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SKROTY

COPD Przewlekta obturacyjna choroba ptuc

cT Tomografia komputerowa

MRI Obrazowanie rezonansem magnetycznym
1G Immunoglobuliny (przeciwciata)

PNO Pierwotne niedobory odpornosci
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WSTEP

Niniejsza ulotka opisuje problemy uktadu oddechowego, jakich doswiadczaja
pacjenci z pierwotnymi niedoborami odpornosci oraz mozliwe sposoby ich leczenia.

Pierwotne niedobory odpornosci (PNO) to rzadkie choroby, wystepujace, gdy
poszczegdlne sktadniki uktadu odpornosciowego nie funkcjonujg poprawnie lub po
prostu ich brak. Zaburzenia uktadu oddechowego, majace wptyw na zatoki, gardfo i
ptuca, pojawiajg sie czesto u pacjentéw z PNO; nawracajace zakazenia ucha, nosa i gardta
u dzieci lub dorostych to czesty pierwszy sygnat PNO u pacjenta.

Jedli stwierdzono u ciebie wystepowanie PNO i objawy choréb uktadu oddechowego,
wazne jest przedyskutowanie ich z twoim lekarzem. Odpowiednio wcze$nie postawiona
diagnoza umozliwi zaordynowanie odpowiedniego leczenia, ktére poprawi stan twojego
zdrowia i funkcjonowania uktadu oddechowego.

Korzystne moga by¢ rutynowe oceny funkgcji uktadu oddechowego, zalezne od rodzaju i
stopnia nasilenia PNO. Twdj lekarz bedzie w stanie udzieli¢ wiecej informacji o tego typu
badaniach.
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ZABURZENIA UKLADU ODDECHOWEGO

Zaburzenia uktadu oddechowego u pacjentéw z PNO w zasadzie mozna zakwalifikowac
do trzech grup. Dodatkowo niektérzy pacjenci moga doswiadcza¢ pewnych objawéw w
reakcji na okreslone typy terapii.

1.ZAKAZENIA

Krotkookresowe (ostre) lub dtugookresowe (przewlekte) zakazenia powodowane sa
zazwyczaj przez bakterie, najczesciej z nastepujacych typéw: Haemophilus influenza,
Streptococcus pneumonia lub Moraxella cararhalis. Zakazenia wirusowe, zwykle
powodowane przez rinowirusy i enterowirusy, moga wystepowac réwnolegle z
infekcjami bakteryjnymi. U pacjentéw z ciezszymi przypadkami PNO pojawiac sie moga
tez zakazenia grzybicze, takie jak Pneumocystis jiroveci czy Aspergillus fumigatus.

Zakazenia gérnych drég oddechowych dotykaja zatok i gardta, zazwyczaj obejmujg one:.

* Zapalenie btony $luzowej nosa (rhinitis)

* Przewlekte lub ostre zapalenie zatok

* Pospolite przeziebienie

* Ostre zapalenie krtani, tchawicy i oskrzeli
* Grypa

* Zapalenie gardta (pharyngitis)

* Zapalenie migdatkéw

* Powiekszenie weztéw chtonnych.

Zakazenia dolnych drég oddechowych dotycza ptuc i obejmuja:
* Zapalenie ptuc
* Przewlekte lub ostre zapalenie oskrzeli.

2. SCHORZENIA NIEZAKAZNE

U pacjentéw z PNO moze wystapic rowniez cate spektrum schorzen niezwigzanych z
zadnym specyficznym zakazeniem.

» Astma, alergie i przewlekly kaszel czesciej wystepuja u pacjentéw z PNO.

* Przewlekte zapalenie oskrzeli i przewlekta obturacyjna choroba ptuc (POChP) wystepuja
u niektoérych pacjentéw w przypadku utrzymywania sie zakazen i standéw zapalnych i
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nieprawidtowego funkcjonowania drobnych drég oddechowych i ptuc.
* Zapalenie optucnej to choroba zapalna, majaca wptyw na wyscidtke otaczajaca ptuca.

* Przewlekfa choroba ptuc moze rozwing¢ sie u pacjentéw cierpigcych na dtugotrwate
schorzenia tego narzadu.

* Ziarniniakowatos¢ moze wystepowac u nieznacznej liczby pacjentéw, jako wynik
dtugotrwatego stanu zapalnego.

* Zatorowos¢ ptucna to niedroznosc tetnicy ptucnej, ktéra przewodzi krew z serca do
ptuc.

3. LAGODNE SCHORZENIA LIMFOPROLIFERACYJNE

To nienowotworowe zaburzenia, ktére zdarzajg sie, gdy organizm nieprawidtowo
wytwarza zbyt wiele limfocytéw (rodzaj biatych krwinek).

OBJAWY CHOROB UKLADU ODDECHOWEGO

Objawy wielu zaburzen uktadu oddechowego beda takie same zaréwno u pacjentéw
cierpigcych na pierwotne niedobory odpornosci, jak i tych pozostatych. Jednakze rozwdj
choroby prawdopodobnie bedzie inny u pacjentéw z PNO, ktérzy dodatkowo czesto
reaguja odmiennie na leczenie konwencjonalne. Objawy rézni¢ sie beda ze wzgledu na
typ zakazenia, ale czesto dotycza wielu elementéw uktadu oddechowego.

» Kichanie, wydzielina z nosa, wysiek z nosa - Goraczka i dreszcze

« Trudnosci z oddychaniem + Bole miesni

- Kaszel - Powiekszenie weztéw chtonnych

- Bole zatok ‘Niewydolno$¢ oddechowa

- Bol gtowy - Bole w klatce piersiowej

« NieSwiezy oddech « Ostabienie i zmeczenie

- Podraznienie gardta » Ogdlne bole i poczucie dyskomfortu

*Zmniejszony apetyt

Twoj lekarz bedzie w stanie udzieli¢ ci informacji o schorzeniach najczesciej zwigzanych z
twoim rodzajem PNO oraz objawach, jakich mozesz doswiadczac.
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DIAGNOZOWANIE CHOROB UKLADU
ODDECHOWEGO

Zaleznie od rodzaju twojego PNO i stanu zdrowia, lekarz moze zleci¢ rutynowe badania
diagnostyczne, mogace obejmowac::

* badania fizykalne, takie jak ostuchiwanie ptuc stetoskopem

* regularne badania wydolnosci ptuc, sprawdzajace jakos$¢ ich pracy. Pozwola one oceni¢
ile powietrza moga zatrzymac twoje ptuca, jak szybko powietrze moze przemieszcza¢
sie do ptuci z ptuc oraz jak skutecznie beda one umieszczac tlen we krwi i usuwac z krwi
dwutlenek wegla

* badania obrazujace, zwfaszcza obrazowanie rezonansem magnetycznym (MRI) lub
tomografie komputerowa, pokazujace szczegétowo obrazy wnetrza organizmu.
Odgrywaja one kluczowa role w wykryciu choroby, diagnostyce i monitorowaniu
leczenia

Wazne jest, by twdj lekarz odpowiednio wczesnie zidentyfikowat wszelkie problemy
z uktadem oddechowym, by rozpocza¢ odpowiednie leczenie objawéw, redukujac
zagrozenie postepu choroby i dalszych komplikacji.

CHOROBY UKLADU ODDECHOWEGO JAKO
WSKAZNIK PNO

Zakazenia uktadu oddechowego, zwiaszcza te nawracajace i niereagujace dobrze na
terapie antybiotykowa lub wynikajace z niezwyklych i oportunistycznych zakazen
(wykorzystujacych ostabienie uktadu odpornosciowego), moga by¢ wczesnym objawem
wystapienia PNO.

Istotne jest, by lekarze i specjalisci od choréb uktadu oddechowego sprawdzili
obecnos¢ niedoboréw odpornosci u tych pacjentéw, zwtaszcza u dzieci, ze szczegdlnym
uwzglednieniem przypadkéw braku reakcji na leczenie konwencjonalne.

W razie podejrzenia PNO, lekarz/specjalista od choréb uktadu oddechowego
prawdopodobnie zaordynuje specyficzne badania diagnostyczne, zazwyczaj sa to
badania krwi. Pacjent powinien takze zosta¢ skierowany do immunologa.

LECZENIE

Jesli jestes poddawany dozylnej lub podskdrnej terapii immunoglobulinami, moze to
zagwarantowac ochrone przeciwko wielu wirusom i bakteriom.

Jednakze nie zapobiegnie to rozwojowi wszystkich choréb uktadu oddechowego; w
takiej sytuacji mozesz wymagac¢ dodatkowego wsparcia. Na przyktad antybiotyki moga
by¢ stosowane w celu zapobiegniecia rozwojowi zakazenia.

Celem monitorowania i leczenia twojej choroby bedzie ostabienie objawéw i unikniecie
dalszych komplikacji. Twdj lekarz moze zleci¢ nastepujace rodzaje terapii:
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* Terapia antybiotykowa w celu zapobiegania oraz leczenia zakazen bakteryjnych

» Wdychanie sterydéw, lekdw rozszerzajacych oskrzela i innych metod leczenia alergii w
celu redukgji objawéw

* Kuracja lekowa w celu zredukowania goraczki i dolegliwosci bélowych

* Leki wyksztusne w celu rozwodnienia wydzieliny i umozliwienia jej fatwiejszego
wydalenia z organizmul

* Leki udrazniajace gorne drogi oddechowe, zmniejszajgce obrzek btony sluzowej

* Ptyny podtrzymujace odpowiednie nawodnienie; ciepte napoje moga zmniejszac
uczucie ucisku w klatce piersiowej

* Mate, lecz czeste positki, sktadajace sie z lekkich potraw i napojoéw, w przypadku
zmniejszenia sie apetytu pacjenta. Po odzyskaniu apetytu, wysoko kaloryczna i wysoko
proteinowa dieta w celu uzupetnienia niedoboréw biatek i kalorii utraconych podczas
ostrej fazy

* Ogolne dziatania poprawiajgce samopoczucie:

- ptukanie jamy ustnej czystg woda, by pozbyc¢ sie uczucia suchosci i “ztego smaku’,
jakie czesto towarzysza chorobom i koniecznosci oddychania przez usta

- Nawilzacze z zimna wodg zwiekszajace wilgotnos$¢ w pokoju
- Balsam do ust lub inne substancje chronigce podraznione usta i nos
- Odpowiednia ilo$¢ odpoczynku

- Dodatkowe poduszki, umozliwiajace podniesienie gtowy i ramion oraz dostarczajace
ulgi przy kaszlu i wysieku z nosa

- Leki hamujace kaszel, zapobiegajace zaktéceniom snu.
W celu zmniejszenia ryzyka zakazenia innych oséb, zaleca sie nastepujace srodki
ostroznosci:
» Zakrywanie nosa i ust podczas kaszlu lub kichania
* Niezwtoczne wyrzucanie uzytych chusteczek
* Czeste mycie dtoni
W niektdrych przypadkach zapalenia oskrzeli i zapalenia ptuc, kaszel i gtebokie oddechy

w regularnych odstepach moga ochroni¢ ptuca poprzez usuwanie wydzieliny i obcych
czasteczek

* Gtebokie oddechy pomagajg zwiekszac¢ wydolnos¢ ptuc i zmniejszaja ryzyko dalszych
komplikacji.

* W niektérych przypadkach moga by¢ sugerowane inne sposoby oczyszczania
organizmu z wydzieliny, jak na przyktad drenaz klatki piersiowej lub zatok, fizjoterapia
klatki piersiowej czy dodatnie cisnienie w drogach oddechowych.

Dla pacjentéw z PNO cierpiacych na specyficzne choroby uktadu oddechowego, istotne
jest uwzglednienie w procesie leczenia specjalisty od choréb tego ukfadu podczas badan
diagnostycznych i kierunkowania leczenia.
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