystapienia infekcji ptucnych i przewlektych chordb ptuc.

Te i inne kwestie zostaty oméwione w broszurze Pierwotne niedobory odpornosci. Badz zdrowy!
Poradnik dla pacjentéw i ich rodzin opracowanej przez Miedzynarodowe Zrzeszenie Pacjentéw z
Pierwotnymi Niedoborami Odpornosci (IPOPI). (www.ipopi.org)

Wptlyw niedoboréw odpornosci na stan psychiczny

Osoby, u ktdrych niedawno zdiagnozowano PNO, czesto doswiadczajg negatywnych emocji. Pojawi¢
sie moze uczucie strachu przed rozwojem schorzenia i jego powiktaniami, a takze frustracja i gniew
wynikajace z faktu, ze choroba dotkneta wiasnie je. Ponadto, wiadomos$¢ o schorzeniu wywotuje
czasem poczucie odosobnienia i zalu, a takze wrazenie bycia ciezarem dla innych. Pogodzenie

sie z diagnozg wymaga czasu, a zanim to nastapi, moga pojawic sie stres lub depresja. Osoby z
pierwotnym niedoborem odpornosci, ich przyjaciele i rodzina powinni zachowac¢ czujno$¢ i zwraca¢
uwage na oznaki stanéw stresowych lub depresyjnych, a jesli takie sie pojawig - zgtosi¢ sie po porade
do spegcjalisty.

W najlepszej sytuacji sa pacjenci, ktdrzy moga skorzysta¢ ze wsparcia emocjonalnego oséb z
wiasnego otoczenia - cztonkdw rodziny, przyjaciot lub wyspecjalizowanych stuzb. Pomocni mogg
okazac sie réwniez lekarze rodzinni czy personel osrodka leczenia niedoboréw odpornosci. W
niektorych przypadkach bedg oni mogli zorganizowac spotkania, w trakcie ktorych udzielg stosownych
porad. Podobnie, zrodiem pomocy moze by¢ utrzymywanie kontaktéw z innymi chorymi celem
wymiany do$wiadczen, obaw i odczu¢. Krajowe grupy wsparcia (www.ipopi.org) okaza sie tutaj
niezwykle przydatne.
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Zwiazki

Osoby z pierwotnym niedoborem odporno$ci powinny same zdecydowac kiedy i w jakim zakresie
moga poinformowa¢ otoczenie o swoim schorzeniu. Zdarza sig, ze pacjenci ci obawiacjq sie
negatywnej reakcji partnera na wiadomo$¢ o chorobie lub odczuwaé zmartwienie w zwiazku z
ograniczeniami i obowigzkami, jakie schorzenie to moze naktada¢ zaréwno na samych pacjentéw,

jak i na osoby z ich najblizszego otoczenia. W niektorych przypadkach obawy te moga by¢ wynikiem
braku rzetelnej wiedzy dotyczacej PNO. Osoby z pierwotnym niedoborem odporno$ci powinny

w pierwszej kolejnosci upewnic¢ swoich partneréw o braku zwigzku migdzy ich schorzeniem a
zarazeniem wirusem HIV oraz o niemozliwosci zarazenia si¢ PNO lub zainfekowania nim innych oséb.
Prowadzac zycie seksualne nalezy pamieta¢ 0 wymogach bezpiecznego seksu, co pomaga unikna¢
infekcji przenoszonych droga piciowa.

Dziedziczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci

Lekarze precyzyjnie zidentyfikowali uszkodzenia genetyczne powodujace niektore z form PNO a takze
drogi, jakimi moga one by¢ przekazywane z rodzica na dziecko. W niektdrych przypadkach sytuacja jest
jednak bardziej zlozona, przyktadem czego moze by¢ pospolity zmienny niedobér odporosci (CVID).
Chociaz schorzenie to uwaza sig za dziedziczne, do tej pory nie wykazano jego jednoznacznej przyczyny
genetycznej. Okoto 10% oséb ze zdiagnozowanym zespotem CVID posiada krewnych dotknietych tym
samym schorzeniem (lub innym niedoborem odpornosci).

Jesli to mozliwe, osoby z pierwotnym niedoborem odpornosci planujace dziecko powinny zwrdcic sig
0 pomoc w zakresie kwestii genetycznych tak, aby byly Swiadome ryzyka przekazania choroby swoim
dzieciom. Istnieja mozliwosci badan genetycznych pod katem identyfikacji nieprawidtowosci w genach,
jednak testy takie prowadzone sa wytacznie przez wyspecjalizowane osrodki diagnostyczne. Badania
takie sg drogie i nie wszedzie dostepne. Krajowe organizacje zrzeszajace pacjentdéw z niedoborami
odporno$ci udzielg dalszych informacji odno$nie dostepnosci badar genetycznych w poszczegdlnych
krajach.




Pierwotne niedobory odpornosci

Kwestie pracy i zatrudnienia

Osoby z cigzkimi postaciami PNO lub z ograniczong sprawnos$cig spowodowang schorzeniami
uktadu odporno$ciowego moga mie¢ trudnos$ci z pracg na pewnych stanowiskach lub wykonywaniem
pewnych zawoddéw, czasem w stopniu catkowicie uniemozliwiajacym podjecie zatrudnienia w

danej sytuaciji. Mimo to, w wigkszo$ci przypadkéw pierwotne niedobory odpornosci nie ograniczajg
mozliwosci podejmowania pracy. Nalezy liczy¢ sie z tym, ze pacjenci, u ktérych wystepuje

pierwotny niedobdr odpornosci, bedg czesciej nieobecni w pracy w zwigzku z koniecznoscia,

odbycia planowanych wizyt w szpitalu lub osrodku terapeutycznym. Nieobecno$ci moga by¢

réwniez spowodowane chorobami wywotanymi przez infekcje lub innymi powiktaniami zwigzanymi

z PNO. Najlepszym rozwigzaniem z pewno$cig bedzie podjecie wspdlnych dziatan przez pacjenta

i jego pracodawce, majacych na celu znalezienie rozwigzan minimalizujacych negatywny wptyw
nieobecnosci na ciggtos¢ wykonywanych obowigzkéw. Przyktadem takiego rozwigzania moze by¢
umozliwienie pacjentowi pracy ,na odlegto$¢” - czyli najczesciej z domu, w sytuacjach wymagajacych
nieobecnosci pacjenta w miejscu pracy.

Osoby, ktore czujq sie dyskryminowane przez pracodawce w zwigzku ze swoim schorzeniem powinny
zasiegna¢ informacji odnosnie przepiséw przeciwdyskryminacyjnych obowiazujacych w ich kraju.
Krajowe organizacje zrzeszajace pacjentéw z niedoborami odpornosci stuzg poradag w tej kwestii.

Podrézowanie

W wigkszo$ci przypadkdw pierwotne niedobory odpornosci nie stanowig ograniczenia dla
podejmowanych podrézy, jednak wskazane jest zachowanie pewnych Srodkéw ostroznosci, zwlaszcza
w trakcie podrézy zagranicznych. Jednym z zagrozen jest biegunka powszechnie wystepujaca w
niektorych czesciach $wiata (zwlaszcza w Afryce, na Bliskim i Dalekim Wschodzie oraz w Ameryce
Potudniowej), ktéra u oséb z PNO moze mie¢ szczegdlnie gwattowny i dtugi przebieg. Ryzyko
wystapienia biegunki mozna zmniejszy¢ poprzez unikanie satatek, surowej zywnosci, owocéw morza,
lodu w kostkach i lodow. Zaleca sie pi¢ wytacznie butelkowang lub przegotowang wode. Moze réwniez
zaj$¢ konieczno$¢ zabrania tabletek przeciwmalarycznych przy podrozach do krajow, w ktérych ta
choroba wystepuje. Przed wyjazdem pacjenci powinni poradzic si¢ lekarza odnosnie powyzszych, jak
i innych $rodkow ostroznosci - w tym szczepien. Przykladem moga by¢ szczepienia przeciwko zottej
febrze - cigzkiej chorobie wirusowej, ktore s zalecane osobom zdrowym podrézujacym do niektdrych
krajow Afryki Subsaharyjskiej, Ameryki Potudniowej czy Wysp Karaibskich, a w kilku przypadkach -
wymagane. Nalezy jednak pamietac, ze szczepionki przeciwko zottej febrze, ktora zaliczana jest do
grupy tzw. szczepionek ,zywych”, nie powinny by¢ stosowane u pacjentow z pierwotnymi niedoborami
odpornosci, wywotanymi uszkodzeniem komérek T ani inne osoby zamieszkujace we wspoinym
gospodarstwie domowym z osobg dotknietg PNO.

Osoby ze schorzeniami uktadu odporno$ci musza w trakcie podrézy mie¢ przy sobie wszelkie
niezbedne leki na wypadek braku ich dostepnosci w odwiedzanych krajach. Pisemne zaswiadczenie
wystawione przez lekarza immunologa, skierowane do stuzb granicznych i medycznych krajow
podrézy bywa czesto pomocne, a w niektorych przypadkach - wrecz niezbedne, zwtaszcza gdy
pacjent przewozi lekarstwa. Wzér takiego pisma jest dostepny na stronie www.ipopi.org, wraz z listg
innych zalecen dotyczacych podrézy. Osoby, ktére doswiadcza probleméw w trakcie podrdzy powinny
skontaktowac si¢ z organizacjami zrzeszajacymi pacjentdw z PNO w ich krajach.

Pierwotne niedobory odpornosci o oséb dorostych

Ubezpieczenie zdrowotne

W wielu krajach opieka medyczna jest optacana z polis i sktadek ubezpieczeniowych. Po
zdiagnozowaniu pierwotnego niedoboru odporno$ci u pacjenta powinien on sprawdzi¢, czy koszty
leczenia sg pokrywane przez ubezpieczyciela. Pacjenci lub lekarze prowadzacy powinni zweryfikowaé
krajowe listy chordb przewlektych pod katem zdiagnozowanego PNO a takze sprawdzi¢, czy dostepne
terapie znajdujq sie na tzw. gtownej liscie lekdw. Specjalista immunolog lub lekarz rodzinny powinni
pomac w ewentualnych zmianach polisy, zgodnie z potrzebami pacjenta. Osoby z pierwotnym
niedoborem odporno$ci musza pamieta¢ o obowigzku optacania sktadek ubezpieczeniowych,
dajacych mozliwos¢ korzystania z panstwowej stuzby zdrowia.
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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
organizacji zrzeszajacych pacjentéw z niedoborami odpornosci w 40 krajach na catym $wiecie znajdg
Panstwo pod adresem www.ipopi.org.
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