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Primarne imunodeficijencije iliurodeni nedostatak imuniteta

Sta su primarne imunodeficijencije (PID) il

urodeni nedostatak imuniteta?

Ova brosura pojasnjava ¢itaocu Sta je urodeni
nedostatak imuniteta, koji se struéno medicin-
ski naziva primarna imunodeficijencija (PID).
Takode, brosura ukazuje Sta sve osobe sa ovim
poremecajem treba da €ine da bi o€uvale svo-
je zdravlje u meri koja je maksimalno mogué¢a,
obzirom da su podlozne €estim, ponovljenim,
ozbiljnim infekcijama, koje mogu da ostave i
ozbiljne posledice po njihov organizam.

Primarne imunodeficijencije su grupa poremecéaja
u radu naseg imunog sistema koji nastaju kada de-
lovi imunog sistema (pre svega neke ¢elije i prote-
ini) ne funkcioniSu kako treba. Neki oblici PID su
srednje teski dok su neki veoma teski. Najcesce
budu otkriveni tokom detinjstva, ali se to deSava i
u zrelom dobu.

U normalnim uslovima imuni sistem pomaze telu
da se bori protiv infekcije koju izazivaju razliciti mi-

PID su uzrokovane nasledni-
mili genetskim poremecajima
imunog sistema, sa njim
se dete rada, a bolest se
moZe manifestovati odmah
po rodenju ili kasnije tokom
Zivota. Nisu povezane sa
SID-om (steceni sindrom
imunodeficita). AIDS/SIDA
nastaje tokom Zivota, usled
virusne infekcije humanim
imunovirusom (HIV). PID
nisu zarazne — PID se ne
moze ,dobiti“ niti se moze
preneti drugima. Dete ipak
moZe da nasledi PID od svo-
jih roditelja, pa je potrebno
da se odrasle osobe sa PID
posavetuju sa geneticarem ili
imunologom ukoliko Zele da
imaju potomstvo.

kroorganizmi (antigeni), kao $to su bakterije, virusi,

gljivice i protozoe. Osobe sa PID, obzirom da njihov imuni sistem ne funkcioni-
Se dobro, prijem¢iviji su za infekcije od drugih. Infekcije su kod njih ¢e$¢e nego
Sto je uobicajeno, mogu biti posebno teske tj. teSko izleCive, a nekad mogu biti
izazvane ulaskom u organizam izuzetno retkih mikro-organizama. Ove razne
infekcije se mogu javljati u bilo koje doba godine, ¢ak i leti.

Znacajan broj osoba sa PID le€e se tako Sto primaju imunoglobuline, koji im
nedostaju u krvi, $to im pomaze u zastiti od infekcija. Drugi oblici le¢enja uklju-
¢uju presadivanje mati¢nih/stem ¢elija (ili kosne srzi), $to se primenjuje kod jed-
nog broja pacijenata koji imaju posebno teSke oblike PID, zatim primenu fakto-
ra za stimulaciju granulocitnih kolonija i gama interferona. Druga iz ove serije
IPOPI publikacija pod nazivom Primarna imunodeficijencija — le¢enje primarnih
imunodeficijencija: vodi¢ za pacijente i njihive porodice, blize prikazuje ove ra-
zli¢ite terapijske tretmane.

Kod osoba sa PID moze se desiti da se imuni sistem okrene sam protiv sebe —
Sto se naziva autoimunim obolenjem. Kao posledica moze se javiti bol i luenje
ili oticanje zglobova $to se naziva artritis. Moze se javiti i osip/ ras po kozi, gubi-
tak crvenih krvnih zrnaca (anemija), gruSanje krvi, upale krvnih sudova, dijareja,
oboljenje bubrega; kod nekih PID pacijenta javljaju se alergijske reakcije i astma.

Ukoliko se_leCe, osobe sa PID mogu da Zive sasvim normalno i da uzivaju
u zivotu. Cuvanju svog zdravlje i dobre kondicije, osobe sa PID i &lanovi
njihovih porodica mogu mnogo da doprinesu svojim preventivhim ponasanjem,
negovanjem zdravih stilova Zivota i Zivljenjem u zdravom okruzenju.
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Prevencija infekcija

Osobe sa PID su prijemcive za infekcije razli¢itih organa, od kojih su neki pri-
kazani na slici dole. Vazno je oti¢i kod lekara kada se sumnja na infekciju.
Ima mnogo nacina za prevenciju infekcija koje pacijenti | nroditelji mogu ko-

ristiti

Higijena

Dobra higijena je veoma vazna. Ona podrazumeva sasvim jednostavne stvari kao
Sto su:

Redovno | pazZljivo pranje ruku, narocito pre jela i posle upotrebe toaleta, igre
napolju i sa ljubimcima

o Pranje i ¢iS¢enje posekotina i ogrebotina
* Dobra li¢na higijena koja uklju€uje i paZljivo pranje zuba i redovno poseciva-

nje zubara

¢ Dobra higijena namirnica, da bi se izbegclo trovanje hranom
o Kuéna higijena — o€uvati ¢istocu prostora u kuci/stanu kako bi se izbegao vi-

sok nivo vlage i sprecila pojava plesni, budi zbog vlage. Decje igracke tako-
de treba redovno prati!
|1zbegavati zadimljene prostore, prepune sveta

Radi zastite drugih od Sirenja infekcije, svako treba dlanom ili nadlanicom da pokrije
usta i nos kada kise i/ili kada kaslje.

o€i
usi sinusi
koza %f/ e $

Disajni putevi (bronhije)

plu¢a

Urinarni trakt

stomak
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Vazno je da osobe sa PID izbegavaju kontakte sa infekcijama kad god je to
moguce. Na primer, roditelji/staratelji dece koja imaju teSke oblike PID treba-
lo bi da zamole Skolu da ih blagovremeno informiSe o pojavi infekcije i/ili epi-
demije u Skoli, a zatim da se obavezno posavetuju sa svojim imunologom o
predostroznosti i zastiti.

Nekim pacijentima sa PID je potrebna odredena priprema pred druZenje sa
svojim ljubimcem ili sa drugim zivotinjama. U slu€aju i najmanje sumnje, po-
trebno je posavetovati se sa svojim imunologom.

Ukoliko je neophodna operacija, hirurg mora Mnogi pacijenti sa PID primaju
da zna za urodeni nedostatak imuniteta, kako Z’?g’é‘;gf:;;’.”;g%ﬁ;ipgq ;(aa’;o
bi preduzeo odgovaraju¢e mere zastite od in- | obezbeall Vo an-

fekciie koi N it K e hi titela u krvi koja ce ih zastititi od
€KClje koja se moze pojavill u skiopu cele hi- infekcija. Cesto su im potrebni i

rurSke intervencije. drugi preparati za lecenje ili pre-
venciju infekcije izazvane bakte-

rijama (antibiotici), virusima (an-

tivirotici) ili gljivicama (antifungi-

. . cidi). Osim $to je vazno uzima-

Va kC|naC|Ja ti prepisane lekove, potrebno
Je da pacijenti slede instrukcije
svog imunologa i pedijatra, me-

Vakcinacija (ili imunizacija) podrazumeva da- dicinske sestre ili farmaceuta.

vanje malih koli¢ina bakterija ili virusa koji iza-
zivaju odredene infekcije, kako bi se telo provo-
ciralo da izgradi imuni odgovor na takve izazivace. Neke vakcine sadrze mrtve
mikroorganizme, dok druge sadrze zive.

PID pacijentima koji primaju imunoglobulinsku terapiju, uglavnom nisu potreb-
ne vakcine da bi se imunizirali. Naprotiv, mnogima se ne sme davati “ozZiv-
liena” vakcina jer ona moze da izazove infekciju. Medu “Zivim” vakcinama su
vakcina za rota virurs, oralna polio vakcina, za boginje, zauske, rubelu (MMR),
vari€elu i BCG vakcinu - protiv tuberkuloze. Porodica bolesnika sa PID treba
normalno da se vakciniSe, kako bi se infekcija zadrzala van ku¢e. U svakom
slu€aju, u vezi vakcinacije, o tome kako i kada ¢e se dete sa PID vakcinisati
treba se savetovati sa svojim imunologom.
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Putovanja

To Sto imaju urodeni nedostatak imuniteta PID ne treba da spreci pacijen-
te da putuju, ali je potrebno da obave odgovarajuce pripreme. Pre puta tre-
ba sa svojim imunologom, sagledati plan putovanja, jer ih on moze posave-
tovati kako da se zastite ili ak da se vakciniSu radi zastite. Takode, osobe sa
PID treba da se za svaki sliaj obezbede adekvatnim putnim zdravstvenim
osiguranjem, a ukoliko je mogucée, mogu da se dogovore sa svojim medicin-
skim centrima da ih snabdeju sa terapijom koja im moze zatrebati tokom puta.

Pacijenti treba uz sebe da imaju izjavu koja objasnjava njihovo zdravstve-
no stanje, svrhu lekova i ostale opreme koju sa sobom nose. Ovaj dokument
moze potpisati nadlezni imunilog, a dokument bi trebalo prevesti na jezik ze-
mlje u koju osoba sa PID putuje. Primer takvog pisma se moZe naci na sajtu
www.ipopi.org .

Podrska i pomoc¢ u zemljama kroz koje osoba sa PID putuje mogu pruzati or-
ganizacije pacijenata, a u nekim izuzetnim slu¢ajevima i lokalne banke krvi i
transfuzione jedinice Crvenog krsta.

Ishrana

Balansirana ishrana je veoma vazna za zdravlje svakog ¢oveka. Osobe sa
PID treba da izbegavaju termicki neobradenu ili nedokuvanu hranu (npr.
meso, jaja i sireve). Mnogima nije potrebna posebna dijeta ili suplementi/do-
daci kao $to su vitamini. Pacijent i njegovi roditelji moraju da konsultuju imu-
nologa pre upotrebe bilo kojih dodataka ishrani. Takode, vazno je izbegava-
ti konzumiranje neindustrijske vode, posebno u nekim regionima, kao i vode
koja je dugo stajala u istim rezervoarima.

Nega koze

Neke osobe sa PID moraju posebnu paznju da posvecuju nezi svoje koze,
kao Sto je zastita od sunca i drugo. U slu€aju neke sumnje da se radi o kom-
plikovanim problemima sa kozom, treba konsultovati svog imunologa.

FiziCko vezbanje i sport

Osobe sa PID mogu da uZivaju u sportskim ak-
tivnostima kao i svi druvgi. Oni koji pate od nNe- e, jer pudenje moze da do-
dostatka fagocita (kao $to su osobe sa hroni¢- ege do plucnih infekcija. Cak
nom granulomatoznom boleS¢u ili osobe sa se preporusuje da druge oko
CGD) treba da izbegavaju plivanje u jezerima sebe zamole da ne puse u nji-
ili barama, kao i bastovanstvo koje ukljuCuje hovom prisustvu. Roditelji dece
kopanje i kontakt sa crvima i trulim bilikama ili sa PID ne bi trebalo da puse.

Osobe sa PID ne bi trebalo da
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delovima drvec¢a. Kod pojedinih bolesnika sa PID, poremeéeno je zgruSava-
nje krvi i ti pacijenti treba da porazgovaraju sa svojim imunologom o bavlje-
nju sportom.

Spavanje

San je veoma potreban osobama sa PID pa se preporucuje da provedu do-
sta vremena u snu jer je kod njih san veoma pomaze odrzavanju kondicije |
oporavku organizma od raznih napora. Koli¢ina sna zavisi od uzrasta, pa je
preporuka roditeljima/starateljima da se konsultuju sa lekarima ukoliko ima-
ju neka pitanja i/ili nedoumice u pogledu vremena koje njihovo dete treba da
provede spavajuéi.

Seksualni zivot

Osobama sa PID se preporucuju sve uobicajene mere predostroznosti i zasti-
te kako bi se izbegle seksualno prenosive bolesti, a jedan od nacina je upo-
treba kondoma.
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Dodatne informacije i podrska

Ovu brosuru je izradila Medunarodna organizacija pacijenata sa primarnim
imunodeficijencijama (IPOPI). Prateée broSure pod nazivom Primarne
imunodeficijencije — le€enje primarnih imunodeficijencija: vodi¢ za pacijente
i njihove porodice je takode dostupan. Dodatne informacije i detalje o mrezi
koju €ini 40 nacionalnih organizacija pacijenata sa PID Sirom sveta, mozete
naci na sajtu www.ipopi.org. Informacije o nacionalnoj organizaciji pacijenata
sa PID u Srbiji mozZete naci na sajtu www.pospid.rs .

Izradu ove brosSure podrzala je kompanija Baxter (Baxter Healthcare
Corporation) sredstvima iz obrazovnog programa, a Stampanje na srpskom
jeziku podrzala je Medunarodna organizacija pacijenata sa PID — IPOPI
(International Patients Organization with Primary Immunedeficencies).

POsPID udruzenje gradana, koje okuplja osobe sa primarnim
imunodeficitima, njihove porodice i prijatelje, stru¢njake i sve
zainteresovane. Cilj udruzZenja je Sirenje informacija i podizanje svesti
o PID, isticanje zna¢aja ranog dijagnostikovanja i obezbedivanje
adekvatnog le€enja za sve pacijente (decu i odrasle). POsPID
postoji od 1996, funkcioniSe na teritoriji Srbije i jedan je od osnivaca
medunarodne organizacije — IPOPI (www.ipopi.org). Detaljnije
informacije mozete pronaci na websajtu www.pospid.org

Korisni sajtovi: www.esid.org (ESID); www.primayimmune.org (IDF);
www.ukpin.org.uk (UKPIN); www.pia.org.uk (PiA); www.ingid.org
(INGID); www.ipopi.org (IPOPI); www.immunedisease.com; www.
immunediseaseeurope.com; www.info4pi.org (JMF); www.eurordis.
org (EURORDIS).
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