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magazyn pacjentow z pierwotnymi niedoborami odpornosci

PNO wymaga statej czujnosci
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Choroby towarzyszace
niedoborom odpornosci



Obchody Swiatowego Wiedza o PNO
Tygodnia PNO

Juz po raz pigty w dniach 22-29 kwiet-
nia Swietowalismy Swiatowy Tydzien
Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci.
Jak co roku to okazja, by zwrdcic spo-
teczng uwage na tematy zwigzane z
13 grupg chordb, a takze by wymienic
doswiadczenia i podsumowac dotych-
(zasowe osiggniecia.

W tym roku spotkanie w ramach Swia-
towego Tygodnia PNO odbyto sie w
sobote, 22 kwietnia, w Warszawie.
Uczestnicy mogli wystucha¢ wykfadéw

dr Pietruchy i dr Heropolitariskiej-Pliszki,
wzia¢ udziat w praktycznych warszta-
tach dotyczacych infuzji podskémych,
prowadzonych przez pielegniarki, mgr
Kusmirek oraz mgqr Mizere, a takze
dowiedzie¢ sie wiecej o dziatalnosci
Stowarzyszenia ,Immunoprotect” — na
miejscu reprezentowata nas wiceprezes
zarzadu, Ewa Kapuscifiska. Spotkanie
wzbogacifa sesja pytan i odpowiedzi
7 udziatem ekspertéw.

RED

Spotkanie w Warszawie z okazji Swiatowego Tygodnia PNO

Wyscig po odpornosc!

Jest juz dostepna nasza edukacyjna
gra planszowa dla dzied! ,Wyscig po
odpornod¢” zostat stworzony z mysla o
najmtodszych pacjentach z PNO. Gra w
prosty sposob przedstawia zagadnienia
Zwigzane z pierwotnymi niedoborami
odpornodci. Mozna w nig gra¢ w gronie
rodzinnym albo z przyjaciotmi i dzieki
temu edukowa¢ sie poprzez zabawe.

»MMUNOPLUS”

Kwartalnik pacjentow

z pierwotnymi niedoborami
odpornosci
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Podrecznik ,Pierwotne niedobory odpornosci” jest juz dostepny
w bibliotekach naukowych i medycznych w catej Polsce

W naszych dziataniach nieustannie sku-
piamy sie na podnoszeniu Swiadomosc
0 istnieniu PNO. Jedng z waznych grup
docelowych s3 w tym przypadku lekarze
pierwszego kontaktu i pediatrzy, a takze
studenci medycyny. Dlatego na poczatku
roku przekazalismy cze$¢ naktadu nasze-
go podrecznika ,Pierwotne niedobory
odpornosci — przewodnik dla pagjentow
i ich rodzin" do bibliotek naukowych,
akademickich i lekarskich w catej Pol-

przekazywana bezptatnie

najmfodszym  pacjentom.

,Wyscig po  odpornosc!” |
powstat zinijatywy Stowa- |
rzyszenia ,Immunoprotect’, "
jej autorami s3 psycholog,
Bernadeta Prandzioch, i Adrian Gorecki,
a za konsultagje medyczng odpowiada dr
hab. n. med. Sylwia Koftan. RED

e-mail: biuro@immunoprotect.pl
Sktad i tamanie: DM Katowice
Druk: Oficyna Drukarska w Pszczynie

Numer zamknieto 31.07.2017r.
Redakcja nie zwraca materiatow nie za-
méwionych i zastrzega sobie prawo do
korekt, redakgji i skrotéw nadestanych
tekstow.

Dystrybugja: kwartalnik dostepny
jest na wszystkich oddziatach lecza-
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sce. W sumie podreczniki znalazty sie w
ponad siedemdziesieciu bibliotekach we
wszystkich wojewddztwach.
Zardwno studendi, jak i lekarze moga
je wypozyczac albo korzysta¢ z nich w
zytelniach. Mamy nadzieje, ze dzieki
temu nie beda mieli zadnego problemu
7 szybkim i trafnym  diagnozowaniem
0s6b z PNO!

RED
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Gra ,Wyscig po odpornos¢!”

to Swietna rozrywka oraz
okazja do poszerzenia swojej
wiedzy na temat PNO

cych PNO w Polsce. W razie potrzeby
mozemy nieodpfatnie wysfac - zaleznie
od dostepnosci - numer biezacy lub
archiwalny. W tym celu prosimy o kon-

takt z redakdja.

Wydawanie kwartalnika jest mozliwe
dzieki wsparciu firmy CSL Behring
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W tym roku stawiamy na edukacje

Drodzy Czytelnicy,

Niemalze réwno z sierpniowym nu-
merem ,Immunoplusa” swojg premiere
ma ,Petnia zycia’, czyli poradnik dla
pacjentow z PNO i ich rodzin. Na ostat-
niej stronie magazynu recenzuje go lza
Morawska, a na str. 9 mozna przeczytac
fragment pochodzacy z ksigzki. To bardzo

Czy PNO przynosi w zyciu korzysci?

Klaudia
Krajewska —
viD

Wydaje ~ mi
sie, ze (VID
zmienito moje
patrzenie na rzeczywistosC. Zyjac ze
Swiadomoscig powiklan, jakie niesie za
sobg niedobdr odpornosci m.in. wigk-
$7eqo narazenia na raka piersi czy raka
zotadka, staram sie czerpac z zycia jak
najwiecej. Polega to na wykorzystywa-
niu wszystkich okazji jakie pojawiaja
sie na mojej drodze, planowaniu nawet
weekendowych wyjazdéw. Bardzo nie
lubie ,marnowac” czasu bezczynnoscia.
Na co dzieft daje mi to duzo energii do
dziatania i dodatkowg motywacje do
realizacji celow.

Swiadomos¢ powikfari niesie za soba
takze dodatkowe korzysci. Wieksza
uwage przywiazuje do stylu zycia, wie-
dzac ze wiele chor6b uktadowych poja-
wia sie w wyniku zaniedban, do jakich
sami doprowadzamy - m.in. zt dieta
@zy stylem zycia. Dlatego staram sie na
co dziert dbac o whasciwe odzywianie i
prowadze zdrowy styl zycia.

wazny dla nas projekt — po raz pierwszy
na swiecie ukazuje sie publikacja, ktora
skupia sie na codziennych aspektach
zycia z PNO. Koncentrujemy sie na kwe-
stiach psychologicznych, szkolnych, re-
lagji migdzyludzkich, aktywnosci zawo-
dowej, podrozy. Wierzymy, ze dzieki tej
ksiazce osoby z PNO zyskaja praktyczne
narzedzia i wskazéwki jak lepiej, petniej
i bardziej szczesliwie zy¢ ze swojg choro-
ba. Powodem do dumy jest dla nas takze
fakt, Ze to wtasnie w Polsce, za sprawg
tego poradnika, wyznaczamy nowe tren-
dy w podejsciu do PNO.

Ale to nie koniec edukacyjnych projek-
tow na ten rok. Od kilkunastu tygodni
jestesmy w trasie z ekip filmowa. Je-
sienig swojg premiere bedzie miat cykl

wideoporadnikéw z udziatem ekspertow
— immunologéw z catej Polski, ktdry
porusza¢ bedzie najwazniejsze z punktu
widzenia pacjenta medyczne kwestie
zwigzane z PNO.

W najnowszym numerze ,Immunoplu-
53" znajdziecie réwniez wiele ciekawych
informacji ze Swiata PNO. Tematem
numeru s3 choroby towarzyszace nie-
doborom odpomnosci. Na stronach 6-7 dr
Aleksandra Matyja-Bednarczyk opisuje
najczestsze schorzenia, z ktérymi mie-
173 sie pacjend z PNO, a takze wskazuje
jakie sygnaty powinny wzméc nasza
czujnos¢ i co zrobi¢, gdy sie pojawia.
0 powszechnym wsréd 0sob z niedo-
borem odpornodci problemie, jakim s3
zapalenia zatok, pisze na str. 10 Klaudia

Izabela
, Morawska -
zfozony
niedobdr
odpornosci

Moja  choroba
wyksztatcita we mnie wiele cech, ktdre
7 biegiem czasu uwazam za pozytywne.
Przede wszystkim musiatam szybko do-
rosng¢, stac sie odpowiedzialng za wlasne
wybory, swiadomg konsekwendji jakie
niesie kazda pojeta decyzja. Musiatam tez
zrozumied, ze wiele sytuacjiw zycu nie za-
lezy od nas i najzdrowsza metoda radzenia
sobie z nimi jest postepowanie zgodnie z
mottem:,,czego nie mozesz zmienic, zaak-
ceptuj”. | chociaz doswiadczenia zwigzane
7 PNO byty bolesne, to dzis jestem silniejsza
psychicznie i bardziej odporna na problemy
od swoich znajomych. Ucze sie korzystac z
Zycia, bez strachu o oceng ze strony in-
nych, bez presji, Ze co$ musze zrobic tak,
a nie inaczej. Szanuje i doceniam to, co
mam i nieustannie daze do osiagniecia
wyznaczonych celéw. Choroba pozwolita
mi takze zweryfikowac moje znajomosdi,
dzieki czemu otaczam sig dobrymi ludzmi,
na ktrych zawsze moge liczy¢.

Adrian
Gorecki —
XLA

Niedobdr
@ odpornosci
pozwolit  mi
szybciej dojrze¢ i przygotowac sie
do dorostego zycia. Czuje sie lepiej
przygotowany na przeciwnosci losu,
na wszelkie mozliwe komplikacje,
i to nie tylko natury zdrowotnej. W
zwigzku z chorobg dosy¢ czesto mu-
siatem zmieniaC swoje plany — w
efekcie nauczytem sie elastycznosci,
ktérg wykorzystuje dzi$ we wszyst-
kich sferach zycia. Na co dzien jestem
przedsiebiorcg, wiec umiejetnosc
dostosowania sie do zmieniajacych
sie warunkéw na rynku jest bardzo
pomocna. Co wiecej, PNO na kazdym
kroku daje takze lekcje pokory - w
efekcie twardo stapam po ziemi i cie-
Sz¢ sie terazniejszoscia.

Ponadto wspdtpraca z innymi 0so-
bami z PNO to tez doskonata okazja
do rozwoju empatii i umiejetnosci
interpersonalnych, a te przydaja sie w
kazdej sferze zycia.

Krajewska, pacjentka z CVID i studentka
farmacji. Na str. 4 poruszamy wazny
temat bezpiecznego stosowania lekéw
przeciwbolowych i przeciwzapalnych —
doswiadczony farmaceuta wyjasnia, na
0 zwrdci¢ szczegélng uwage. Tekst o
rewolucyjnej terapii genowej, ktdra ma
szanse stac sie realnym sposobem na
wyleczenie najpowazniejszych niedobo-
réw odpornosci znajdziecie na stronie 8.
Natomiast na str. 5 gars¢ praktycznych
informacj, jakie ulgi podatkowe przystu-
quja osobom z PNO, przygotowat dla Was
Adrian Juszkiewicz.
Zycze przyjemnej lektury!
Adrian Gdrecki
Redaktor naczelny , ImmunoPlus”
Prezes stowarzyszenia ,/mmunoprotect”

Zebrat: AG

Aleksander
Zalik -
niedobor
podklas

Wiekszos¢
zalet dostrze-
gam w kontekscie pracy. Nie raz
zdarzato mi sie ja traci¢ z powodu
choroby, dlatego dzis juz wiem, jak
znale7¢ takiego pracodawce, kto-
ry rozumie potrzeby pracownika. |
to nie tylko o zwolnienia lekarskie,
ale o catosciowe podejscie do pra-
cownikéw. Druga z waznych cech to
odpowiedzialnos¢ — za siebie oraz
za bliskich. PNO na pewno wptyneto
na moj sposéb postrzegania Swiata,
na plany, ktére mam na zycie. Dzi¢
ciesze sie Zyciem z zong, praca, moz-
liwoscig realizowania wiasnych pasji.
Staram sie z optymizmem patrze¢ w
przysztos¢. Podsumowujac, PNO ma
wiele ciemnych stron, ale w gene-
ralnych rozrachunku moze przyniesc
tez sporo dobrego. Przede wszystkim
za$ mozna prowadzi¢ normalne zycie
pomimo choroby i to jest dla mnie
najwazniejsze.




Ostroznie z lekami przeciwbolowymi i
przeciwzapalnymi

Ibuprofen i pseudoefedryna to dla wielu pacjentéw z PNO rytuat na poczatek dnia. Pytanie brzmi czy ich dtugotrwate stosowanie jest bezpieczne?

Mateusz Wojtyniak

biuro@immunoprotect.pl

Do radzenia sobie z bolem i stanem zapal-
nym dysponujemy poteznym arsenatem
lekéw. Chciatbym skupic sie na prepara-
tach dostepnych bez recepty, gdyz to one
nalez3 do najbardziej naduzywanej przez
Polakéw grupy lekow. Zdaje sobie sprawe
7 wymagajacej grupy odbiorcéw tekstu,
ktérzy niemal codziennie zmagaja sie z
zapaleniem gardfa, nosa i zatok przyno-
sowych. Ibuprofen solo lub w potaczeniu
7 pseudoefedryng jest dla wielu codzien-
nym rytuatem. Whasnie dlatego chciatbym
poruszy¢ temat bezpiecznego stosowania

NLPZ — niesteroidowych lekéw przeciw-

zapalnych.
Najbezpieczniejszy lek?

Osoby, ktdre myslaty, ze w artykule znajda
0§ w rodzaju klasyfikacji niestety s3 w
btedzie. Dla kazdego ranking ten bedzie
wygladat zupetnie inaczej. Leki przeciw-
bélowe maja specyficzne profile dziatania
i 16znig sie dziataniami niepozadanymi.
Wybér NLPZ nie moze by¢ przypadkowy i
musi opierac sie zaréwno na skutecznosci
jak i bezpieczeristwie stosowania.

Generalnie, najwieksze zaufanie lekarze i
farmaceuci maja do ibuprofenu. Podawa-
ny jest juz od pierwszych miesiecy zycia.
Sposréd NLPZ wykazuje najmniejsze ry-
zyko wystapienia dziafart niepozadanych.
Innymi  preparatami  przeciwzapalnymi
dostepnymi w aptece bez recepty s3 diklo-
fenak, naproksen i deksketoprofen. Mimo,
ze kojarzg sie gownie z zelami przeciw-
bélowymi s takze bardzo skuteczne w
przypadku stanu zapalnego gérnych drég
oddechowych. Niestety diugotrwate sto-
sowanie wszystkich NLPZ-6w wiaze sie z
ryzykiem uszkodzenia Sluzowki zotadka, z
perforacja jego Sciany wiacznie. Pierwsze
symptomy, ktére powinny nas skierowac
do lekarza to przediuzajaca sie zgaga,
puste odbijania, bél gérnej czesci brzucha.
Warto w tym przypadku rozwazy( zasto-
sowanie lekéw zmniejszajacych kwaso-
wos¢ tresci Zofadkowej np. pantoprazol

Foto: pixabay.com

czy omeprazol. Ponadto leki z grupy NLPZ
wykazujg dziafania niepozadane zwig-
zane z mozliwoscig wystapienia skurczu
oskrzeli (napad astmy), maja tendencje
do uszkadzania nerek, dziataja hepato-

przeciwzapalnych organizm cztowieka nie
jestw stanie sie przyzwyczaic.

W przypadku, gdy dany preparat faktycz-
nie nie wywiera dziafania przeciwbélo-
wego, lepszym wyborem bedzie przyjecie

Wybdr leku przeciwbélowego i przeciwzapalnego nie moze by¢
przypadkowy - podstawq jest skutecznos¢ oraz bezpieczeristwo

toksycznie oraz zmniejszaja krzepliwosc
krwi. Najsilniejsze dziatanie zmniejszajace
krzepliwos¢ krwi wykazuje kwas acetylo-
salicylowy — czyli aspiryna. Stad osoby
przewlekle stosujace aspiryne jako lek
przeciwbolowy i przeciwzapalny s nara-
zone na zwigkszone ryzyko krwawienia z
przewodu pokarmowego i uszkodzenie
nerek. Wiasnie dlatego NLPZ mozna prze-
wlekle stosowac tylko i wytaczenie pod
kontrolg lekarza.

Ze wzgledu na to, ze NLPZ w przypadku
zapalenia zatok bardzo czesto przyjmo-
wane s3 w potaczeniu z pseudoefedryna
chciatbym przypomnie¢ o tym, ze mak-
symalny dopuszczalny czas takiej terapii
to piec dnil Przedtuzenie uzycia pseudo-
efedryny moze spowodowac wystapienie
tzw. efekt lustra — czyli nawrotu objawdw
chorobowych.

Przyzwyczajenie?

Wielokrotnie w praktyce zawodowej spo-
tykam sie ze stwierdzeniem: ,To juz na
mnie nie dziata, poprosze co$ mocniejsze-
qo” Braku dziatania leku przeciwbélowego
nie wolno thumaczy¢ przyzwyczajeniem.
Do teqo rodzaju lekow przeciwbélowych i

maksymalnej dawki dobowej, niz zasto-
sowanie dodatkowo innego preparatu.
Stosowanie dwach lekow przeciwzapal-
nych powoduje kumulowanie sie dziatan
niepozadanych, a nie zwieksza efektu
terapeutycznego.

Wyjatkiem sg dostepne w sprzedazy pot3-
czenia NLPZ z paracetamolem, ktdre maja
silne dziatanie przeciwbdlowe i przeciw-
zapalne. Oczywiscie moze okazac sie, ze
stosowany lek jest nieskuteczny. Zmiane
preparatu nalezy rozwazy¢ w przypadku
braku skutecznosci leczenia przez odpo-
wiednio dfugi czas maksymalng dawka.

Lepiej skorzysta¢ wtedy z porady lekarza
|ub farmaceuty niz podejmowac decyzje
w pojedynke.

Interakcje

NLPZ tak jak wszystkie leki wykazujg sze-
reg interakgji i innymi lekami. Do najwaz-
niejszych z nich nalez interakcje krzyzowe
miedzy samymi lekami przeciwzapalnymi.
NLPZ wchodza réwniez w istotne, grozne
dla zdrowia interakgje m.in. z flukonazo-
lem, mesalazyng, sulfasalazyna, sulfona-
midami oraz z hormonami sterydowymi.
Nie wolno ich réwniez stosowac razem z
lekami zmniejszajacymi krzepliwos¢ krwi.
Leki przeciwzapalne (poza ibuprofenem)
wchodzg takze w interakcje z acetylocy-
steing i karbocysteing — lekami mukoli-
tycznymi stosowanymi m.in. w zapaleniu
gémych drdg oddechowych. W przypadku
braku pewnosci czy dany lek przeciw-
zapalny wehodzi w interakde z innym
lekiem mozna to fatwo sprawdzic! Prosta
wyszukiwarka interakgi znajduje sie pod
adresem:  hitp.//bil aptek pl/serviet/inte-
rakcje/int_start

Nie chodzi o to, by wyrzuci¢ zapas lekéw
przeciwbdlowych ze swoich domowych
apteczek. Warto natomiast zwréci¢ bacz-
niejsza uwage, zwlaszcza w sytuadji gdy
kazdy dzien rozpoczyna sie od dawki leku,
na zasady bezpieczne] terapii. Chodzi o to,
aby rozwaznie korzystac z ich pozytywne-
qo, przeciwbdlowego i przeciwzapalnego
oddziatywania.

Zasady stosowania lekow przeciwbolowych:

- stosuj je najkracej jak to mozliwe

- po dtugotrwatym stosowaniu warto stopniowo odstawiac lek
- Zmiana preparatu powinna by¢ podyktowana przez lekarza

podczas diugotrwatej terapii, warto wdrozy¢ leki ostaniajace zota-
dek
- pamietaj o popiciu dawki szklanka wody
- nie stosuj ich na pusty zotadek
- obserwuj sie pod katem dziatan niepozadanych: bél gornej czesci
brzucha, zgaga, krew w kale, obrzeki - sa sygnatem alarmujacym




PNO a podatki - dowiedz sie, z jakich ulg
mozesz skorzystac

0soby chorujace na pierwotny niedobdr odpornosci czesto musza ponosic catkiem spore koszty zwiazane z ich choroba czy leczeniem, warto
wiec wiedziec, co mozemy odliczy¢ od dochodu w corocznym rozliczeniu PIT

Adrian Juszkiewicz
adrian juszkiewicz@immunoprotect.pl

Pierwotny niedobdr odpornosci charak-
teryzuje sie przede wszystkim ciggtoscia
choroby, a co za tym idzie - rowniez
leczeniem. Oznacza to tez, Ze koszty le-
(zenia generowane s praktycznie przez
caty rok, raz z mniejszym, raz z wiekszym
natezeniem. Dlatego warto nieco ulzy¢
domowym finansom i wykorzystac
mozliwosci i udogodnienia jakie przy-
stuguja nam w zwiazku z rozliczeniem
podatkowym. Musimy jednak wiedzie,
ze wiekszos¢ ulg dotyczy 0s6b niepetno-
sprawnych, dlatego tez najpierw musimy
uzyskac status takiej osoby. W wiekszodci
przypadkéw jednak nie powinno to Sta-
nowi¢ problemu. Dzigki skorzystaniu z
ulg mozna odliczy¢ od dochodu nawet
ponad dwa tysiace ztotych.

0 informacje dotyczace mozliwosci od-
liczania kwot od podatku poprosilismy
Mariusza Makowskiego, doradce podat-
kowego z Warszawy. Pokrdtce oméwimy
tutaj dwie najbardziej powszechne i ko-
rzystne ulgi dla 0sob chorujacych na PNO.
- Jedng z najpopularniejszych ulg po-
datkowych jest uzywanie samochodu
osobowego dla potrzeb zwigzanych z
koniecznym przewozem na niezbedne
zabiegi  leczniczo-rehabilitacyjne  —
méwi Makowski. Teoretycznie wystar-
(zy posiadac samochdd (lub by¢ jego
wspéwiascicielem) oraz byc¢ osobg nie-

Foto: pixabay.com

Warto ulzy¢ domowym finansom i wykorzystac mozliwosci,
jakie przystugujq nam w zwiqzku z rozliczeniem podatkowym

petnosprawna, jednak biorac pod uwage
biezaca interpretacje przepiséw, nalezy
tez faktycznie korzysta¢ z samochodu w
celach leczniczych.

Maksymalna kwota z jakiej mozna
skorzystac w tej uldze to 2280 zlotych.
Oznacza to, ze mozemy uzyska¢ taka
kwote odliczenia od dochodu w mo-
mencie, kiedy posiadamy lub jestesmy
wspétwiascicielem samochodu, mamy
orzeczenie 0 niepetnosprawnosci oraz
udajemy sie np. na nasze regularne
wlewy immunoglobulin do szpitala, ale

takze na inne zabiegi leczniczo-rehabili-
tacyjne. Nalezy jednak pamieta¢, ze jesli
w ciaqu roku bylismy tylko kilka razy w
placowce lecznicze), a w dodatku w tej
samej miejscowosci, to organ podatkowy
moze zakwestionowac kwote jakg chcie-
liSmy odpisac od podatku np. cate 2280
zhotych.

Odlicz leki

Druga bardzo popularng ulgg jest ta do-
tyczaca lekéw. Jako chorzy na PNO czesto

POTRZEBUJEMY TWOJEGO WSPARCIA. LICZY SIE KAZDA ZLOTOWKA!

0d 2007 nieustannie pomagamy pa-
cjentom z niedoborami odpornosci.
Pracujemy spotecznie - naszg Sitg s3
zaangazowani wolontariusze, darowi-
zZny sponsoréw wspierajace konkretne
projekty i przede wszystkim Wasza
oflamosc.

Dzieki niej moglismy m.in. prowadzic

skuteczne dziafania w sprawie pro-

gramu lekowego czy zorganizowac

pierwszy rodzinny turniej sportowy dla
pacjentow z PNO.

Wiemy, ze mozemy na Was liczy¢, wiec
prosimy 0 wsparcie naszych przyszto-
rocznych dziatan. W planie m.in. kolej-
ne spotkania dla pacjentéw, wystawy o
PNO w centrach handlowych i podrecz-
nik psychologiczny dla rodzicw.

Nie uda sie nam tego osiggna¢ bez

Twojej pomocy. Prosimy o wsparcie —
liczy sie kazda ztotowka!

Dane do wptat:
Stowarzyszenie Immunoprotect
ul. Marii Wedmanowej 7
93-228+0d7

Nr rachunku w Banku BNP BGZ:
162030 0045 1110 0000 0400 1940

musimy zazywac spore ilosci lekéw i to
na state, a kwoty, ktére wydajemy w
aptece weale nie s3 niskie. Wiasnie w
takiej sytuacji mozemy skorzystac z ulgi
wydatkéw na zakup lekéw. - Odliczeniu
podlega kwota w wysokosc stanowia-
cej roznice pomiedzy faktycznie ponie-
sionymi wydatkami w danym miesiacu
a kwota 100 7, jesli lekarz specjalista
stwierdzi, ze osoba niepetnosprawna
powinna stosowac okreslone leki, stale
lub czasowo — wyjasnia Mariusz Ma-
kowski. Musimy jednak posiadac¢ dowdd
zakupu tych lekarstw, a to stanowia
chociazby faktury z apteki. - Kwoty z
poszczegélnych faktur z danego mie-
siaca nalezy zsumowac. Jesli w miesigcu
wydatki na zakup lekarstw (wskazanych
w zaswiadczeniu lekarza specjalisty)
byty wyzsze niz 100 z, nalezy od fak-
tycznie poniesionych wydatkow odjac
100 zt. Tak trzeba postapi¢ z kazdym
miesigcem, a po roku podatkowym zsu-
mowac kwoty, jakie zostaly z poszcze-
g6Inych miesiecy po odjeciu 100,00 z.
—méwi doradca.

Dla przykfadu, korzystniejsze w per-
spektywie oszczednosci bedzie wydanie
300 ztotych w jednym miesigcu niz 150
zhotych co miesiac przez dwa miesiace.
To nie wszystkie ulgi, ktdre dotycza 0s6b
niepetnosprawnych, ale te 53 najbardziej
powszechne oraz dostosowane do cho-
rych na PNO. Warto zapoznac jednak sie
zwszystkimi mozliwosciami.

Tytut:
Darowizna na realizacje celéw statu-
towych

Jedli wspomozesz  Stowarzyszenie
chocby symboliczng kwota, otrzymasz
od nas komplet materiatéw edukacyj-
nych oraz specjalne imienne podzieko-
wanie.

Warto pomagac!




Jakie choroby najczesciej towarzysza
pierwotnym niedoborom odpornosci?

Przewlekte zapalenie zatok, nieswoiste zapalenia jelit, matoptytkowosci wiele innych. 0 typowych chorobach, na ktére narazone s osoby z PNO,
pisze dr n. med. Aleksandra Matyja-Bednarczyk, immunolog i internista ze Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie

drn. med.
Aleksandra Matyja-Bednarczyk

biuro@immunoprotect.pl

Pacjent, u ktdrego rozpoznano pierwot-
ny niedobor odpomnosci to potencjalnie
0soba, kidra odwiedzita lekarzy réznych
specjalnosd, zanim w koricu postawiono u
niej rozpoznanie. Najczesciej to w poradni
choréb immunologicznych pacjent styszy,
na jaki rodzaj choroby przewleklej choruje
i tutaj dowiaduje sie o mozliwosciach le-
czenia, ale tez o mozliwych powikfaniach
choroby.

I tak pacjent dorosty, bo takimi na co dzien
sie zajmuje, z requly ,zalicza” klasyczny
aaq speqjalistéw, tj. pulmonolog, laryn-
golog, alergolog, gastroenterolog, derma-
tolog, zanim w koricu ktdrys z lekarzy trafi
na odpowiedni trop i powiaze wszystkie
objawy wystepujace U pacjenta i skieruje
go do immunologa Klinicznego.

Dwa profile pacjentow

W swojej praktyce mam do czynienia z
dwoma najczestszymi- profilami- pacjen-
tow z PNO. Przedstawiciele pierwszego to
0soby, u ktdrych rozpoznanie postawiono
jeszcze w dzieciistwie i s3 one juz ,za-
prawione w bojach’, zaréwno w leczeniu
substytucyjnym immunoglobulinami, jak
i leczeniu réznych powikfari tej choroby na
przestrzeni wielu lat. Druga grupa pacjen-
tow, to osoby, u ktérych rozpoznanie PNO
postawiono juz w wieku dorostym i w te]
grupie s3 zardwno tacy, u ktérych diagnoze
postawiono pdzno, pomimo typowych ob-
jawdw i tacy, ktérzy do pewnego wieku nie
mieli zbyt czestych infekgji, dopiero péZnie]
objawy sie nasility i zaczety utrudniac co-
dzienne zycie.

Immunoglobuliny nie zawsze ko-
nieczne

Nie zawsze jednak ustalenie rozpozna-
nia WiaZe sie z wiaczeniem leczenia, np.
immunoglobulinami. W najczestszym
typie PNO, 1j. izolowanym niedoborze IgA
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U osdb z PNO dos¢ czesto wystepujq problemy z uktadem pokar-
mowym — mowi dr Matyja-Bednarczyk

nie wigczamy od razu leczenia. Pagjent
musi natomiast zosta¢ zaszczepiony na
pneumokoki, co roku szczepic sie prze-
ciwko grypie i czasami to wystarcza, aby
mimo szczepier pacjent nadal ma czeste,
przedtuzajace sie lub ciezkie zakazenia to
wymaga sprawdzenia, czy nie rozwija sie
u niego niedobdr podklas IgG lub pospoli-
ty zmienny niedobdr odpomosci bo we-
dy moze by zakwalifikowany do leczenia
immunoglobulinami.

Dominuje przewlekte zapalenie
zatok

Z jakimi problemami najczesciej borykaja
sie wiec pacjenci z rozpoznaniem PNO?
Przede wszystkim dotyka ich problem
przewlektego zapalenia zatok obocznych
nosa, czesto przebyli kilka zabiegow la-
ryngologicznych, ktére miaty poprawic

droznosc nosa i zatok, ale problem ten
nawraca. Niestety, nawet pomimo lecze-
nia immunoglobulinami, objawy wyni-
kajace z tego problemu sg bardzo dotkli-
we, bo leczenie nie zmienia stanu zatok.
Pacjenci powinni pamigtac o tym, aby
zgtaszac swoim lekarzom prowadzacym
ten problem, gdyz czasami zastosowanie
lekow miejscowych, np. obkurczajacych
Sluzéwke nosa, czy miejscowo dzia-
tajacych lekéw przeciwzapalnych (np.
steroiddw), moze zmniejszy¢ nasilenie
objawdw. Ponadto co jakié czas powin-
na by¢ wykonana kontrolna tomografia
komputerowa zatok, aby oceni¢ stopien
nasilenia zmian i ewentualnie lekarz
moze wtedy zadecydowac o konieczno-
Sci leczenia operacyjnego. Tutaj bardzo
wazna jest wspdtpraca immunologa
Klinicznego i laryngologa, aby wybrac
optymalny stan pacjenta do zabiegu, np.
zaraz po podaniu preparatu immunoglo-

bulin, zmniejszajac tym samym ryzyko
zakazenia okotooperacyjnego.

Choroby uktadu oddechowego

Celem leczenia substytucyjnego —jest
ograniczenie ilosci infekcji do minimum.
Jezeli pacjent ma nadal nawrotowe za-
kazenia, to powinno by¢ to sygnatem dla
jeqo lekarza, ze albo nalezy zwiekszy¢
dawkowanie - immunoglobulin  dozyl-
nych/podskornych albo zmieni¢ forme
terapii na podskéma, ktéra zapewnia
bardziej stabilne stezenie IgG we krwi.
Ponadto pacjent powinien zgtosi¢ swo-
jemu lekarzowi, jezeli wystepuje u niego
przewlekly kaszel, dusznos¢ po wysitku
lub spoczynku lub krwioplucie. Takie ob-
jawy wymagaja wykonania poszerzone]
diagnostyki, w tym tomografii kompu-
terowe] klatki piersiowej, bronchoskopii,
czyli obejrzenia oskrzeli kamera od we-
wnatrz i czasami pobrania wycinkéw do
badania histopatologicznego oraz tzw.
badart czynnosciowych ptuc (np. spiro-
metrii). Tomografia ptuc pozwala m.in.
stwierdzic stan zapalny i okreslic kierunek
dalszej diagnostyki. Postawienie takiego
rozpoznania decyduje o zmianach w
leczeniu, np. zwiekszeniu dawki immu-
noglobulin, czy wiczeniu intensywniej-
sz7eqo leczenia lekami wptywajacymi na
uktad immunologiczny immunosupre-
syjnie, czyli hamujaco.

Ponadto taka diagnostyka pulmono-
logiczna pozwala wykry¢ u pacjenta
nowotwdr puca i wczesniej wiaczy¢
odpowiednie leczenie. Osoby z PNO maja
wieksze ryzyko zachorowania na taki no-
wotwdr bo majg uszkodzony ukfad im-
munologiczny, co powoduje, Ze nie wal-
czy on skutecznie zkomdrkami rakowymi.
(zasami jednak pacjent ma napady dusz-
nosci, a wyniki badan poza napadami s3
prawidfowe i wiedy lekarz prowadzacy
powinien pomysle¢ o astmie oskrzelo-
wej, bo jej odpowiednie leczenie lekami
wziewnymi p/zapalnymi i rozszerzaja-
cymi oskrzela moze znacznie poprawic
jakos¢ zycia pacjenta.



Przewlekte zapalenie jelit i zespoty
ztego wchtaniania

U 0s6b z PNO dosc¢ czesto wystepuja pro-
blemy z ukfadem pokarmowym, ktdre ob-
jawiaja sie przewleklymi bolami brzucha,
biegunkami, czasami obecnoscia krwi w
stolcu. Objawy te bywaja bardzo dokucz-
liwe i wymagaja poszerzenia diagnostyki.
Podstawowym powodem takiego stanu
jest nieprawidtowe dziatanie w przewo-
dzie pokarmowym naturalnej, miejscowej
obrony organizmu przed patogenami, kt6-
re dostajq sie do organizmu wraz z pokar-
mami lub sg powikfaniem bardzo czestych
antybiotykoterapii, kidre sprzyjaj infek-
dom grzybiczym. (zes¢ pagjentéw z PNO
boryka sie z problemem nawracajacych
infekgji pasozytami, np. glista ludzka.

A niestety przewlekly stan zapalny toczacy
sie w jelicie uszkadza kosmki jelitowe, co
powoduje, Ze nie s3 prawidtowo wchia-
niane substancje z pokarmdw. Prowadzi
to do uporczywych biegunek, wyniszcze-
nia pacjenta poprzez niedozywienie, a to
jeszcze bardziej naraza pacjenta na kolej-
ne infekgje i pojawia sie mechanizm tzw.
blednego kofa.

Dodatkowo u pacjentéw z PNO moga
rowniez rozwingC sie nieswoiste zapalenia
jelit, jak choroba Lesniowskiego-Crohna
(zy wrzodziejace zapalenie jelita grubego,
chociaz w tym przypadku przyczyna jest
bardziej ztozona. Dostepne s3 jednak leki,
ktére moga zahamowac stan zapalny i
zmnigjszy¢ nasilenie uciazliwych obja-
wow, dlatego tak istotne jest ustalenie
konkretnej diagnozy.

Duzym zagrozeniem dla pacjenta z PNO
jest wieksze niz u osob ze sprawnie
dziatajacym  ukiadem  odpornosciowym
narazenie na nowotwor przewodu pokar-
moweqgo. Dlatego zawsze uczulam pa-
cjentéw na niepokojace objawy ze strony
przewodu pokarmowego i zalecam wy-
konanie gastroskopii oraz kolonoskopii w
ramach badan profilaktycznych u kazdego
pacjenta z rozpoznanym PNO. Natomiast
jezeli pojawia Sie objawy alarmowe, np.
przewlekte bole brzucha, zaburzenia po-
tykania, zmiana rytmu wyprznien, Swie-
7a krew w stolcu lub ciemne stolce, itp,,
badania te powinny zosta¢ wykonane w
trybie pilnym.

Niestety juz kilku pacjentow z PNO, ktdry-
mi zajmowatam sie na przestrzeni kilkuna-
stu lat mojej pracy zawodowej, zmarto z
powodu réznych nowotworéw przewodu
pokarmowego. (zasami nie chcieli oni,
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Jezeli pacjent ma czeste nawrotowe zakazenia, to moze by¢
sygnat, Ze nalezy zwiekszy¢ dawkowanie immunoglobulin

mimo naszych zalecen, wykona¢ tych w
sumie bardzo mafo obcigzajacych bada,
ktére mozna zrobi¢ w ramach jednego
znieczulenia ogélnego. Istotne jest, aby
zostaly wykonane mozliwie szybko, po-
niewaz ich przeprowadzenie na bardzo
Zaawansowanym efapie rozZwoju nowo-
tworu  znacznie zmniejsza mozliwosci
skutecznego leczenia nowotworu.

Problemy hematologiczne

U czesci pacjentow z rozpoznanym PNO
pojawia sie matoptytkowos¢, niedokrwi-
stos¢ lub obnizenie ilosci biatych ciatek
krwi. S3 1o schorzenia o podfozu auto-
immunologicznym.  Oczywiscie  zawsze
takie nieprawidtowosci w morfologii krwi
powinny zmusi¢ lekarza opiekujacego sie
0s0bg z niedoborem odpornosci do posze-
rzenia diagnostyki.

Diagnostyka u 0séb z zaburzeniem
produkgji przeciwciat rézni sie nieco od
Klasycznej diagnostyki chordb autoim-
munologicznych, poniewaz  bezcelowe
jest oznaczanie poziomdéw  konkretnych
przeciwciat (negatywny wynik nigdy nie
bedzie rozstrzygajacy). Jezeli istnieje po-
dejrzenie choroby autoimmunologicznej,
nalezy wykonac inne dostepne badania.
Pacjent, ktdry choruje na PNO powinien
zadlarmowa¢  swojego lekarza prowa-

dzaceqo, jezeli podczas mycia zebéw lub
niezaleznie pojawia sie silne krwawienie z
Sluzowek jamy ustnej lub obfite krwawie-
nie z nosa albo drobne plamki na skérze,
najczesciej korczyn dolnych. Budzi to
podejrzenie matoptytkowosci i zawsze po-
winno skfoni¢ pacjenta i lekarza do pilnej
kontroli morfologii krwi.

Szybkie wdrozenie leczenia, np. steroidami,
czy wysokimi dawkami immunoglobulin
dozylnych moze zapobiec powaznym
powiktaniom (np. krwawieniu do mozqu
czy duzym wylewom podskémym lub do
miesni). (zasami wymaga to tez pilnego
przetoczenia preparatow plytek krwi, wigc
takich objawow nie mozna lekcewazyc.
Wiekszos¢ moich pacjentéw ma stabilnie,
nieznacznie obnizong ilos¢ plytek krwi i
nie jest to nawet przeciwwskazanie do
podawania podskrmnych preparatow im-
munoglobulin, ale zdarzaj sie pacjenci
u ktérych dochodzi do nagtych spadkéw
ilosci plytek krwi z objawami skazy i oni
wymagaja baczniejszej uwagi i szczegdl-
nego postepowania.

Problemy dermatologiczne

Réznorodne zmiany skérne dos¢ cze-
sto wystepuja u os6b  z rozpoznanym
PNO. Zmiany te mogg mie¢ zardwno tho
alergiczne, np. atopowe zapalenie skory

(czesciej u 0sob z niedoborem IgA), jak i
infekcyjne spowodowane roznymi bak-
teriami, grzybami czy wirusami. (zasami
bywaja one bardzo dokuczliwe, gdyz bar-
dzo opornie si¢ lecza i majg tendencje do
nawrotéw. Lekarz immunolog powinien
Zwroci¢ uwage swoim pacjentom z PNO,
aby nie bagatelizowali zakazer skdry, gdyz
nawet z pozoru banalne zakazenie moze
okaza¢ sie grozne dla zdrowia i Zycia w
niektdrych sytuacjach.

Dotyczy to w réznym stopniu pagentow
7 PNO, bo w poszczegdlnych chorobach
7 tej grupy ryzyko moze by¢ wieksze lub
mniejsze i to lekarz prowadzacy powinien
uswiadomic pacjenta w tej kwestii. U
0s0b chorujacych na PNO moga pojawic
sie tez problemy z wiosami, np. tysienie
plackowate, miejscowe odbarwienia skory
oraz bardzo sucha skora i obrzeki (objawy
niedoczynnosd tarczycy) i wymaga to
diagnostyki w kierunku choréb z auto-
agresji. W mojej praktyce czesto korzystam
z pomocy lekarzy dermatologdw w do-
braniu odpowiedniego leczenia miejsco-
wego zmian skornych. Ale czasami sama
optymalizacja leczenia substytucyjnego
immunoglobulinami, czy profilaktyka an-
tybiotykami pomaga zapobiec nawrotom i
rozprzestrzenianiu sie zakazer.

Choroby stawdw

U pagjentéw z PNO mogq tez wystapic
obrzeki jednego stawu lub kilku. Trzeba
wowczas wykona¢ podstawowq diagno-
styke reumatologiczna, gdyz jej wynik
wplywa na decyzje o koniecznosci dodat-
kowego leczenia.

Reasumujac, pacjent z PNO, to potendjalny
bywalec wielu poradni spedjalistycznych.
Optymalnym rozwigzaniem bytoby, aby
to wiasnie immunolog Kliniczny pefnit role
nadrzedng w opiece nad takim pacjentem
i wykrywat dodatkowe schorzenia u niego
jako pierwszy. Na pewno nie jest dobrze,
aby pagent z rozpoznanym niedoborem
odpornosci zyt w ciagtym leku, Ze zaraz
rozwinie sie u niego jakies dodatkowe,
powazne schorzenie. Powinien miec jed-
nak swiadomos, ze co$ takiego moze sie
zdarzy¢ i ze kazde nowe objawy powinien
przy najblizszej okazji zgtosic swojemu le-
karzowi prowadzacemu.

Nie watpie, ze zaufanie do lekarza i wigZ,
jaka sie tworzy pomiedzy pacjentem i le-
karzem przez wiele lat leczenia, powinna
sprzyjac szybszemu wykrywaniu choréb
towarzyszacych.
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Terapia genetyczna przysztoscig leczenia
pierwotnych niedoboréw odpornosci

Terapia genetyczna choc wciaz jest metoda mato zbadanga, daje wielkie nadzieje na dtugotrwaty pozytywny efekt terapeutyczny.

Izabela Morawska

izabela.morawska@immunoprotect.pl

SQD, eyl ciezki tozony niedobér od-
pornoSci jest jedng z najrzadszych, ale
jednoczesnie  najpowazniejszych  postaci
PNO. Potocznie o dzieciach dotknietych 3
przypadfoscia mowi sie ,.bubble children’,
ayli dzied w barice, poniewaz czesto
muszq przebywac w catkowitej izoladji, ze
wzgledu na ryzyko infekgi. SCID dotyka
srednio 1:100 000 urodzonych dziedi, kt6-
re bez odpowiedniej diagnozy i leczenia
nie maja szansy na przezycie. W przebiequ
SCD uposledzone jest dziatanie zardwno
odpornosci humoralnej jak i komdrkowej,
0 skutkuje nawracajacymi, powaznymi
infekcjami. Najczesciej spotykamy dwie od-
miany SCID — przekazywang w sprzezeniu
z chromosomem X, na ktdra, podobnie jak
w przypadku agammaglobulinemii Bruto-
na, choruj prawie wytacznie chtopcy, oraz
ADA-SCID, zwigzang z niedoborem bardzo
waznego enzymu - deaminazy adenozy-
nowej. Dotychczas podejmowano wiele
prob leczenia zespotu, niestety, z niewielka
skutecznoscia.

Jak leczy sie dzieci ze SCID?

Dzieciom dotknietym 13 przypadtosciy
podaje sie immunoglobuliny, antybiotyki,
interferony oraz duze dawki innych lekéw.
(o wiecej, wielu pacjentéw musi przeby-
wac w catkowitej izolacji, by uniknac zaka-
Zenia. Bardzo czesto niezbedne okazuje sie
przeszczepienie wiasnych komdrek macie-
rzystych. Duza nadzieje pokfadano w te-
rapii specjalnie przygotowanym bydlecym
enzymem, ktdrego podanie miato wyréw-
na¢ niedobor enzymu ADA w organizmie
pacjentow. Niestety, zadna z tych metod
leczenia nie jest w stanie zupenie zapobiec
nawracajacym infekcjom, a przeszczepy
bardzo czesto odrzucane 53 przez organizm.
W zwigzku z tym naukowcy zaczeli poszu-
kiwac innych, bardziej skutecznych metod,
przede wszystkim terapii ingerujacych w
geny. Terapia genowa jest rewolucyjna, bo-
wiem jej sensem jest zastapienie wadliwe-
go genu genem prawidtowym. Kluczem do

jej sukcesu jest wyeliminowanie przyczyny
— mutadji, a nie jej skutkdw.

Na czym polega terapia genowa?

Terapia genowa nazywamy wprowadzenie
obcego kwasu nukleinowego DNA lub RNA
do komdrki pacjenta przy pomocy wekora
— najczesciej wirusa. Wprowadzony ma-
teriat genetyczny zostaje wbudowany do
genomu komorki wywotujac efekt terapeu-
tyczny, np. wymusza transkrypdje niezbed-
nych biatek (w tym wiasnie enzyméw),
albo hamuje lub moduluje dziatanie niekto-
rych gendw. Wyrézniamy dwie metody tego
rodzaju leczenia — in vivo i ex vivo. Metoda
in vivo polega na wprowadzeniu kwasu
nukleinowego do organizmu pacjenta przy
pomocy wektora wirusowego, natomiast
w metodzie ex vivo, pobiera sie od pacjenta
komérki, pod mikroskopem dokonuje sie
wbudowania do nich terapeutycznego DNA
i RNA (transfekcja) i ponowne wprowa-
dzenie ich do organizmu pacjenta. Wiasnie
metoda ex vivo stosowana jest w rewolucyj-
nym leku Strimvelis, nad ktdrym niedawno
zakoriczono badania kliniczne i moze stoso-
wany by¢ w leczeniu ADA/SCID.

Czym jest ADA/SCID?

Zesp6t ADA/SCID jest chorobg dziedziczong
autosomalnie recesywnie, co wpraktyce
oznacza, ze dwoje zupetnie zdrowych ro-
dzicdw moze miec chore dziecko, poniewaz
53 nosicielami wadliwego genu, nie majac
o tym swiadomosdi. Ten rodzaj ciezkiego
ztozonego niedoboru odpornosci dotyka
jedno na 375 tysiecy urodzonych dzieci. W
Europie rocznie diagnozuje sie go srednio
U pietnastu pacjentéw. Przyczyng choroby
jest mutagja genetyczna wystepujaca na
chromosomie 20., prowadzaca do niedo-
boru enzymu — deaminazy adeninowej,
ktra peini wazng role detoksykacyjng. Jej
niedobor sprawia, ze w limfocytach, czyli
bardzo waznych dla odpomosc komérkach
krwi, gromadzi sie duza ilos¢ toksycznego
zwigzku - deoksyadenozyny. Zwiazek ten
powoduje ich uszkodzenie - nie pozwala
im dzielic sie w prawidtowy sposdb i pefnic

swojej funkgji. Osoby chore majg mata, nie
do korica wyksztatcong grasice. co powo-
duje, Ze uposledzone jest dojrzewanie lim-
focytéw T, niezbednych do prawidtowego
dziatania odpornosc komdrkowej.

Czym jest Strimvelis?

Prace nad terapia genowg zespotu ADA/
SCD rozpoczety sie juz w1991 roku. Od
tamtej pory interdyscyplinarne zespoty na-
ukowcdw — farmaceutdw, biotechnologow,
lekarzy, genetykdw, trudzity sie nad wyna-
lezieniem leku zar6wno bezpieczneqo, jak i
skutecznego. Siedemnascie lat temu rozpo-
azely sie pierwsze badania pilotazowe leku
Strimvelis, ktory powstat dzieki wspétpracy
firmy GlaxoSmithKline z San Rafaelle The-
leton Institute for Gene Therapy. SR-TIGET
zajmuje sie terapiami genowymi komarek
macierzystych i jest pionierem we wprowa-
dzaniu ich do badart przedklinicznych i prob
na pacjentach. 1 kwietnia 2016 roku EMA
oficjalnie uznata Strimvelis za lek przezna-
czony do terapii zespotu ADA/SCID.

(zy jest to bezpieczne?

Strimvelis nalezy do tak zwanych lekéw
ATMP - advanced therapy medicinal
product, czyli produktéw medycznych o
bardzo wysokim stopniu  zaawansowa-
nia. Jest to jedyna i pierwsza na $wiecie
dopuszczona do obrotu terapia komdrek
macierzystych ex vivo. W latach 2000-2011
w Unii Europejskiej, w badaniach klinicz-
nych brato udziat dwunastu pacjentow ze
zdiagnozowanym  niedoborem deaminazy
adenozynowej. Wszyscy pacjenci poddani
eksperymentalnej terapii przezyli, co wiecej,
ich limfocyty T przez dfugi czas po iniekdji
srodka, wykazywaty ekspresje genu ADA,
a wiec funkcjonowaty poprawnie. Skut-
kowato to zmniejszong czestoscig zakazen
i lepszym rozwojem fizycznym dzieci. U
zadnego z nich nie zaobserwowano roz-
woju biataczek, co jest gtwnym skutkiem
ubocznym stosowanych dotychczas terapii
genowych. Ponadto przyjmowanie tego
rodzaju terapii nie doprowadza do rozwoju
objawdw wynikajacych z reakdji wiasnego

organizmu przeciwko podanym komdrkom.
Dzieki temu po zastrzyku pacjencinie muszq
przyjmowac lekdw obnizajacych odpomosc.
Niestety, wciaz istnieja obawy, Ze u dzieci na
przestrzeni lat mogg wystapic rézne skutki
uboczne terapii, dlatego beda one przez
dhugi czas pod Scistym nadzorem lekarzy.
(o wiecej, u 12 na 18 pacjentow leczonych
produktem Strimvelis wykryto przeciwciata
lub inne oznaki zaburzeri autoimmunolo-
gicznych - niedokrwistos¢, autoimmunolo-
giczng chorobe watroby, zespdt Guilliana-
-Barrego.

W jaki sposdb podaje sie Strimvelis?

Metoda przygotowania podskdrnego za-
strzyku przebiega w kilku etapach. Najpierw
izoluje sie ze szpiku kostnego pacjenta jego
wiasne krwiotwdrcze komdrki macierzyste
((D34-+), nastepnie wprowadza sie do nich
prawidtowy gen warunkujacy wytwarzanie
enzymu ADA. Nastepnie podaje sie chorym
dzieciom niewielkie dawki chemioterapii,
by zapobiec odrzuceniu terapii i dokonuje
iniekeji komérek z ,naprawionym” genem.
Ze wzgledu na specyfike preparatu, cafa
procedura wykonywana jest obecnie tylko
w szpitalu $w. Rafata we Whoszech. Niestety,
nie kazde dziecko ma szanse na ten rodzaj
terapii. Aby mozna jg byto zastosowac, mu-
573 zosta¢ spefnione liczne kryteria, przede
wszystkim szybka diagnoza, brak chordb
towarzyszacych, brak infekgji.

(zy osigdziemy na laurach?

Terapia genetyczna choc weigz jest metoda
mato zbadana, daje wielkie nadzieje na
dhugotrwaty pozytywny efekt terapeu-
tyczny. Firma GlaxoSmithKline jest w tym
momencie zaangazowana w badania doty-
(z3ce leczenia w ten sposéb dwdch ciezkich
chordb: metachromatycznej leukodystrofii
nalezacej do chordb spichrzeniowych oraz
zespotu Wiskotta-Aldricha zaliczanego do
pierwotnych niedoboréw odpornosci. Nie
ulega watpliwosci, ze pacjenci z réznymi ro-
dzajami PNO moga wiazac z tym rodzajem
leczenia wielkie nadzieje, bowiem leczy on
przyczyne, a nie skutki choroby!



OKIEM PSYCHOLOGA

PNO to choroba catej rodziny — wszystkie
rece na poktad!

Skuteczno$c radzenia sobie z choroba zalezy od wielu czynnikow - jednym z nich jest wsparcie najblizszych. Dlatego o PNO warto rozmawia¢ w domu.

Bernadeta Prandzioch-Gérecka

b.prandzioch@immunoprotect.pl

Kazda choroba w rodzinie wptywa na
wszystkich jej cztonkow. Dzieje sie tak
zwhaszcza, gdy choruje dziecko. Kazda
0soba w domu jest w to w jakis sposob
Zaangazowana, ma swoje wiasne od-
(zucia zwiazane z choroby, leki, obawy,
przemyslenia. Dotyczy to nie tylko rodzi-
cow, ale i brata albo siostry. Gdy choruje
dorosty rzecz ma sie podobnie: choroba
dotyczy nie tylko jego sameqo, nie tylko
jego partnera badZ partnerki, ale row-
niez dzieci, nawet jesli maja zaledwie
kilka lat. Czesto o tym zapominamy.

W Polsce choroba dziecka to najczescie]
(nie zawsze, ale niestety w przewazajg-
cej liczbie przypadkéw) sprawa, ktéra w
najwiekszym stopniu dotyka matke. To
ona jest 0sobg, ktora chodzi z dzieckiem
do lekarza, ktéra spedza z nim wiekszos¢
zasu w szpitalu, ktra troszczy sie o to,
by dziecko przyjmowato niezbedne leki,
dba o jego potrzeby i — w wielu przy-
padkach — to ona rezygnuje z pracy, aby
zaja¢ sie chorym dzieckiem w domu.
Niezaleznie od tego, czy sam chorujesz
na PNO, czy jestes ojcem czy matk,
synem badZ cérka osoby chorujacej na
PNO — chcemy cie naméwic, bys posta-
rat sie, aby twoja rodzina przechodzita
przez to razem. Daje to 0 wiele wiece]
korzysci niz samotne radzenie sobie z
problemami.

Rozmawiaj

(o oznacza w praktyce wspdlne radze-
nie sobie z choroba? Przede wszystkim
uSwiadomienie sobie, ze choroba nie
dotyczy tylko osoby chorej, ale takze
wszystkich wokét niej. Jezeli choruje
dziecko, rodzice musza zmieni¢ swdj
dotychczasowy sposéb funkcjonowa-
nia, dostosowac sie do koniecznosci
brania czestszych urlopéw w pracy,
zadbac o leczenie i rehabilitacje dziec-
ka, edukowac nauczycieli, dzieli¢ sie
obowiagzkami w domu. Ale zmiana
dotyka takze rodzeristwo: rodzice maja

Foto: Radostaw Kazmierczak

Kazda choroba w rodzinie wptywa na wszystkich jej cztonkéw. Dzieje sie tak zwlaszcza, gdy choruje
dziecko - thumaczy wspétautorka podrecznika,,Petnia zycia”, Bernadeta Prandzioch-Gérecka

mniej czasu, chory brat lub siostra s3
stale w centrum uwagi, od zdrowego
dziecka wymaga sie wiecej, przejmuje
ono czesto zes¢ obowiazkow, na przy-
ktad pod nieobecnos¢ rodzicéw. Kiedy
choruje dorosty, choroba ma wptyw nie
tylko na jego zycie, ale i na zycie jego
partnera bad partnerki. Codzienna ru-
tyna, cotygodniowe badZ comiesieczne
infuzje, mozliwe kierunki podrézy, do-
stepne aktywnosci w wolnym czasie,
koniecznosc czestszych badari czy na-
wet koniecznos¢ odizolowania sie pod-
(zas ciezszej infekgi — to wszystko ma
wplyw na obie strony relacji, obie osoby
s3 W to zaangazowane. Kiedy pojawia
sie dziecko, réwniez one od poczatku w
tym uczestniczy.

Kiedy kogo$ kochamy, kiedy nam na
nim naprawde zalezy, robimy co w
naszej mocy, aby oszczedzi¢ mu zmar-
twien, trosk, kiopotéw. W praktyce
(zesto oznacza to, ze probujemy ukry¢

przed nim powody naszego smutku,
Ztosci, obaw. Pewnie dobrze wiesz, o
zym méwimy — w kazdym z nas jest
taka pokusa. Rzecz w tym, Ze ktos, kto
nas dobrze zna, zwykle nie ma proble-
mu w rozszyfrowaniu naszych prawdzi-
wych odczu¢. Szczeros¢ powinna by¢
podstawg kazdej relacji, zwiaszcza po-
miedzy cztonkami rodziny. Oczywiscie,
musisz pamietac, aby to, co mowisz,
byto dopasowane do odbiorcy — jedli
(zekajg de skomplikowane badania,
nie ma potrzeby, abys opisywat je w
szczeg6tach swojemu dziesiecioletnie-
mu synowi. Ale warto, abys powiedziat
mu o swoich uczuciach, o tym, ze sie
obawiasz wynikéw, o tym, ze nie masz
ochoty iS¢ do szpitala, o tym, ze be-
dziesz za nim tesknit.

Wiele razy styszeliSmy watpliwosci
rodzicow, ktdrzy prébowali nas przeko-
na¢, ze dziecko bedzie uwazato rodzica
za stabeqo, jesli ten przyzna sie do swo-

jego strachu czy smutku. To nieprawda.
Twoje dziecko wie, ze dzieje sie z tobg
cos niedobrego, za kazdym razem, kie-
dy doswiadczasz trudnych rzeczy. Od
ciebie zalezy, czy powiesz mu w czym
problem, czy kazesz sie domyslac. A
Znasz przeciez nieograniczone moz-
liwosci dzieciecej wyobrazni. (zesto
mowiac prawde, uspokajamy dziecko,
ktére wyobrazato sobie znacznie gorsze
rzeczy. Poza tym, jesli méwisz swojemu
dziecku o sobie, mozesz spodziewac sie
teqo, ze bedzie sie rewanzowac w trud-
nych dla siebie w chwilach. Jesli dziec-
ko nauczy sie, ze w jego domu mozna
otwarcie i szczerze rozmawiac o swoich
przezyciach, bedzie to robito.

Fragment pochodzi z ksigzki , Petnia
Z2ycia. Poradnik dla 0sdb z pierwotnymi
niedoborami odpornosci’; ktdra ukazata
sie w lipcu br. nakfadem Stowarzyszenia
JImmunoprotect”’



Przewlekte zapalenie zatok u osob z PNO

Katar jest najczestszym objawem przezigbienia, czyli wirusowego niezytu nosa. Nie powinien by¢ jednak lekcewazony przez osoby z PNO, gdyz
moze by¢ on tez objawem zapalenia zatok

Klaudia Krajewska
biuro@immunoprotect.pll

Wyrézniamy dwa rodzaje zapalenia zatok:
ostre i przewlekte. Niewyleczone zapalenie
ostre moze przeksztatci¢ sie w zapalenie
przewlekfe (trwajace powyzej 8 tygodni),
szczeg6lnie powszechne u 0s6b z niedobo-
rami immunologicznymi. Wynika to czesto
7 niedoboru przeciwciat IgA. Immunoglo-
buliny tej klasy pokrywaja powierzchnig
bton Sluzowych (m.in. drdg oddechowych),
zapobiegajac kolonizacji drobnoustrojow.
Ich niedobdr moze powodowac zaburze-
Nia transportu Sluzowo-rzeskowego i w
konsekwendji wywotywac przewlekly stan
zapalny, ktdrego nie mozna wyleczy¢ mimo
prawidfowej terapii, skutecznej u innych
pacjentow. Objawami zapalenia zatok s3
béle gtowy, zaburzenia wechu oraz wyste-
powanie w jamie nosowej wydzieliny, ktéra
sptywa do gardta.

Leczenie tego typu schorzeri mozna podzie-
li¢ na przyczynowe i objawowe. Przyczyno-
we opiera sie na interwendji chirurgicznej.
Moze to by¢ punkcja zatok - zahieg wyko-
nywany w celu usuniecia ropy, ktéra zalega
w zatoce. Stosuje sie réwniez endoskopowa
operadje, polegajaca na usunieciu zmienio-
nej btony sluzowej i przywréceniu droznosci
zatok. Kolejnym krokiem jest zastosowanie
steryddw doustnych i miejscowych.

Jak skutecznie zwalczac objawy?

Najbardziej populamymi $rodkami lecza-

Foto: shutterstock.com

Nalezy pamietac, ze zbyt dtugie stosowanie lekow objawowych
moze doprowadzié do zaostrzenia infekgji

cymi objawy zapalenia zatok s3 krople do
nosa, kidrych dziatanie polega na obkur-
czeniu btony $luzowej nosa, co zmniejsza
obrzek i pozwala na swobodne oddycha-
nie. To preparaty zawierajace xylometazo-
ling, oxymetazoling czy fenylefryne. Oxy-
metazolina dziata silniej od xylometazoliny
wiec moze byc stosowana w mniejszych
dawkach, ponadto nie hamuje ruchu rze-
skowego w jamie nosowej, dzieki czemu
rzadziej dochodzi do dziafart niepozada-
nych. Przy stosowaniu lekéw z tej grupy
nalezy przestrzeqa czasu stosowania,
qdyz zbyt dtuga terapia moze spowodowac
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suchos¢ blony sluzowej, zaburzenia wechu,
a nawet trudne do wyleczenia polekowe
zapalenie zatok.

Nalezy pamietac, ze tabletki zawierajace
pseudoefedryne, kidre czesto reklamowa-
ne 53 jako idealne preparaty na zatoki, row-
niez dziataja tylko objawowo, obkurczajac
naczynia krwionosne nosa.

Sterydy i antybiotyki

Kolejng grupg preparat6w s leki zawiera-
jace substandje z grupy kortykosteroidéw
np. flutikazon czy mometazon. Donosowe

woj. warminsko-mazurskie

Jacek Pietrusiniski-Wesotowski
jpw@immunoprotect.pl

tel. +48515454 555

woj. dolnoslaskie

Matgorzata tukasiewicz
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woj. lubuskie

Matgorzata tukasiewicz
malqorzata.ukasiewicz@immunoprotect.pl
tel. + 48693 244812

glikokortykosteroidy s3 lekami bardzo
dobrze tolerowanymi przez pacjent6w.
Prawidtowo stosowane nie uszkadzajg
nabtonka a takze przywracajg prawidto-
wa strukture i skiad komérkowy blony
Sluzowej. Powinny by¢ one stosowane
requlamie, przez diuzszy czas — jedynie
woéwczas maja optymalne dziatanie prze-
cwzapalne.

Do leczenia przewlektego zapalenia zatok
stosuje sie rowniez antybiotyki - leki ktdre
dziataja przeciwbakteryjnie. Jednym z
nich jest np. cyprofloksacyna, ktdrej po-
danie donosowo pozwala unikna¢ dzia-
tai niepozadanych. Glikokortykosteroidy
donosowe w pofaczeniu z antybiotyko-
terapig skutecznie zmniejszaja nasilenie
objawdw zapalenia zatok.

Warto pamieta tez o preparatach na-
wilzajacych Sluzéwke nosa. Do tego celu
uzywane s3 roztwory chlorku sodu (soli),
dziatajace oczyszczajaco. Zapobiegaja one
gromadzeniu sie dymu, kurzu i innych
zynnikéw na btonie Sluzowej.

Chorzy z PNO nalez3 do 0s6b szczegélnie
narazonych na zapalenia zatok. W przy-
padku ostrego zakazenia nalezy spedzi¢
kilka dni w tozku, by zatoki szczekowe
mogfy zosta w naturalny sposéb oczysz-
czone z wydzieliny. Wazne jest przestrze-
ganie rad lekarza, dotyczacych diugosci
stosowania preparatow zardwno donoso-
wych, jak i doustnych oraz unikanie kon-
taktu z osobami chorymi, by zmniejszy¢
ryzyko dodatkowego zakazenia bakteryj-
Nego Czy Wirusowego.
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|zabela Morawska
izabela.morawska@immunoprotect.pl
tel. +48 517 280 858

woj. podlaskie
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PO STRONIE SZPITALA

Ostatnie lata budzg moj optymizm

0 pracy w todzkim Centrum Zdrowia Matki Polki rozmawiamy z dr hab. n. med. Jarostawem Pasnikiem, immunologiem, nefrologiem i pediatrg

Rozmawia: Adrian Gorecki

adrian.gorecki@immunoprotect.pl

Kiedy po raz pierwszy w
swojej pracy zawodowej spo-
tkates sie z PNO? Jak wtedy
wygladato diagnozowanie i
leczenie?

Pierwsze dzieci z PNO poznatem
jeszcze na poczatku mojej pracy
w  Poradni Zaburzed Odpornosci
mieszczacej sie w Centrum Zdrowia
Matki Polki. Byto to juz, jak dobrze
licze, dwadziescia lat temu. Pamie-
tam, ze pierwszy pacjent ze zdia-
gnozowanym PNO odrozniat sie od
innych dzieci, ktore zgtaszaty sie do
tej poradni ciezkim, bo bogatym w
zakazenia okresem niemowlecym,
przechorowat nawet sepse gron-
kowcowg. Byt ponadto po dwu-
krotnej korekcie wady serca, a jego
buzka miata charakterystyczny i od-
mienny wyglad od pozostatych pa-
cjentéw. Po diagnostyce genetycz-
nej wiedziatem juz, ze jest to dziecko
z zespotem Di George'a. Potem przez
kolejne lata to dzieci wfasnie z tym
typem niedoboru odpornosci za-
czety stanowic najwieksza liczebnie
grupe naszych podopiecznych.

Tak jest do dzisiaj. Jest to ogrom-
na zastuga wspotpracy jaka od lat
prowadzimy z Klinika Kardiologii i
Kardiochirurgii  ICZMP. Najczesciej
tam w okresie noworodkowym i nie-
mowlecym te dzieci s, wyfawiane”.
W czasach kiedy zaczynalismy prace
z dziecmi z PNO nasze mozliwosci
diagnostyczne ograniczaty sie do
wykonania oceny odporno$ci humo-
ralnej (proteinogram, klasy gtéwne
immunoglobulin). Wtedy tez, przy
wspltpracy z Zaktadem Patofizjo-
logii i Immunologii WAM, gdzie
pojawit sie jeden z pierwszych w
Polsce cytometréw przeptywowych
moglismy oceni¢ subpopulacje lim-
focytow, a wkrétce potem wybuch
oddechowy i fagocytoze neutrofila
metodg cytometryczng. Leczenie
dzieci z niedoborami odpornosci

Foto: mat. arch.

ZPNO spotkafem sie po raz pierwszy 20 lat temu - mowi dr hab. Pasnik

polegato bardziej na okolicznoscio-
wym (w trakcie zakazenia i hospita-
lizacji) podawaniu immunoglobulin,
potem, kiedy pojawit sie program
leczniczy na realizowanej w warun-
kach szpitalnych substytucji dozyl-
nej. Kiedy startowalismy, mielismy
tez kilkoro dzieci, u ktorych dzieki
czutemu wzrokowi prof. Krzysztofa
Zemana rozpoznano ciezki ztozony
niedobdr odpornosci i udawato sie
je uratowac przeszczepem szpiku.

0d jak dawna leczy sie matych
pacjentow z PNO w Centrum
Zdrowia Matki Polki w todzi?
Jakie byty poczatki?

Nasi pierwsi pacjenci z PNO pojawili
sie w klinice wkrétce po jej ostatecz-
nym,,osiedleniu”w Centrum Zdrowia
Matki Polki. Pamietam matg dziew-
czynke, ktdra trafita do nas wkrétce
po urodzeniu, prosto oddziatu no-
worodkowego z cechami dysmorfii
twarzy, matogtowiem i niska masa
urodzeniowa. Wkrotce potem roz-
poznalismy u niej zespét Nijmegen.
Ona otworzyfa liste dzieci, ktdre
objete sg programem leczenia PNO
u dzieci polegajacym na substytugji
immunoglobulin.

Pamietam jak dziesie¢ lat temu
przyjelismy chtopca z ropniami na
powiekach, u ktérego kolejne ropnie
znalezliSmy w Sliniance i w watrobie.

Do dzi$ mam przed soba obraz ba-
dania cytometrycznego i mikroslad
skapego wybuchu oddechowego na
histogramie. Potem tygodnie wahan
rodzicow, tygodnie oczekiwaid na
dawce i dzisiaj ten catkowicie zdro-
wy chtopak jest drugim w Polsce
pacjentem z przewlekta chorobg
ziarniniakowg catkowicie wyleczong
przeszczepem hematopoetycznych
komérek macierzystych izolowanych
ze szpiku wykonanym w Krakowie.
Jeszcze jeden nasz,,brylancik” ponad
miesigc walczyt na Oddziale Inten-
sywnej Terapii ICZMP z masywnym
zakazeniem. Kiedy rozpoznalismy u
niego ciezki ztozony niedobdr od-
pornosci wydawato sie, ze jest bez
szans. Potem jednak, po kolei zda-
rzaty sie coraz wieksze ,cuda” (przy
ogromnym udziale klinik Pani prof.
Bernatowskiej i Pana Prof. Katwaka),
ktére spowodowaly, ze dzisiaj ten
chtopiec bez zadnych obciazen zdro-
wotnych szykuje sie do szkoty.

Jak duza grupe pacjentéw
Kliniki stanowia osoby z PNO?
llu pacjentéw leczonych jest
dozylnie, ilu podskérnie?

Dzieci trafiajace do naszej kliniki i
poradni immunologicznej najcze-
Sciej nawrotowo chorujg na zaka-
zenia drdg oddechowych. Nawra-
cajace i przewlekajace sie infekcje

sq gtownym powodem podejrzer
lekarzy rodzinnych o deficyt odpor-
nosci. Tylko w niewielkim procencie
przypadkéw rzeczywiscie obawy te
sq potwierdzane w trakcie diagno-
styki immunologicznej. W tej gru-
pie dzieci najczesciej rozpoznajemy
niedobory odpornosci humoralnej
(hipogammaglobulinemie).

(zeS¢ tych pacjentéw pozostaje po-
tem na substytucji immunoglobulin.
Spora grupe naszych podopiecznych
stanowig wspomniane wczesniej
dzieci z zespotem mikrodelecji 22
chromosomu, dzieci z zespotami
niestabilnosci  chromosomowych
— 7esp6t  Ataksja-Teleangiektazja,
zesp6t Nijmegen. Obecnie z ponad
25 dzieci bedacych w programie
leczenia PNO z substytucji immu-
noglobulin dozylne przechodzi na
leczenie podskdrne.

Jesli dobrze pojdzie to na jesieni
tego roku leczenie dozylne bedzie
obejmowato tylko troje dzieci i
ewentualnie dzieci nowe wigczane
do programu.

Jak oceniasz aktualny stan
wiedzy spoteczenstwa, stu-
dentéw medycyny, jak row-
niez lekarzy pediatrow na
temat PNO? Czy cos sie w tej
kwestii zmienia?

Trzeba powiedzie¢, ze dzieki du-
zej pracy Waszego stowarzyszenia
wiedza w spoteczeristwie jest coraz
wieksza. Widac to po liczbie pacjen-
6w zgtaszajacych sie do naszej po-
radni i do kliniki.

Prowadzimy zajecia ze studentami
4 roku medycyny z immunologii kli-
nicznej. Tam temat PNO jest szeroko
omawiany i dzieki temu, moim zda-
niem swiadomos¢, ze istnieje taka
szczeg6lna grupa pacjentow pozo-
staje w gtowach przysztych lekarzy
na zawsze.

Ostatnie lata obserwacji tego, co
dzieje sie wokot dzieci i dorostych z
PNO w naszym kraju napawajg mnie
duzym optymizmem.




OSTATNIA STRONA

Instrukcja obstugi zycia z PNO, czyli
poradnik dla pacjentow i ich rodzin

»Pelnia zycia” to ksiazka, ktéra powinna obowiazkowo znalez¢ si¢ na pétce kazdej osoby, ktéra zmaga sie z PNO. W przystepnej formie wyjasnia
ona najwazniejsze zagadnienia zwiazane z codziennym zyciem z choroba, takie jak praca, podrdze, zwiazki czy aktywnos¢ fizyczna.

Izabela Morawska

Izabela.morawska@immunoprotect.pl

,Peia zycia” Bernadety i Adriana Go-
reckich to lektura obowigzkowa dla
wszystkich 0s6b zwiazanych bezpo-
Srednio lub posrednio z tematykq nie-
doboréw odpornosci. Poradnik, napisa-
ny jezykiem przystepnym i klarownym,
stanowi kompendium wiedzy o PNO.
Porusza on zaréwno aspekty medycz-
ne (cho¢ z nieco innej perspektywy
niz dotychczasowe publikacje), jak i
psychologiczne tej whasnie choroby. Co
wazne, autorzy pochylili sie nad wie-
loma problemami dotyczacymi 0sob
przewlekle chorych na réznych etapach
ich zycia. Kazdy znajdzie w tym pod-
reczniku co$ dla siebie — osoby chore
na pierwotne niedobory odpormnosci
uzyskaja wiele porad odnosnie do zycia
71 przypadtoscig, a ich rodzice i czton-
kowie rodziny oraz partnerzy dowiedza
sie, w jaki sposéb choroba wptywa na
pacjenta, jego samopoczucie, kontakty
interpersonalne. Jestem zachwycona!

Krétko, zwiezle i na temat!

Autorzy podrecznika przekazujg czy-
telnikowi w sposéb zwiezty i konkretny
wiedze dotyczaca pierwotnych niedo-
boréw odpornosci i ich leczenia oraz
problematyki zwigzanej z zyciem z tym
schorzeniem. Ksigzka podzielona jest
na 13 rozdziatow, z ktérych kazdy po-
Swiecony jest osobnemu zagadnieniu.
Inajdziemy tam informacje skierowane
dla chorych we wszystkich grupach
wiekowych. Co bardzo mnie ucieszy-
to, nastolatkowie w koricu otrzymaja
solidng, rzetelng i rozsadng dawke
informacji o tym, w jaki sposob rozma-
wia¢ o swoich emocjach i odczuciach
zwigzanych ze schorzeniem. To takze
im dedykowany jest jeden z rozdziatéw
poswiecony wptywowi PNO na aktyw-
nos¢ fizyczng i wybdr kariery. Dorosli
natomiast na pewno zainteresujg sie
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PORADNIK DLA OSOB Z PIERWOTNYMI NIEDOBORAMI ODPORNOSCI

0O
©00

ADRIAN GORECKI & BERNADETA GORECKA

Foto: mat. pras.

o

~Petnia Zycia” Bernadety i Adriana Géreckich to lektura obo-
wiqzkowa dla wszystkich osob zwiqzanych bezposrednio lub
posrednio z tematykq niedoboréw odpornosci

rozdziatem poswieconym  zakfadaniu
rodziny i wptywowi niedoboru od-
pornosci na bycie rodzicem. Autorzy
pomagaja réwniez rozwigza¢ drecza-
@ wielu kwestie: czy i w jaki sposéb
rozmawiac ze swoim otoczeniem 0
chorobie.

Stres naszym wrogiem?

Rozdziat dwunasty ksigzki jest dla mnie
jednym z najciekawszych. Informacje w
nim zawarte pomoga zaréwno chorym,
jak i'ich rodzinom w nieco inny sposb.
Nie traktuje on bowiem o chorobie sa-
mej w sobie, ale o stresie zwigzanym z
PNO i o stresie ogInie. Znajdziemy tam
wiele porad dotyczacych radzenia so-
bie z napieciem, poczawszy od znanej
wszystkim aktywnosci fizycznej, przez

dobry sen, az po medytacje i inne,
mniej znane techniki relaksacyjne.

Drogi rodzicu, rozmawiaj ze swo-
im dzieckiem!

Pemia zycia” jest lekturg wrecz nie-
zbedng dla rodzicéw dzieci z pier-
wotnym  niedoborem  odpornosci.
Wychowywanie dziecka jest niezwykle
trudnym procesem, a przewlekte scho-
rzenie w dodatkowy sposéb kompli-
kuje to i tak nietatwe zadanie. 7 teqo
powodu rozdziat szésty, poswigcony
dzieciom z PNO idacym do szkoty oraz
rozdziat jedenasty, opisujacy proble-
matyke zwigzang z leczeniem domo-
wym i podskérnym podawaniem leku,
53 niezwykle wazne. Dla mamy i taty
koniecznos¢ dos¢  czesteqo |, khucia”

whasnych dzieci w celu podania immu-
noglobulin jest czesto problemem nie
do obejécia. Ktéry rodzic nie czut tego
smutnego uczucia w sercu, gdy jego sy-
nek pytat - ,Dlaczego nie moge znowu
wyjs¢z kolegami? Dlaczeqo to ja jestem
chory?” Jesli jestes rodzicem dziecka z
PNO, ,Petnia zycia” bedzie wartosciowa
nauka, jak radzi¢ sobie w podbramko-
wych sytuacjach.

Dla kogo jest ta ksiazka?

Do tej pory nie byto jeszcze opracowa-
nia, ktore w przystepnej formie przeka-
zywatoby tak wiele niezwykle waznych
informacji o PNO. Szczegélnie cieszy
mnie nacisk pofozony na aspekt psy-
chiki, nie tylko osoby chorej, ale takze
jej otoczenia, na ktore choroba takze
oddziatuje. W momencie otrzymania
diagnozy dla wielu oséb $wiat ,wy-
wraca sie do gdry nogami”. Jesli wiec
w twojej glowie pietrza sie pytania:, (o
ze mng bedzie, co dalej, jaka podjac de-
cyzje, jak sobie poradzi¢?” — ta ksigzka
jest dla ciebie! Niezaleznie od tego, czy
dopiero niedawno, jako dorosty czto-
wiek otrzymate$ diagnoze, czy jestes
chorujacym od lat nastolatkiem, ktdry
z niepokojem patrzy w przysztosc albo
azy jestes rodzicem, ktdry nie wie jak
porozmawiac ze swoim dzieckiem — ta
ksigzka jest dla ciebie. Jesli jestes part-
nerem osoby chorej — ta ksigzka jest
dla ciebie. Jesli jestes lekarzem immu-
nologiem, pielegniarka, pracownikiem
ochrony zdrowia — ta ksigzka takze jest
dla ciebie! Ten swietny podrecznik caty
swojg trescig idealnie odwotuje sie do
tytutu. Na PNO sie nie cierpi, z PNO zyje
sie petnig zycia!

Partnerami wydania poradnika ,Petnia
2ycia” sq IPOPI, Jeffrey Modell Founda-
tion oraz Polskie Towarzystwo Immu-
nologii- Klinicznej. Swoim  patronatem
medialnym poradnik objeli poradnikz-
drowie.pl oraz mjakmama.pl.



