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CVID Pospolity zmienny niedobér odpornosci
IBS Zespot drazliwego jelita

Zespdt niedoboréw - odpornosci niestabilnosci regionu centromerowego-

ICF nieprawidtowosci twarzy

IG Immunoglobuliny (przeciwciata)

PNO Pierwotny niedob6r odpornosci

SCID Ciezkie ztozone niedobory odpornosci

STAT3 Transduktor i aktywator sygnatu transkrypcji 3
VODI Choroba zylno-okluzyjna z niedoborem odpornosci
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WSTEP

Ta ulotka wyjasnia, kiedy ty oraz twéj lekarz mozecie podjac decyzje o
zastosowaniu terapii zastepczej immunoglobulinami.

Pierwotne niedobory odpornosci (PNO) to rzadkie choroby, wystepujace, gdy
poszczegdlne elementy uktadu odpornosciowego nie funkcjonujg poprawnie lub po
prostu ich brak, czynigc osoby dotkniete tym schorzeniem bardziej podatnymi na
zakazenia i inne komplikacje. Terapia zastepcza (substytucyjna) przeciwciatami (znanymi
takze jako immunoglobuliny, IG) okazuje sie korzystna dla wielu pacjentéw niezdolnych
do wytworzenia odpowiedniej ilosci przeciwciat. Produkty do terapii substytucyjnej
przeciwciat sa pozyskane z osocza krwi ofiarowanej przez zdrowg osobe. Sa starannie
badane i spetniajg wszelkie wymogi bezpieczenstwa.

Choc¢ taka terapia moze nie zapobiegac wszystkim zakazeniom, zazwyczaj w istotnym
stopniu redukuje ich czestotliwo$¢ i stopien intensywnosci u wielu pacjentéw z
pierwotnymi niedoborami odpornosci. Niniejsza ulotka informuje o czynnikach, ktére
powinny by¢ rozwazone przez podjeciem decyzji o rozpoczeciu takiej terapii.
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KLUCZOWE CZYNNIKI MAJACE WPLYW NA
DECYZJE O PODJECIU TERAPII SUBSTYTUCYJNE)J
PRZECIWCIAL

Leczenie tego typu jest zalecane dla wiekszosci pacjentdéw z pierwotnymi defektami
komorek B i niedoborem przeciwciat swoistych (lub specyficznych). Jednak w niektérych
przypadkach PNO wtasciwsze moga sie okazac inne rodzaje terapii. Wszystko zalezy od
typu i stopnia intensywnosci PNO.

PRZED ROZPOCZECIEM TERAPII

Zanim rozpoczniemy terapie, istotne jest, by lekarz przeprowadzit szereg badan
demonstrujacych, ze posiadasz niski poziom przeciwciat i nie produkujesz w sposéb
naturalny specyficznych przeciwciat w odpowiedzi na zakazenia lub szczepionki
uodparniajace.

Sprawdzenie poziomu przeciwciat
Lekarz uzyje probki krwi w celu sprawdzenia twojego poziomu przeciwciat, zwlaszcza
poziomu IgG, jak réwniez IgA i IgM.

Test reakcji na szczepionke

Test taki dostarcza przydatnych informacji o sposobie reakgji twojego uktadu
odpornosciowego na szczepionke i mierzy jak dobrze organizm produkuje przeciwciata.
Standardowo reakcja organizmu badana jest okoto 4-6 tygodni po podaniu szczepionki.

Wywiad kliniczny

Ocenie poddana zostanie historia choroby, na przyktfad:
- okresy podawania antybiotykéw w ciggu roku,

- utrata wagi, zaburzenia wzrostu,

- okresy hospitalizacji w ciaggu ostatnich pieciu lat,

« okresy absencji w szkole/pracy,

« wystepowanie réznych zakazen i innych stanéw chorobowych, takich jak:

- Zapalenie ptuc i zakazenia gérnych drég oddechowych (w tym zapalenie zatok)

- Stany autoimmunologiczne

- Posocznica, zapalenie opon mézgowych, zapalenie szpiku, ropniak, septyczne
zapalenie stawow

- Powiekszenie $ledziony lub stan po splenektomii (usunieciu sledziony)

- Powiekszenie weztéw chtonnych

- Biegunka zakazna

- Przewlekty niezyt zotadka i jelit, zespét drazliwego jelita i podobne choroby



KIEDY STOSOWAC TERAPIE IMMUNOGLOBULINAMI

- Wydolnos¢ ptuc

- Bronchiektazje (rozstrzenia oskrzeli).
Jezeli niedobdr odpornosci jest tagodny a wywiad kliniczny pozytywny, lekarz, zanim
zleci terapie przeciwciatami, moze zasugerowac inne rodzaje leczenia, potgczone z
monitorowaniem wszelkich zmian w stanie zdrowia. Moze to by¢ podawanie matych
dawek antybiotykow przez kilka miesiecy, w celu sprawdzenia, w jakim stopniu beda
one zdolne chroni¢ organizm przed zakazeniami. Jezeli lekarz zasugeruje substytucje
(uzupetnianie) przeciwciat, moze zaordynowac ja na okres prébny, na przyktad jednego
roku. Jezeli zacznie ona przynosic korzysci, zasadnym bedzie jej kontynuowanie.

Ponizsze tabele pokazuja, kiedy terapia zastepcza przeciwcialami moze by¢ lub moze nie
by¢ przydatna, w zaleznosci od rodzaju PNO.

Agammaglobulinemia (sprzezona z chromosomem X, autosomalna, recesywna lub nabyta)
Pospolity zmienny niedobér odpornosci (CVID)

Zespot Gooda

Zespot hiper IgM

Ciezkie ztozone niedobory odpornosci (SCID) przed i podczas transplantacji szpiku kostnego

Zespot Wiskotta-Aldricha

med
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NIEDOBORY ODPORNOSCI, KTORE MOGA WYMAGAC TERAPII

PRZECIWCIALAMI

Ataksja teleangiektazja

Niedobory dopetniacza (C3, C4 i C5-9), niedobdr properdyny
Watrobowa choroba zylno-okluzyjna z niedoborem odpornosci (VODI)
Niedobér podklas IgG

Zespot niedoboréw odpornosci-niestabilnosci regionu centromerowego-nieprawidtowosci twarzy
(ICF)

Zespot Nethertona
Zaburzenia przeciwciat izolowanych
Ciezkie przypadki przejsciowej hipogammaglobulinemii niemowlat

Ciezkie ztozone niedobory odpornosci (SCID) po transplantacji szpiku kostnego (u niektérych
pacjentéw nastepuje catkowite wyleczenie i brak potrzeby kontynuacji terapii)

Niedobdr transduktora i aktywatora sygnatu transkrypcji 3 (STAT 3)

Limfoproliferacyjny zespét sprzezony z chromosomem X

NIEDOBORY ODPORNOSCI, KTORE ZAZWYCZAJ NIE WYMAGAJA

STOSOWANIA TERAPII PRZECIWCIALAMI

Bezobjawowa umiarkowana (nawet podczas profilaktyki antybiotykowej)
hipogammaglobulinemia z wytwarzaniem swoistych, prawidtowo dziatajacych przeciwciat

Zespot DiGeorge'a
Wrodzona dyskeratoza

Przejsciowa hipogammaglobulinemia niemowlat z ciezkimi nawracajgcymi zakazeniami
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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.
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