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Pierwotne niedobory odpornosci - przejscie z opieki dzieciecej na dorostg (wydanie
pierwsze). Grudzien 2012

IPOPI pragnie podzieckowaé Andrew Symesowi, specjaliscie z zakresu pielegniarstwa
klinicznego z immunologii w Royal Free Hampstead NHS Trust, Londyn, Wielka Brytania,
za zyczliwe wsparcie w przygotowaniu tej broszury.
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Niniejsza broszura wyjasnia problemy, z jakimi mtodzi ludzie cierpigcy
na pierwotne niedobory odpornosci (PNO) musza si¢ zmierzy¢ w okresie
dojrzewania.

PNO to duza grupa réznych zaburzen spowodowanych nieprawidtowo dziatajgcymi
elementami uktadu odpornosciowego (gtéwnie komorek i biatek). Pacjenci z PNO sg
bardziej podatni na infekcje niz inni. PNO moga rowniez powodowaé choroby
autoimmunologiczne, objawiajgce sie bdlem i obrzekiem stawéw (zapalenie stawow),
wysypka skorng, utratg czerwonych krwinek (anemig) i roznymi innymi problemami.

Jesli jeste$ mtodg osobg z PNO, mozesz by¢ pod opiekg lekarza specjalisty

w dziedzinie immunologii klinicznej (immunologa) lub specjalisty w leczeniu dzieci
(pediatra), oraz pielegniarek i innego personelu medycznego. Rodzaje oferowanych
terapii zalezg od tego, jaki rodzaj PNO masz, jakie terapie sg dostepne w miejscu
twojego zamieszkania oraz innych czynnikow. Niektére terapie sg stosowane

w szpitalu lub klinice, a inne mozna stosowa¢ w domul.

Nowoczesne metody leczenia mogg pomdéc wiekszosci osob cierpigcych na PNO zyé
normalnie. Pacjenci i ludzie wokét nich, zwtaszcza ich rodziny, réwniez odgrywajg

w procesie leczenia istotng role. Dzieci sg oczywiscie pod opiekg rodzicow lub
opiekunow. Ta sytuacja zaczyna ulegaé zmianie w okresie dojrzewania.

Okres dojrzewania jest waznym okresem w zyciu kazdej osoby. W tym czasie ciato
cztowieka sie zmienia i mogg pojawiac¢ sie problemy emocjonalne i hormonalne. Moga
réwniez wystgpic¢ zaktdcenia spowodowane na przyktad zmiang szkoty, rozpoczeciem
studiéw lub podjeciem pracy. Mtodzi ludzie stajg sie bardziej niezalezni w tym czasie

i w pewnym momencie opuszczajg dom. Zaczynajg przejmowac kontrole nad wieloma
aspektami swojego zycia, w tym takze nad zdrowiem.

Jesli jestes mtodg osobg z PNO, bedziesz musiat wzig¢ na siebie wiekszg
odpowiedzialnos¢ za zrozumienie swojego stanu zdrowia, opieke nad sobg

i zarzadzanie swoim leczeniem. Przejmiesz niektore z tych rol od swoich rodzicéw lub
opiekunow, ktérzy troszczyli sie o twoj stan zdrowia do tej pory. Moze to by¢ trudny
czas dla wszystkich, a niniejsza broszura ma ci w tym pomac.



Opieka nad pacjentami z PNO rozni sie na catym Swiecie. W niektdrych krajach jest
niewielu immunologéw, a ci, ktérzy istniejg, leczg zardwno dzieci, jak i dorostych.

W placéwkach medycznych, w ktorych brakuje immunologa wiekszy udziat

w sprawowaniu opieki nad pacjentami z PNO przypada lekarzowi pierwszego kontaktu.

W pewnych krajach istniejg osobne osrodki immunologiczne dla dzieci i dorostych,

a w niektérych przypadkach istniejg specjalne rozwigzania, ktére pomagajg mtodym
ludziom przejs¢ z odrodka dzieciecego do osrodka dla dorostych. Ten proces jest
czasem nazywany ,opiekg przejsciowg”. W innych krajach pacjenci i ich rodziny
musza samodzielnie znalez¢ immunologa lub z pomocg immunologa dzieciecego.
Jesli tak jest w przypadku twojego miejsca zamieszkania, twoja krajowa organizacja
pacjentow PNO moze ci w tym pomoc (odwiedz strone www.ipopi.org).

Jesli mieszkasz w miejscu, w ktérym przejscie z opieki dzieciecej na dorostg jest
dobrze zorganizowane, mozesz zaplanowac je wczesniej (w wieku 14-16 lat), aby
mie¢ czas na przygotowanie sie do tego kroku. Czas ten zalezy jednak od
indywidualnych okolicznosci, takich jak dostepnos¢ immunologa, ktéry leczy dorostych,
ogolny stan zdrowia, $wiadomos¢ twojego PNO i twojej niezaleznosci, wsparcie ze
strony rodziny. Przej$cie moze by¢ opo6znione, jesli jestes chory lub twoje osobiste
okolicznosci nie sg ustabilizowane. Jesli masz brata lub siostre z PNO i jeste$
najstarszy, przejscie do osrodka dla dorostych moze by¢ op6znione specjalnie dla
ciebie, zebyscie mogli dokona¢ tego kroku razem.

By¢ moze denerwujesz sie zmiang kliniki czy szpitala oraz wzieciem coraz wiekszej
odpowiedzialnosci za umawianie wizyt w szpitalu, uczestnictwo w nich na czas

i nadzorowanie innych aspektow zwigzanych z opiekg zdrowotng. Aby ci w tym pomac,
pracownicy o$rodka dla dorostych mogg uczestniczy¢ w ostatnim spotkaniu w klinice
dzieciecej w celu zapoznania cie z niezbednymi informacjami. Personel z kliniki
dzieciecej moze wzig¢ udziat w pierwszej wizycie w klinice dla dorostych,

a wyznaczona pielegniarka moze zostac twoim pierwszym punktem kontaktu w klinice
dla dorostych. Jesli nie jest to mozliwe, nalezy dokonac¢ ustalen dotyczgcych transferu
danych i zapewnienia komunikacji migdzy specjalistami pediatrycznymi i dorostymi.



Terapia substytucyjna immunoglobulinami jest gtbwng metodg leczenia
wiekszosci oséb z PNO. Ta terapia pomaga chroni¢ przed infekcjami

i zmniejsza niektore objawy autoimmunologiczne. Z uwagi na to, ze ma tylko
tymczasowy efekt, musi by¢ podawana regularnie. W wiekszosci przypadkow
terapia substytucyjna musi trwac przez cate zycie.

Wazne jest, aby nie przegapi¢ zadnych dawek immunoglobulin, poniewaz je$li
to zrobisz, nie bedziesz juz miat wystarczajgcej ochrony przed infekcjami.
Wraz z wiekiem bedziesz musiat wzig¢ na siebie wiekszg odpowiedzialno$¢é

za upewnienie sie, ze otrzymujesz wszystkie dawki. W miare wzrostu

i przybierania na wadze zwigksza sie ilos¢ potrzebnej immunoglobuliny.
Bedziesz takze odpowiedzialny za umawianie terminéw wizyt w klinice

i przestrzeganie ich w celu otrzymania immunoglobulin. Mozliwe, ze otrzymasz
dawke immunoglobulin do domu, a by¢ moze nawet sam bedziesz podawat
immunoglobuliny podskérnie. Aby to zrobi¢, musisz nauczy¢ sie nowych
umiejetnosci i zachowaé doktadne zapisy prowadzonej terapii. Jesli to wszystko
wydaje ci sie dos¢ trudne na poczatku, nie przejmuj sie - wszelkie zmiany

w twoim leczeniu powinny nastepowac stopniowo i tylko wtedy, gdy jestes na
nie gotowy.

Mozesz rowniez korzystac¢ z takiego rodzaju terapii, ktéra moze odbywac sie wytgcznie
w szpitalu lub klinice. Mozesz takze potrzebowac lekdéw do leczenia infekcji lub
zapobiegania infekcjom wywotanym przez bakterie (antybiotyki), grzyby (leki
przeciwgrzybicze, np. przeciwko grzybom, drozdzom) i wirusy (leki przeciwwirusowe,
np. przeciwko ospie wietrznej). Powiniene$ doktadnie wiedziec, jakich lekow
potrzebujesz, i upewnic sie, ze bierzesz je zgodnie z ich stosowaniem. Mozesz zosta¢
poproszony o stworzenie rejestru lekow, ktére przyjmujesz i kiedy. Te zapisy mogg
pomoc tobie i personelowi medycznemu w monitorowaniu twojego stanu zdrowia. Sg
one rowniez przydatne w przypadku zmiany kliniki spowodowanego, np. przeprowadzkg
do innego miasta.

Powiniene$ sie dowiedziec¢, czy twoja klinika oferuje specjalng pomoc dla miodych ludzi.
Niektére osrodki dysponujg klinikami dostepnymi poza godzinami pracy, aby pomoéc

w dopasowaniu wizyt w szkole, na uczelni lub w pracy. Istnieje tam takze mozliwo$¢
skorzystania z ustug specjalnych klinik dla mtodych ludzi, tzw. ,klinik self-care” czy
konsultacji ,bez rodzicow".

W wielu krajach pacjenci ptacg za opieke zdrowotng zgodnie z ich planami ubezpieczen
zdrowotnych. Jesli plany ubezpieczen funkcjonujg takze w twoim miejscu zamieszkania,
ty i twoja rodzina musicie sprawdzi¢ swoj plan na wypadek jakichkolwiek probleméw
zwigzanych ze zmiang ustug opieki zdrowotnej dla dzieci na doroste.

Bardzo wazne jest, aby nigdy nie dopusécic¢ do utraty ubezpieczenia zdrowotnego.



Wraz z wiekiem bedziesz robi¢ coraz wiecej rzeczy samodzielnie. Dotyczy to takze
podjecia pewnych $rodkoéw ostroznosci, aby zachowac¢ zdrowie. Czasami moze to byé
trudne, zwilaszcza jesli chodzi o bycie nastolatkiem, ale jest to wazne.

Higiena osobista jest szczegodlnie wazna dla os6b z PNO, aby poméc zmniejszy¢ ryzyko
infekcji. Od ciebie zalezy regularne mycie rak (szczegdlnie po skorzystaniu z toalety,
zabawie ze zwierzetami lub aktywno$ciach fizycznych na swiezym powietrzu) i myciu
zebow. Jesli sie zatniesz lub zadrapiesz, musisz wyczysci¢ rane, i zabezpieczy¢ jg lub
poprosi¢ kogo$ o pomoc w zaopatrzeniu rany, je$li zajdzie taka potrzeba.

Wazne jest rowniez, aby nauczy¢ sie zauwazaé oznaki infekcji, poniewaz bedg one
wymagaty szybkiego rozpoczecia leczenia. Powinienes takze dowiedzie¢ sie, z kim sie
skontaktowac, jesli uwazasz, ze masz infekcje i na wypadek nagtego przypadku.

Wiekszo$¢ mtodych ludzi z PNO moze cieszy¢ sie sportem, tak jak wszyscy inni.
Oczywiscie jest to dobry sposéb na uwolnienie energii i stresu, utrzymanie w zdrowiu
i budowanie relacji miedzyludzkich. Jednak osoby z pewnymi rodzajami PNO muszg
unika¢ pewnych czynnosci, wiec powiniene$ zapyta¢ swojego immunologa, czy sg
jakie$ aktywnosci, ktére sg przeciwwskazane dla ciebie.

Innymi sposobami w celu zachowania zdrowia s3: po pierwsze odpowiednie odzywianie
(nie zapominaj o zadnych positkach) i po drugie wystarczajgca ilos¢ snu. Jedzenie
i odpoczynek sg istotne i pomagajg zachowac dobry stan zdrowia.

PNO nie sg powigzane z AIDS (,zesp6t nabytego braku odpornosci”), ktéry jest
spowodowany infekcjg wirusowg (ludzki wirus niedoboru odpornosci lub ,HIV”).

PNO nie mogg by¢ przenoszone z jednej osoby na drugg przez stosunek seksualny

lub inny rodzaj kontaktu. Jednakze, jesli uprawiasz seks, bardzo wazne jest, aby$
uprawiat bezpieczny seks, aby zmniejszy¢ ryzyko infekcji przenoszonych drogg ptciows.



Wielu nastolatkéw stara sprostac sie emocjonalnym problemom zwigzanym z relacjami
miedzyludzkimi, zyciem rodzinnym i presjg edukacji lub pracy. PNO moga stawia¢
szczegoblne wymagania pacjentom i ich rodzinom w latach dorastania. Niektérzy
pacjenci odczuwajg strach, depresje, a nawet gniew z powodu swojego stanu zdrowia.
Mogg tez czu¢ sie samotni w wyniku poczucia ,odmiennosci”.

Jesli masz PNO, wazne jest, abys nie czut sie samotny lub opuszczony. Powinienes
sprobowac skorzystac¢ ze wszystkich zrédet pomocy i wsparcia, takich jak cztonkowie
rodziny, przyjaciele i nauczyciele. Twoja klinika moze by¢ w stanie zorganizowac¢ wizyte
u psychologa, ktéry réwniez moze pomoc ci poradzi¢ sobie z problemami i obawami.
Podczas wizyty mogg by¢ obecni inni pacjenci w podobnym wieku i tej samej ptci.
Porozmawiaj z nimi, to moze rowniez poméc. Mozesz takze porozmawia¢ z innymi
pacjentami z PNO, kontaktujgc sie z organizacjami pacjentéw PNO w twoim kraju.

Pamietaj, ze twoj PNO wplywa réwniez na twojg rodzine i kazdego, kto sie tobg opiekuje.
Z pewnoscig twoi bliscy martwig sie o stan twojego zdrowia i trudno im jest przekazaé

w twoje rece” odpowiedzialnos¢ dotyczgca twojego leczenia. Moze to powodowac stres
i konflikt. Mozesz rowniez poczu¢, ze chcesz mie¢ wiecej niezaleznosci w miare
dorastania. Ponownie, wazne jest, aby omoéwic te kwestie otwarcie, w razie potrzeby

z kim$, kto moze poméc rozwigzac wszelkie tego typu problemy.

PNO niekoniecznie musi uniemozliwi¢ ci zdobycie petnego wyksztatcenia lub
wykonywanie pracy, ktorg chciatbys wykonywac. Istotne jest, aby$ wspdlnie z twojg
rodzing odkryt swoje mozliwosci i dostepne wsparcie, aby upewni¢ sie, ze PNO ma jak
najmniejszy wptyw na twojg edukacje lub prace. Mozesz uzyskac porade od terapeuty
zajeciowego (kogo$, kto pomaga w podejmowaniu wielu czynnosci takze tych
zwigzanych z edukacjg lub pracg) lub pracownika socjalnego, jesli sg dostepni w twoim
miejscu zamieszkania. Mozesz rowniez skorzysta¢ z pomocy doradcy zawodowego

w twojej szkole .




Pierwotne niedobory odpornosci

Dalsze informacje i wsparcie

Ta broszura zostata wyprodukowana przez Miedzynarodowg Organizacje Pacjentow
ds. Pierwotnych Niedoboréw Immunologicznych (IPOPI). Inne broszury sg dostgpne
w tej serii. Wiecej informacji i szczegotowe informacje na temat organizacji pacjentow
z PNO w 43 krajach na $wiecie mozna znalez¢ na stronie www.ipopi.org.
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