Immunoloy kliniczny potrzehny
od zaraz?

Immunologist wanted immediately?

STRESZCZENIE

Dzieci, zwfaszcza w pierwszych kilku latach zycia, czesto s zgtaszane do lekarzy pierwsze-
go kontaktu z problemem nawracajacych infekcji. Budzi to zazwyczaj duzy niepokdj u ich
rodzicow i powoduje, ze szukaja odpowiedzi na pytanie, czy fakt tak duzej czestotliwos$ci
zachorowan nie wynika z zaburzen odpornos$ci u dziecka. Mimo Ze sytuacja wynika zwykle
zniedojrzatosci uktadu immunologicznego i obraz kliniczny tych zachorowan nie przemawia
za podejrzeniem zaburzen odpornosci, tacy pacjenci kierowani sa do specjalistycznych
poradni immunologicznych.

Rozpowszechnianie wiedzy na temat objawow, ktére moga sugerowac pierwotne niedobory
odpornosci (10 objawéw ostrzegawczych) wsrad lekarzy pierwszego kontaktu i dostepno$é
podstawowych badan laboratoryjnych oceniajacych funkcje uktadu immunologicznego, jest
podstawowym warunkiem zaréwno poprawy dostepnosci do poradni immunologicznych,
jak i wczesnego rozpoznania i optymalnego leczenia pacjentow, u ktérych wystepuja de-
ficyty odpornosci.
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ABSTRACT

»Recurrant infection“ is the common reason of children visits at first con-
tact doctors. Many parents are looking for the origin of this situation, thinking
that the high frequency of infections may occur due to immunological deficien-
ces. In most cases, physiological immaturity of immune system is the cause and cli-
nical picture of these infections don‘t indicate the problem of immunodeficiency.
The knowledge about 10 warning signs of primary immunodeficiences among first contact
doctors and specific lab tests availability, could be an important condition to improve the
early diagnosis and proper treatment of suspected patients.

Forum Medycyny Rodzinnej 2020, tom 14, nr 2, 57-65

Key words: immunodeficiency, recurrant infections, immunologic system, ten warning signs

WYBRANE
PROBLEMY
KLINICZNE

Katarzyna Turczynska

Katedra Medycyny Rodzinnej
Gdanski Uniwersytet Medyczny

Adres do korespondencji:

Katarzyna Turczynska

Katedra Medycyny Rodzinnej

Gdanski Uniwersytet Medyczny

ul. Debinki 2, 80-210 Gdarisk

e-mail: katarzyna.turczynska@gumed.edu.pl

Copyright © 2020 Via Medica
ISSN 1897-3590

57



WYBRANE
PROBLEMY
KLINICZNE

We wczesnym
dziecinstwie

czesto wystepuja
nawracajace infekcje,
ktore, stanowiac
swoisty ,.trening
immunologiczny”,
w konsekwencji
wptywaja na
dojrzewanie uktadu
immunologicznego

Pierwotne niedobory
odpornosci to choroby
rzadkie, jednak kazdy
lekarz pierwszego
kontaktu powinien
posiadac podstawowa
wiedze naich temat
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WSTEP

Pacjent znawracajacymi infekcjami kladu
oddechowego, zwlaszcza w kilku pierwszych
latach zycia, to powszechny problem w prak-
tyce pediatry pierwszego kontaktu. Nawra-
cajace infekcje drég oddechowych stanowia
najczestszy powdd zglaszania si¢ z dzieckiem
do lekarza [1]. Wigkszo$¢ tych zachorowan
ma charakter fagodny, jednak duza czestos¢
budzi niepokdj rodzicow.

Do przychodni codziennie zgtaszaja si¢
opiekunowie z dzieémi, z pytaniem ,Czy
mozemy w jaki§ sposdb poprawi¢ odpornosé
mojego dziecka? Czy ono ma niedobdr od-
pornosci?” Tacy pacjenci czesto kierowani sg
na konsultacje do specjalisty — immunolo-

ga klinicznego.

ROZWOJ | ROLA UKEADU IMMUNOLOGICZNEGO
Gtéwnym zadaniem uktadu odpornosci
jest ochrona organizmu przed zakazeniami
wywotanymi przez rézne drobnoustroje — wi-
rusy, bakterie, grzyby czy pasozyty. Sprawnie
dziatajacy uktad immunologiczny jest w stanie
rozpoznac i w koficu wyeliminowa¢ mikroor-
ganizmy odpowiedzialne za zachorowanie
i doprowadzi¢ do ustapienia objawow [2].
Uktad immunologiczny osiaga ostatecz-
ny stan rozwoju dopiero u dzieci 6-7-letnich,
a w niektdrych aspektach rozwdj trwa nawet
do wieku nastoletniego. W zwiazku z tym, we
wczesnym dziecifistwie czesto wystepuja na-
wracajace infekcje, ktére, stanowiac swoisty
,irening immunologiczny”, w konsekwencji
wplywaja na dojrzewanie uktadu immuno-
logicznego, powstawanie komdrek pamigci
i wzmacnianie odpowiedzi immunologicznej
przy kolejnym kontakcie z danym antygenem
[1,3]. W pierwszych 5 latach zycia dzieci moga
prezentowac do 8 epizodow infekcji w ciagu
roku, z ktérych kazda moze trwac od 8 dni do
2 tygodni. Przy obecnoSci dodatkowych czyn-
nikow, takich jak: uczeszczanie do ztobka lub
przedszkola, weze$niactwo, narazenie na dym
tytoniowy czy atopia w wywiadzie rodzinnym,
czestos¢ infekeji moze byc jeszcze wyzsza [4].

Dlatego rodzicom tych pacjentéw wydaje
si¢, Ze s3 oni ,,ciagle chorzy” i szukaja pomocy
poczatkowo u lekarza pierwszego kontaktu
opiekujacego si¢ dzieckiem, a potem u spe-
cjalisty immunologa.

Pojawia si¢ pytanie, ktorzy z tych pacjen-
tow rzeczywiscie powinni budzié niepokdj, co
do stanu ich uktadu odpornosci i ktérzy wy-

magaja dalszej diagnostyki immunologiczne;?

PIERWOTNE NIEDOBORY ODPORNOSCI

Pierwotne niedobory odpornosci (PNO)
toniejednorodna, stale zwiekszajaca si¢ grupa
choréb, spowodowana wrodzonymi defekta-
mi, w rezultacie ktérych dochodzi do upo-
§ledzenia jednego (lub kilku) mechanizméw
odpornosci wrodzonej lub nabytej[5]. Najcze-
Sciej wystepujaca manifestacja kliniczna tych
nieprawidtowoSci sa nawracajace infekcje [6].
Jedli maja cigzki przebieg, trudno poddaja si¢
leczeniu i powoduja powiktania, nalezy roz-
wazy¢ mozliwo$¢ wystepowania pierwotnego
niedoboru odpornoSci i przeprowadzic¢ szer-
szg diagnostyke [7].

Pierwotne niedobory odpornosci to cho-
roby rzadkie, jednak kazdy lekarz pierwszego
kontaktu powinien posiada¢ podstawowa wie-
dz¢ na ich temat, jako ze w wieloletniej prak-
tyce zawodowej istnieje prawdopodobiefistwo
zetknigcia si¢ z nimi [§]. Brak wlasciwego roz-
poznania na wstepnym etapie choroby moze
narazi¢ pacjenta na powazne ryzyko ci¢zkich
powiktan, a nawet przedwczesnej §mierci [9].

Wigkszos¢ dzieci w pierwszych kilku la-
tach zycia, zwlaszcza uczeszczajacych do
ztobka i przedszkola, prezentuje jednak cze-
ste infekcje, ktore ze wzgledu na swodj cha-
rakterystyczny, tagodny przebieg nie budza
podejrzenia niedoboru odpornosci. U dzieci
tych zazwyczaj, mimo czgstych, ucigzliwych
zachorowan, nie obserwuje si¢ zahamowania
rozwoju ani trwatych powiktaf, a pomiedzy

infekcjami sa w petni zdrowe [4, 10].

POWODY SKIEROWAN DO IMMUNOLOGA
Dzieci zglaszane do poradni immuno-

logicznej to najczeSciej pacjenci w wieku
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2-5 lat, ktdre nie rozwinetly jeszcze w pelni
funkcji swojego uktadu immunologicznego
i nabywaja tych kompetencji, migdzy innymi
poprzez kontakt z licznymi wirusami, rzadziej
bakteriami i innymi drobnoustrojami.

»Nawracajace infekcje” to najczesciej
pojawiajacy si¢ powdd kierowania na kon-
sultacje do immunologa. RzeczywiScie to
najpopularniejsza manifestacja klinicz-
na niedoboréw odpornosci [11]. Juz po
doktadnym zebraniu wywiadu mozna jednak
przypuszczad, ze charakter pojawiajacych si¢
zakazef nie sugeruje deficytow w uktadzie
immunologicznym. Bardzo wazne jest sprecy-
zowanie jakiego rodzaju infekcje nawracaja,
czy ich pojawienie si¢ miato swoj poczatek
wraz z pdjSciem do ztobka czy przedszkola,
czy rozw0j dziecka przebiegat harmonijnie
iprawidlowo, wreszcie, czy wystepowaly w ro-
dzinie potwierdzone badaniami niedobory
odpornosci [12].

W wywiadach u tych pacjentéw czesto po-
jawia sie informacja o wielokrotnej potrzebie
podazy antybiotykéw. Niepokdj u rodzicow
budza zwlaszcza choroby, ktorym towarzyszy
goraczka. W poczuciu wigkszosci rodzicow
wysokoS§¢ temperatury ciata dziecka w duzej
mierze koreluje z ciezkoScig infekcji. Czesto
calg uwage koncentruja na walce z goracz-
ka, a przekroczenie wartoSci 39°C wzbudza
ich duzy lek. Wydaje sie, ze ten fakt czesto
wplywa na zbyt pochopne decyzje o rozpo-
czeciu antybiotykoterapii u goraczkujacych
pacjentow [13].

Innym objawem, ktéry powoduje wysunie-
cie podejrzenia niedoboru odpornosci sa pro-
blemy z nawracajacym kaszlem lub obturacja-
mi oskrzeli (bez rozpoznania zapalenia ptuc).
Czesto obserwowana jest tez sezonowos¢ tych
objawdéw. W tym wypadku duzo bardziej praw-
dopodobne jest ich podtoze alergiczne [10].

W&réd zgtaszanych pacjentdw jest tez gru-
pa z rozpoznang przypadkowo neutropenia,
cze¢sto niepowiazang ze zwigkszong zapadal-
noScia na infekcje.

Aby utatwi¢ lekarzom pierwszego kon-

taktu wytonienie chorych o wyzszym ryzyku

Forum Medycyny Rodzinnej 2020, tom 14, nr 2, 57-65

deficytu odpornosci eksperciw dziedzinie im-
munologii klinicznej wraz z Fundacja Jefreya
Modella opracowali 10 objaw6w alarmowych
sugerujacych PNO.

OBJAWY ALARMOWE PNO

Dostep do specjalistow immunologii kli-
nicznej jest wciaz ograniczony, a okres ocze-
kiwania do poradni immunologicznych prze-
kracza w wielu miastach nawet 6 miesigcy. Czy
wszyscy pacjenci kierowani do tych placéwek
itworzacy kolejke rzeczywiScie wymagaja dia-
gnostyki w kierunku zaburzehn w uktadzie im-
munologicznym?

W zwigzku z tym wydaje si¢, ze wiedza na
temat objawéw mogacych budzi¢ podejrze-
nia niedoboru odporno$ci moze by¢ niedo-
stateczna.

Ktoére z powszechnie wystgpujacych obja-
wow choréb u dzieci powinny budzi¢ szcze-
gblny niepokdj i jakich pacjentéw powinno
kierowac si¢ do poradni immunologicznych
na konsultacje? Medyczny Komitet Dorad-
czy Fundacji im. Jeffreya Modella opraco-
wal ponizsza list¢ objawdw ostrzegawczych,
aby poprawié rozpoznawalno$¢ pierwotnych
niedobordéw odporno$ci na jak najwczesniej-
szym etapie choroby [14]. Wystepowanie co
najmniej dwéch wymienionych kryteriow
powinno by¢ wskazaniem do dalszej diagno-
styki uktadu immunologicznego:

1. Co najmniej cztery nowe zakazenia ucha

w ciaggu roku.

2. Conajmniej dwa powazne zakazenia zatok

w ciaggu roku.

3. Stosowanie antybiotyku przez dwa mie-
sigce lub dluzej z niewielkim efektem.

4. Co najmniej dwa zapalenia pluc w ciagu
roku.

5. Nieprzybieranie na wadze lubzahamowa-
nie prawidtowego rozwoju dziecka.

6. Nawracajace, giebokie ropnie skory lub
innych narzadow.

7. Uporczywe pleSniawki w jamie ustnej lub
zakazenia grzybicze na skorze.

8. Konieczno$¢ stosowania antybiotykow
dozylnych do leczenia zakazenia.

Katarzyna Turczyiska
Immunolog kliniczny potrzebny od zaraz?

Aby utatwi¢ lekarzom
pierwszego kontaktu
wytonienie chorych

0 wyzszym ryzyku
deficytu odpornosci,
eksperci w dziedzinie
immunologii klinicznej
wraz z Fundacja Jefreya
Modella opracowali

10 objawow alarmowych
sugerujacych PNO
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9. Dwa lub wigcej zakazenia tkanek glebo-
kich, w tym posocznica.
10. PNO w wywiadzie rodzinnym.

W kilku badaniach starano si¢ wyrdz-
ni¢ te sposréd powyzszych kryteriéw, ktore
najsilniej koreluja z péZniejszym rozpozna-
niem PNO. Wykazaly, ze najwigksza wartos¢
predykcyjna miat fakt wystepowania PNO
w wywiadzie rodzinnym. Innymi istotnymi
czynnikami byta potrzeba stosowania an-
tybiotykéw dozylnych w celu zwalczenia
infekcji. Zwracano takze uwage na czgsto
obserwowane zaburzenia rozwoju fizyczne-
go u tych chorych [11, 15].

NAJCZESTSZE PNO

Dzieci z cigzkimi niedoborami odporno-
$ci, na przyktad cigzkim ztoZonym niedoborem
odpornoéci (SCID, severe combined immu-
nodeficiency), najczeSciej prezentuja po-
wazne objawy juz w pierwszych 6 miesigcach
zycia i trafiaja przede wszystkim na oddzialy
szpitalne, nierzadko z objawami zagrozenia
zycia [16]. U pacjentéw, ktorzy trafiaja do
opieki ambulatoryjnej, nasilenie objawow
z reguly nie jest tak duze. Sposrdd wielu réz-
nych jednostek chorobowych zaliczanych do
pierwotnych niedoboréw odpornosci, poni-
zej omOwione zostaly te, z ktérymi mozna si¢
zetknad najczeéciej i w zwiazku z tym uwzgled-

ni¢ w dalszej diagnostyce.

PRZEWLEKELA NEUTROPENIA NIEMOWLAT
Neutropeni¢ tagodna diagnozuje sig,

gdy liczba neutrofili jest w granicach 1500-

1000/ul, umiarkowana — gdy liczba neutrofili

jestw granicach 1000-500/ul, cigzka, gdy licz-

ba neutrofili spada ponizej 500/ul.
Prawidlowa liczba neutrocytéw jest rézna

w zalezno$ci od wieku:

— noworodki > 6000/ul,

—do 1. roku zycia > 1000/ul,

— 1.-8. rok zycia > 1500/ul,

— powyzej 8. roku zycia > 1800/ul.
Autoimmunizacyjna neutropenia nie-

mowlat (AIN) jest uwazana za gtdwna

przyczyne przewlektej neutropenii u dzie-
ci ponizej 5. roku zycia. Cechuje si¢ czgsto
wielomiesigczna ci¢zka neutropenia, ale
zwykle tagodny, przebiegiem klinicznym
oraz spontaniczna remisja. Bardzo rzadko
zdarzaja si¢ powiktania w postaci cigzkich
infekcji [17].

Objawy AIN najczeSciej ustepuja po
6-60 miesigcach (§rednio po 17 miesigcach).
Okoto 5% dzieci nie uzyskuje prawidlo-
wej liczby neutrocytéw przed ukonczeniem
4.roku zycia. Podstawa rozpoznania AIN jest
wykrycie obecnosci przeciwcial przeciwgra-
nulocytarnych w surowicy chorego dziecka.
Najczestsze infekcje w przebiegu AIN to:
nawracajace zapalenia ucha §rodkowego,
zakazenia gornych drég oddechowych, bak-
teryjne zapalenia weztow chlonnych, ropnie
podskérne, zakazenia uktadu moczowego
ipokarmowego. W AIN nie wyst¢puja cigzkie
zakazenia, takie jak: posocznice, bakteryjne
zapalenie pluc, ropnie okotoodbytnicze czy
warg sromowych, charakterystyczne dla wro-
dzonych neutropenii. Brak cigzkich zakazen
thumaczy si¢ tym, ze pod wplywem zakazenia
szpik (ktory dziata sprawnie) uwalnia wicksza
liczbe granulocytéw, zwykle wystarczajaca do

opanowania zakazenia [18].

IZOLOWANY NIEDOBOR IGA

Niedobdr IgA to najczesciej wystepujacy
PNO [19].

Pacjent w wieku powyzej 4. roku zycia,
u ktérego stezenie IgA w surowicy jest niz-
sze niz 0,07 g/, przy prawidtowym stezeniu
IgGiIgMipo wykluczeniu innych przyczyn,
lub u dzieci ponizej 4. roku zycia, u ktérych
stezenie jest co najmniej o 2 odchylenia stan-
dardowe (SD, standard deviation) ponizej
normy [20].

Spektrum objawdw to: zwigkszona cze-
sto$¢ zakazen gérnych drég oddechowych,
alergie, choroby autoimmunologiczne.
Wielu pacjentéw pozostaje bezobjawowych.
U czeS$ci w przysztosci moze si¢ rozwinaé
CVID [19].

www.journals.viamedica.pl/forum_medycyny_rodzinnej



POSPOLITY ZMIENNY NIEDOBOR
ODPORNOSCI

Rozpoznanie CVID jest prawdopodobne,
gdy dziecko, u ktérego stwierdzono wyrazne
obnizenie (przynajmniej 2 SD < $redniej nor-
my dla wieku) stezenia dwoch lub trzech klas
gtéwnych immunoglobulin (IgM, IgG i IgA),
spetnia wszystkie ponizsze kryteria:

1) poczatek objawéw niedoboru odpornosci
powyzej 2. roku zycia;

2) brak izohemaglutynin grupowych i/lub
staba odpowiedz na szczepienia;

3) wykluczone inne przyczyny hipogamma-
globulinemii.

U dziecka spelniajacego 3 powyzsze kry-
teria z wyraznym (ponizej 2 SD) obnizeniem
tylko jednej z 3 klas gtéwnych immunoglobu-
lin, rozpoznanie jest mozliwe.

W wigkszosci przypadkéw choroba rozpo-
znawana jest w drugiej, trzeciej lub czwarte;j
dekadzie zycia, najczeéciej po nawracajacych
epizodach zapalefi ptuc, moze jednak doty-
czyé zaréwno dzieci, jak i os6b w wieku pode-
szlym. Objawy kliniczne to przede wszystkim
infekcje: wirusowe, grzybicze i pasozytnicze,
jak réwniez bakteryjne, u okoto 50% choroby
autoimmunizacyjne. Obserwuje si¢ rowniez
zwigkszone ryzyko wystepowania nowotwo-
row [21].

Ze wzgledu na duze zréznicowanie mozli-
wych objawéw CVID, rozpoznanie jest cz¢sto
stawiane z op6Znieniem. Zdarza sig, ze to ob-
jawy autoimmunizacji, nowotwory, rozstrze-
nia oskrzeliicytopenie, bez wspolistniejacych
infekcji, sa gtéwna prezentacja choroby.

PRZEWLEKtLA CHOROBA ZIARNINIAKOWA
— ZABURZENIA FUNKCJI FAGOCYTARNYCH
GRANULOCYTOW

Przewlekta chorobe ziarniniakowa (CGD,
chronic granulomatous disease) rozpoznaje si¢
u kobiet lub me¢zczyzn z nieprawidlowym wy-
nikiem testu redukcji biekitu nitrotetrazolio-
wego (NBT, nitroblue tetrazolium < 5%) lub
w badaniu wybuchu tlenowego aktywowanych

neutrofiléw oraz z:
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1) mutacja gendw kodujacych sktadniki di-
nukleotydu nikotynoamidoadeninowego
(NADPH, nicotinamide adenine dinuc-
leotide phosphate) oksydazy gp91, p22,
p47 lub p67;

2) brakiem mRNA dla powyzszych gendw
w badaniu Northern blot;

3) obciazeniem wywiadu rodzinnego: kuzy-
ni, wujkowie lub krewni ze strony matki
z nieprawidtowym wynikiem testu NBT
lub wybuchu tlenowego.

Rozpoznanie prawdopodobne stawia si¢
u kobiet lub mezczyzn z nieprawidtowym
wynikiem testu NBT (< 5%) lub badaniem
wybuchu tlenowego aktywowanych neutro-
filow oraz:

1) gteboko zlokalizowanymi stanami
zapalnymi (ropnie watroby, okolicy oko-
toodbytniczej, ptuc, zapalenie weztow
chtonnych, zapalenie koSci i szpiku) po-
wodowanymi przez gronkowce, Serratia
mercescens, Candida, Aaspergillus;

2) rozsianymiziarniniakami uktadéw: odde-
chowego, pokarmowego lub moczowego;

3) stanamigoraczkowymi o niejasnej etiologii,
stabymi przyrostami masy ciata, limfadeno-
patia lub hepatosplenomegalia [19].

W postaci sprzezonej z plcia (60-70%)
objawy wystepuja wezedniej i maja wigksze
nasilenie.

U wigkszo$ci pacjentdw pojawiaja si¢
stany goraczkowe o niejasnej etiologii, ostre
bakteryjne zapalenia weztéw chtonnych, rop-
nie lub zapalenia koSci i szpiku w ciagu pierw-
szych lat zycia [11].

Zapalenia ptuc oraz weztéw chtonnych
powodowane przez bakterie katalazododat-
nie (w szczeg6lnosci gronkowce) lub grzyby
naleza do najczestszych infekcji.

Objawy niedrozno$ci uktadu moczowego
moga by¢ powodowane przez tworzace si¢
tam ziarniniaki. Rzadko, zaréwno w postaci
sprzezonej z plcia, jak i autosomalnie recesyw-
nej, pierwsze ostre objawy moga pozostawac

nierozpoznane do wieku dorostego.

Katarzyna Turczyiska
Immunolog kliniczny potrzebny od zaraz?
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Dzieci z uposledzona
odpornos$cia prezentuja
zakazenia patogenami
oportunistycznymi,
ktére u zdrowych

dzieci maja charakter
samoograniczajacy,
natomiast u dzieci

z PNO moga mie¢ cigzki,
trwajacy wiele miesigcy
przebieg, niereagujacy
naintensywne leczenie

Niemowle/mate
dziecko, u ktdrego

w rozmazie krwi
obwodowej obserwuje
sie powtarzajace
zmniejszenie odsetka
i bezwzglednej liczby
limfocytow
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KOGO SKIEROWAC DO IMMUNOLOGA? NA
JAKIE BADANIA LABORATORYJNE GZY OBJAWY
KLINIGZNE POWINNO SIE PRZEDE WSZYSTKIM
ZWROCIC UWAGE?

B wywiad

Doktadnie zebrany wywiad jest podsta-
wowym narzedziem naprowadzajacym na
wlasciwe rozpoznanie. Ponizej wymieniono
te elementy, na ktore nalezy zwrdcic szcze-
g6lng uwage.

Wystepowanie niedoboréw odpornosci
w rodzinie, nie tylko w pierwszej linii pokre-
wienstwa, jest czynnikiem najsilniej kore-
lujacym z ryzykiem wystapienia niedoboru
odpornosci [5, 11]. Wiele PNO ma podtoze
genetyczne, dlatego informacje o zgonach
dzieci w rodzinie, w pierwszych latach zycia
lub zgony tylko u dzieci ptci meskiej moga su-
gerowac chorobe uwarunkowana genetycznie
sprz¢zona z plcia.

Zbierajac wywiad od rodzicow pacjenta,
nalezy si¢ upewnic, czy infekcje zgtaszane na
przyktad jako zapalenia ptuc byly potwierdzo-
ne RTG, czy do ich wyleczenia konieczne byly
hospitalizacja i antybiotykoterapia dozylna.
Brak tendencji do ,,wyrastania” z infekcjii co-
raz cigzszy ich przebieg z wiekiem moze prze-
mawiac za uposledzeniem odpornosci [15].

Dziecizuposledzona odpornoscia prezen-
tuja zakazenia patogenami oportunistyczny-
mi, ktére u zdrowych dzieci maja charakter
samoograniczajacy, natomiast u dzieciz PNO
moga mie¢ cigzki, trwajacy wiele miesiecy
przebieg, niereagujacy na intensywne lecze-
nie. Zakazenia oportunistyczne moga by¢
spowodowane na przyktad przez gronkowca,
pratek szczepionkowy BCG, grzyby Asper-
gillus sp., Candida czy wirusy Epsteina-Barr,
cytomegalii lub Herpes.

Zaburzenia uktadu odpornosci mozna
podejrzewac wtedy, gdy u dziecka wystepuja
nawracajace ropnie, stany zapalne jamy ustne;j
i dzigset lub w przypadku wystapienia gora-
czek o nieustalonej etiologii, powickszenia
watroby, Sledziony.

Jedli uktad immunologiczny funkcjonuje
prawidlowo, to pomi¢dzy zachorowaniami
(nawet czegstymi) wystepuja okresy zupetnie
bezobjawowe (np. w czasie wakacji).

Konieczne jest zwrdcenie uwagi na dodat-
kowe czynniki wystepowania infekcji (ztobek,
przedszkole, narazenie na dym tytoniowy) i na
to, czy pojawily si¢ wraz z zaistnieniem takich
czynnikow. Wowczas wigksza liczba zacho-
rowaf jest tego spodziewanym nastepstwem.

U dzieci z PNO cze¢sto obserwuje si¢
zahamowanie rozwoju fizycznego, dlatego
prawidtowy rozwdj fizyczny pacjenta zgta-
szajacego si¢ do poradni immunologicznej
w duzej mierze odsuwa podejrzenie PNO na
dalszy plan.

I Badania lahoratoryjne

Konieczna jest prawidlowa ocena morfo-
logii krwi z rozmazem w odniesieniu do wie-
ku pacjenta.

Niemowl¢/mate dziecko, u ktérego wroz-
mazie krwi obwodowej obserwuje si¢ powta-
rzajace zmniejszenie odsetka i bezwzgledne;j
liczby limfocytéw, zwlaszcza przy wystepo-
waniu niepokojacych objawéw klinicznych,
powinno by¢ skonsultowane przez specjaliste
immunologa w trybie pilnym.

Liczba neutrocytéw jest obliczana w od-
niesieniu do wieku (istotne sg wartosci bez-

wzgledne, a nie procentowe).

I cechy dysmorficzne

Warto zwrdci¢ uwage na cechy dysmor-
ficzne charakterystyczne dla niektérych PNO,
ktére moga by¢ pomocne w ustaleniu prawi-
dtowego rozpoznania czy ukierunkowaniu
dalszej diagnostyki.

Charakterystyczne cechy dysmorficzne
w budowie twarzy obserwuje si¢ na przyktad
w zespotach: DiGeorge’a — zesp6t mikrode-
lecji 22q11.2, Nijmegen, hiper IgE (ryc 1-3).

B Zmiany skorne w PNO
W przebiegu PNO moga pojawiac si¢
réznorodne zmiany skérne o charakterze

przewleklym i nawrotowym, czgsto oporne
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Rycina 1. Dziecko z zespotem Di Georga (mikrodelecji 22911.2) (z zasoboéw Kliniki Immunologii

Instytutu Pomnik CZDZ w Warszawie — za zgoda)

Rycina 2. Matogtowie u dziecka z zespotem Nijmegen (z zasobow Kliniki Immunologii Instytutu Pomnik

CZDZ w Warszawie — za zgoda)

na leczenie, migdzy innymi owrzodzenia wo-
kot odbytu i w jamie ustnej, ropnie skory,
ple$niawica czy zapalenie przyzebia. Wsrod
nich bardzo wazne miejsce zajmuje uogol-
niona ztuszczajaca erytrodermia, ktéra moze

pojawic sie juzw pierwszych dniach zycia [22].

PODSUMOWANIE

Z danych Narodowego Funduszu Zdrowia
wynika, ze obecnie w calej Polsce znajduja si¢
24 poradnie immunologiczne, z czego czg¢$¢
zajmuje si¢ osobami dorostymi. Sa wojewddz-
twa, w ktérych nie ma ani jednej takiej po-
radni. Czas oczekiwania na wizyte wynosi od
80 (nieliczne wojewodztwa) do nawet 845 (!)
dni, §rednio 245.

Biorac pod uwagg fakt, ze PNO sa cho-
robami rzadkimi, §rednio 1/10 000 [6, 7, 16],
wydaje sig, ze aby skrdci¢ czas oczekiwania
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Rycina 3. Uogolniona erytrodermia w zespole
Omen (z zasobéw Kliniki Immunologii Instytutu
Pomnik CZDZ w Warszawie — za zgoda)

Katarzyna Turczyiska
Immunolog kliniczny potrzebny od zaraz?

Z danych Narodowego
Funduszu Zdrowia
wynika, ze obecnie

w catej Polsce znajduja
sie 24 poradnie
immunologiczne,

z czego czeS¢ zajmuije
sie osobami dorostymi
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WYBRANE
PROBLEMY
KLINICZNE

Trudne moze byé
uspokojenie rodzicow
podejrzewajacych
problemy z odpornos$cia
u swoich dzieci bez
podania argumentow

w postaci wynikow badan
laboratoryjnych, ktore
mogtyby wykluczyé PNO
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na wizyte u specjalisty immunologa, istnieje
potrzeba doktadniejszej analizy objawow i wy-
wiadu przed skierowaniem na taka konsulta-
cje. Z doswiadczen wtasnych autorki wynika,
ze z jednej strony stosunkowo liczna grupa
kierowanych pacjentdw nie spetnia wstepnych
kryteriéow podejrzenia zaburzefi immunolo-
gicznych (kryteria Jeffreya Modelsa) [14].
Z drugiej — opdznienie rozpoznania PNO
wiaze si¢ z duzym ryzykiem cigzkich powi-
ktafi, a nawet zgon6w chorych, u ktérych nie
udato si¢ zdiagnozowaé choroby na jej wstep-
nym etapie [7]. Dlatego tak wazne jest, aby
do immunologa trafiali ci, ktérzy najbardziej
tego potrzebuja.

Fakt czestego kierowania do specjali-
stycznych poradni immunologicznych choru-
jacych nawracajaco pacjentéw moze wynikac
roéwniez z ograniczonej puli badan diagno-
stycznych, ktére moze zleci¢ lekarz pierw-
szego kontaktu. Niestety, NFZ nie refunduje
w podstawowej opiece zdrowotnej nawet tak
podstawowych badan jak okre§lenie poziomu
gtéwnych klas immunoglobulin, a szacuje sig,
ze potowa wszystkich PNO dotyczy wiasnie
ich niedoboru.

Trudne moze by¢ zatem uspokojenie
rodzicéw podejrzewajacych problemy z od-
pornoscia u swoich dzieci bez podania argu-
mentéw w postaci wynikéw badan laboratoryj-
nych, ktére moglyby wykluczy¢ PNO.

Niewatpliwie, aby optymalnie sprawowaé
opieke nad pacjentami z problemem nawra-
cajacych infekcji, konieczna jest wspolpraca
miedzy lekarzami pierwszego kontaktu a spe-
cjalistami immunologami. Od tego, czy wila-
S§ciwa grupa pacjentéw bedzie kierowana do
poradni specjalistycznej, zalezy to, jak szybko
trafia tam ci, ktorzy rzeczywiscie tego potrze-
buja. Jednocze$nie lekarz pierwszego kontak-
tu, posiadajacy wiedz¢ na temat alarmujacych
objawdéw sugerujacych PNO, zapewni pacjen-
tom, u ktérych wystepuje takie podejrzenie,
mozliwo$¢ jak najszybszej diagnostyki i wha-

Sciwego leczenia.
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