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PNO A ZABURZENIA ZOLADKOWO-JELITOWE

WSTEP

Niniejsza ulotka opisuje problemy zotadkowo-jelitowe, jakich doswiadcza¢ moga
pacjenci z pierwotnymi niedoborami odpornosci oraz rézne opcje dostepnego leczenia.

Pierwotne niedobory odpornosci (PNO) to rzadkie choroby, wystepujace, gdy poszczegdlne
sktadniki uktadu odpornosciowego nie funkcjonuja poprawnie lub po prostu ich brak.
Wyrézniamy ponad dwiescie odmian tego schorzenia, w istotnym stopniu rézniacych sie
od siebie, jesli chodzi o objawy kliniczne.

Zaburzenia zotagdkowo-jelitowe dotykajace obszaréw jamy ustnej, gardta, zotadka i jelit

sg powszechne u wielu pacjentéw z PNO. Uktad pokarmowy jest nieustannie narazony na
dziatanie wiruséw, pasozytéw i bakterii, mogacych powodowac podraznienie, zapalenie i
zakazenie sluzéwki jelit, zwlaszcza w warunkach nieprawidtowego funkcjonowania uktadu
odpornosciowego.

Uktad pokarmowy zawiera takze wiekszos¢ wystepujacych w organizmie limfocytow
(rodzaj biatych krwinek) i produkuje immunoglobuliny (IG, przeciwciata), jest zatem bardzo
prawdopodobne, ze zaburzenia tego uktadu moga pojawic sie w warunkach niepetnej
funkcjonalnosci uktadu odpornosciowego.

W razie rozwoju objawdw schorzen o charakterze zotagdkowo-jelitowym u pacjentéw z
pierwotnymi niedoborami odpornosci, istotne jest przedyskutowanie ich z lekarzem.
Odpowiednio wczednie postawiona diagnoza umozliwi zastosowanie odpowiedniego
leczenia, ktére poprawi stan zdrowia i funkcjonowania uktadu pokarmowego. Korzystne
moga by¢ rutynowe badania funkgji uktadu pokarmowego, zalezne od rodzaju i stopnia
nasilenia PNO. Twdj lekarz bedzie w stanie udzieli¢ wiecej informacji o tego typu badaniach.

ZABURZENIA ZOLADKOWO-JELITOWE

W zasadzie schorzenia te mozna podzieli¢ na cztery grupy: zakazenia, stany zapalne,
stany autoimmunologiczne i nowotwory ztosliwe. Dodatkowo objawy tych choréb moga
pojawiac sie w odpowiedzi na pewne rodzaje leczenia.

GLOWNE PRZYCZYNY ZABURZEN ZOLADKOWO-JELITOWYCH
U PACJENTOW Z PNO

Zakazenia Moggq byc bakteryjne, wirusowe lub pasozytnicze
Zakazenia bakteryjne
Gatunki Salmonella
Campylobacter jejuni
Przerost bakteryjny
Zakazenia wirusowe
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Zakazenia

Stany zapalne

Stany autoimmunologiczne

Nowotwory ztosliwe

Cytomegalowirus

Wirus Coxsackie
Echowirus

Rotawirus

Zakazenia pasozytnicze
Giardia lamblia
Cryptosporidium parvum
Entamoeba histolytica

Charakteryzujq sie nadmiernym stanem zapalnym
uktadu pokarmowego:

Choroba Crohna
Nieswoiste zapalenie jelit (IBD)
Wrzodziejace zapalenie jelita

Stany, w ktérych uktad odpornosciowy uszkadza zdrowe
wtasne tkanki gospodarza

Choroba trzewna
Guzkowy rozrost limfoidalny
Niedokrwistos¢ ztosliwa

Nowotwor okreznicy
Nowotwor trzustki
Nowotwor zotadka

OBJAWY ZABURZEN ZOLADKOWO-JELITOWYCH

Wiele z tych objawéw nie rézni sie od tych wystepujacych u pacjentéw bez pierwotnych
niedoboréw odpornosci. Jednakze w przypadku pacjentéw z PNO prawdopodobny jest
inny przebieg zaburzen zotagdkowo-jelitowych - symptomy moga by¢ dtugotrwate, a
schorzenia trudne do zdiagnozowania i leczenia.

Niektére zaburzenia zotadkowo-jelitowe dominujg u pacjentéw z okreslonymi
rodzajami pierwotnych niedoboréw odpornosci. Na przyktad zakazenia bakteryjne
czesciej pojawiaja sie u pacjentéw z niedoborem komorek B, zas zakazenia wirusowe sg
powszechniejsze u pacjentéw z niedoborem komérek T.



Agammaglobulinemia sprzezona
z chromosomem X (XLA) lub
dziedziczaca sie autosomalnie
recesywnie (AR)

Pospolity zmienny niedobér
odpornosci (CVID)

Izolowany niedoboér IgA

Zespot hiper IgM

Ciezkie ztozone niedobory odpornosci
(SCID)

Przewlekta choroba ziarniniakowa
(CGD)

Zespot Wiskotta-Aldricha (WAS)

Sprzezony z chromosomem X zesp6t
dysregulacji immunologicznej,
poliendokrynopatii i enteropatii. (IPEX)
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Zaburzenia zotgdkowo-jelitowe, zwtaszcza te
powodowane przez pasozyty Giardia lambia. Mozliwe:
bél brzucha, biegunka i staby wzrost

Béle brzucha, biegunka, wzdecia, nudnosci, wymioty,
utrata wagi, IBD, zakazenie Giardia lambia

Niektdrzy pacjenci sg bardziej podatni na zakazenia
niz inni. Zakazenia zotagdkowo-jelitowe, przewlekta
biegunka

Biegunka, nieprawidtowe wchtanianie, postepujaca
choroba watroby.

Objawy moga by¢ obecne juz od momentu narodzin.
Przewlekta biegunka, nieprawidtowe wchtanianie,
kandydoza jamy ustnej (plesniawki), IBD

Schorzenia jelita zwigzane ze stanami zapalnymi
(zblizone do choroby Crohna). Ropnie watroby.

Biegunka, nieprawidtowe wchtanianie

Schorzenia autoimmunologiczne z ciezka przewlekia
biegunka

OCENA ZABURZEN ZOLADKOWO-JELITOWYCH

Zaleznie od rodzaju pierwotnych niedoboréw odpornosci oraz stanu zdrowia, twéj lekarz
moze zleci¢ rutynowe badania zaburzen zotagdkowo-jelitowych, ktére moga obejmowac:

- badania fizykalne na obecnos¢ owrzodzen jamy ustnej i okolicy odbytu, tkliwosci
brzucha i obecnosci ptynu w jamie brzusznej, powigkszenia lub tkliwosci watroby,

- badania krwi, celem wykrycia ewentualnego krwawienia jelitowego, stanu zapalnego
oraz oceniajace twoj stan odzywienia i sprawdzajgcych funkcje watroby,

- badania stolca w celu identyfikacji stanu zapalnego i zakazenia powodowanego przez

bakterie, wirusy lub pasozyty,

- badanie rentgenowskie, ultrasonografie, tomografie komputerowa lub rezonans
magnetyczny w celu uzyskania obrazéw wnetrza organizmu,
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- biopsje watroby lub jelita w celu postawienia ostatecznej diagnozy choroby watroby lub
jelita,

- badania gastroskopii i/lub kolonoskopii w celu oceny btony $luzowej i pobrania biopsiji.

Jesli twdj lekarz zdota odpowiednio wczesnie zdiagnozowac jakikolwiek problem,
mozliwe bedzie wdrozenie odpowiedniej terapii niwelujacej objawy oraz poprawiajacej
ogolny stan zdrowia.

OBJAWY ZOLADKOWO-JELITOWE, JAKO WSKAZNIK
PIERWOTNYCH NIEDOBOROW ODPORNOSCI

Zaburzenia zotgdkowo-jelitowe (zwtaszcza przewlekta i ostra biegunka, nieprawidtowe
wchtanianie, béle brzucha lub IBD) mogg by¢ pierwszym sygnatem pojawienia sie
pierwotnych niedoboréw odpornosci, zwtaszcza jesli konwencjonalne leczenie nie
przynosi skutku, a objawy nawracaja.

Wazne jest, by lekarze i gastroenterolodzy poszukiwali niedoboréw odpornosci u
pacjentéw z objawami schorzen zotgdkowo-jelitowych w przypadku braku reakgcji na
podjeta terapie.

W przypadku cierpienia na przewlekta biegunke lub zapalenie okreznicy, lekarz moze na
przyktad zleci¢ badanie sprawdzajace obecnos$¢ zakazenia wywotanego przez rotawirusy,
enterowirusy, Campylobacter, Cryptosporidium, nieustepujacej Salmonelli, Clostridium
difficile lub nawracajacej lambliozy. Réwnie istotne jak wstepne oceny jest skierowanie
pacjenta przez lekarza do specjalisty-immunologa.

LECZENIE

Jezeli jeste$ poddawany terapii dozylnymi lub podskérnymi immunoglobulinami, moze
ona dostarczy¢ pewnej ochrony przeciwko wielu wirusom i bakteriom. Jednakze nie
moze ona zapobiec ani powstrzymac rozwoju schorzen zotagdkowo-jelitowych i mozesz
wymagac¢ dodatkowego wsparcia. Czgsto lekiem pierwszego wyboru jest sterydoterapia,
ktora w wielu przypadkach okazuje sie wystarczajaca do kontroli pojawiajacych sie
objawow. Przeciwko zakazeniom przepisywane s3 takze antybiotyki i chemioterapeutyki.
Zaréwno terapia sterydowa, jak i inne leki hamujace dziatanie uktadu odpornosciowego
sg czesto wymagane przy ciezkich schorzeniach autoimmunologicznych lub zapalnych
ukfadu pokarmowego. Moga one obejmowa¢é modulatory odpornosci (takie jak
azatiopryna /AZA/, 6-merkaptopuryna /6-MP/ lub metotreksat) a takze leki biologiczne
(takie jak infliksymab lub adalimumab). Kazdorazowo planowana terapia powinna by¢
indywidualnie przedyskutowana z lekarzem, w celu doboru najlepszego dla ciebie
leczenia.

Typowe sposoby leczenia wielu zakazen/stanéw chorobowych zostaty opisane ponizej.

Jezeli wystepuja u ciebie objawy schorzen zotgdkowo-jelitowych, wazne bedzie
uwzglednienie udziatu specjalisty od tych choréb podczas badan diagnostycznych oraz
kierunkowania terapii.



Zakazenia bakteryjne

Choroba trzewna

Zakazenie Giardia lamblia

Zapalenie okreznicy

Bezobjawowi pacjenci z niedoborem
19G z objawami schorzen zotgdkowo-
jelitowych

Neutropenia
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Podobnie jak u pacjentéw, ktérzy nie cierpia z powodu
pierwotnych niedoboréw odpornosci, ale z mozliwym
wymogiem dtuzszego okresu podawania antybiotykow i
koniecznoscia starannego monitorowania ewentualnych
komplikacji.

Reakcje wywotuje wycofanie glutenu u pacjentow z
niedoborem IgA, ale nie u pacjentéw z pospolitym
zmiennym niedoborem odpornosci (CVID)

Metronidazol (u pacjentéw z z pospolitym zmiennym
niedoborem odpornosci cykl moze wymagac
powtdrzenia). Terapia sterydowa (nie jest zalecana
przedtuzona terapia). Inne modulatory odpornosci, 6-MP
lub AZA moga by¢ stosowane, jako dodatek do terapii
immunoglobulinami.

Kortykosteroidy, kwas 5-aminosalicylowy, 6-MP i AZA.

Leczenie takie jak u pacjentéw, ktérzy nie cierpia

na pierwotne niedobory odpornosci, potaczone z
monitorowaniem postepdéw pospolitego zmiennego
niedoboru odpornosci.

Codzienne podskdrne wstrzykniecia czynnikow
stymulujacych wzrost kolonii granulocytowych, filgrastim
moze by¢ skuteczny u niektérych pacjentow.

This translation was created by an entity other than IPOPI. As such, while every effort is made to ensure the accuracy of

the translation 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 INFORMACIJE | WSPARCIE

Ulotka wyprodukowana przez International Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies (IPOPI). Dostepne takze inne ulotki z tej serii. Wiecej szczegotow
na temat naszej funkcjonujacej w piecdziesieciu panstwach organizacji znajdziesz na
naszej stronie internetowej www.ipopi.org.

immunﬂprotect

Polska wersja broszury powstata z inicjatywy Stowarzyszenia na rzecz 0séb z
niedoborami odpornosci,Immunoprotect”
e-mail: biuro@immunoprotect.pl

Wejdz na www.immunoprotect.pl i poznaj wszystkie nasze publikacje.
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