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Streszczenie

Choroba moze wptywaé na wiele aspektow funkcjonowania dziecka. Stan ten moze przektadac si¢ na
stres a trudno$¢ w zaspokajaniu wszystkich potrzeb staje si¢ czyms niezrozumiatym i trudnym do zaakceptowania.
Czynnikiem dlugotrwale obcigzajacym dziecko jest choroba przewlekta, ktora towarzyszy mu kazdego dnia,
stanowigc istotne zagrozenie dla rozwoju fizycznego, emocjonalnego i spotecznego. Ocena jakosSci zycia dzieci z
niedoborem odpornosci stanowi duze wyzwanie i jest wazna z punktu widzenia optymalizacji leczenia i ustalania
priorytetow w zakresie opieki i1 profilaktyki. Czesto badania medyczne sa niewystarczajace gdyz pomiar
wskaznikow fizjologicznych i monitorowanie objawow choroby niewiele mowi o sposobie jej przezywania.
Wyniki badan medycznych maja ograniczony zwiazek ze zdolno$cig dziecka do normalnego funkcjonowania w
zyciu codziennym, ponad to istnieja réznice wzglgdem oczekiwan, sposobu przezywania choroby i reakcji na jej
objawy i dolegliwosci. Praca jest proba oceny jakosci zycia dzieci z niedoborami odporno$ci. Badaniem objeto 50
dzieci od 6 do 18 roku zycia. U wigkszosci badanych objawy niedoboru odpornosci manifestowaty si¢ we
wcezesnych latach zycia tj. od 0 do 2 roku, a proces diagnozowania do 7 roku zycia. Badanie nie potwierdzito
obcigzen dziedzicznych w tym zakresie. Analiza dolegliwo$ci wystepujacych przed zdiagnozowaniem choroby
wskazata na czgste zakazenia uktadu oddechowego i czgste stosowanie antybiotykoterapii. Najskuteczniejszym
sposobem terapii okazaly si¢ iniekcje dozylne (72%) co wigzalo si¢ z duzym stresem u dzieci. Wigkszos¢
badanych dzieci byta takze narazona na stres w zwigzku z koniecznoscig comiesigcznych badan laboratoryjnych.
Dzieci z niedoborem odpornosci w duzym odsetku nie byty szczepione zgodnie z obowigzujacym kalendarzem
szczepien. NajczeSciej niedobory odpornosci w badanej grupie manifestowaty si¢ chorobg Brunona i CVID (po
30%). W badanej grupie zaobserwowano sezonowo$¢ zachorowan (66%). Stwierdzono, ze dzieci z takim
rozpoznaniem maja w wigkszosci problemy szkolne z powodu absencji (50% grupy badanej, a 14% ma
indywidualny tok nauczania). Wigkszo$¢ badanych dzieci rozwdj psychiczny opiera na wsparciu rodziny (60%),
dla 40% wsparciem jest psycholog, a dla 10% psychoterapeuta. Badania ukazaty, ze 60% dzieci ma matg wiedzg
na temat swojej choroby, a to powodowa¢ moze ryzykowne zachowania. Glownymi Zrodtami wiedzy dotyczgcymi
niedoboréw odpornosci dla dzieci i ich rodzin sg lekarze, publikatory oraz stowarzyszenia pomocowe. Wigkszos$¢
badanych wskazywato na znaczny wptyw choroby na jako$¢ zycia i rozwdj.

Stowa Kluczowe: jako$¢ zycia, niedobory odpornosci, antybiotykoterapia
Summary

The disease can affect many aspects of the functioning child. This condition can be translated into stress
and difficulty in satisfying all the needs becomes something incomprehensible and difficult to accept.
Aggravating factor in a child's long-term chronic disease, which is accompanied by every day, providing a

significant threat to the physical, emotional and social development. Evaluation of quality of life for children with
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immune deficiency is a major challenge and it is important for the optimizing of treatment and priority setting will
of care and prevention. Most Medical Research are inadequate, measurement of physiological indicators and
monitoring of symptoms the disease does not say much about the way of living it. The results of medical
examinations have limited relationship with the child's ability to function normally in everyday life, more than
that there are differences in terms of expectations, the way of living of the disease and the response to her
symptoms and ailments. The work is an attempt to assess the quality of life of children with immunodeficiency.
The study included 50 children aged 6 to 18 years of age. The majority of respondents immunodeficiency
symptoms manifested themselves at an early age, ie from 0 to 2 years, and the process of diagnosis to 7 years of
age. The study did not confirm hereditary in this regard. Analysis of symptoms occurring before the diagnosis of
the disease pointed to frequent respiratory infections and the frequent use of antibiotics. The most effective way
of therapy were intravenous injections (72%), which was associated with high stress in children. Most of the
children were also exposed to stress due to the necessity of monthly laboratory tests. Children with
immunodeficiency in a high proportion have not been vaccinated in accordance with applicable immunization
schedule. Most immunodeficiencies in the study group was manifested by Bruno disease and CVID (30%). In the
study group were observed seasonal incidence (66%). It was found that children with this diagnosis have mainly
problems in school due to absenteeism (50% of the study group, and 14% have an individual education). Support
for most children is the family (60%), for 40% of the support is a psychologist and psychotherapist for 10%.
Studies have shown that 60% of children have little knowledge about their disease, and this may result in risky
behavior. The main sources of knowledge about immune deficiency for children and their families are doctors,
mass media and aid associations. The majority of respondents indicated a significant impact of the disease on
quality of life and development.

Key words: quality of life, immune deficiencies, antibiotic therapy

Wstep

Wedhig Campbella, pojecie jakoSci zycia jest ,najbardziej oczywista, obecng w bezposrednim
doswiadczeniu, najbardziej realna, przemoznie narzucajacg si¢ naszej percepcji forma codziennosci”. Kazdy z nas
jest osadzony w rygorze codziennos$ci i tak naprawde od tego, w jaki sposob ja oceniamy zalezy, czy nasza jakos¢
zycia przez owa codzienno$¢ okreslona, jest w istocie zadowalajaca, czy tez nie.[1] Badanie korelacji pomiedzy
stanem zdrowia, a jego jako$cig pokazuje jak znaczacy wplyw na jako$¢ zycia ma nie tylko leczenie, ale i
rehabilitacja. Percepcja wlasnej egzystencji jest zwigzana z szeregiem zalezno$ci i samo jej postrzeganie jest
kwestig zdecydowanie psychologiczng taczy si¢ bowiem z procesem ocen poznawczych jednostki.[2]

Niedobor odpornosci to defekt immunologiczny charakteryzujacy si¢ oslabiong badz catkowita
niezdolno$cia do zwalczania chorob zakaznych przez organizm. Niedobory odpornosci dzieli si¢ na pierwotne
(wrodzone) oraz wtérne (nabyte).[3] Cecha charakterystyczng pierwotnych niedoborow odpornosci jest
zwigkszona podatnos$¢ na zakazenia. U pacjentow z wrodzonymi niedoborami odpornosci mozna obserwowaé
uposledzenia rozwoju somatycznego (zespdt DiGeorge'a) jak réwniez zaburzenia neurologiczne (ataksja-
teleangiektazja). Wtorne niedobory odpornosci to objawy uposledzenia humoralnej lub komorkowej odpowiedzi
immunologicznej, ktore wystgpity u zdrowego pacjenta po przebytej chorobie lub w wyniku dziatania czynnikow

jatrogennych.[4]
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Cel pracy

Celem pracy jest ocena jakosci zycia pacjentow z zespotem braku odpornosci, wptywu schorzenia na
codzienne funkcjonowanie pacjenta oraz poznanie subiektywnej oceny wiedzy badanych na temat wlasnego
schorzenia.
Material i metody badawcze

W badaniu postuzono si¢ metoda sondazu diagnostycznego, wykorzystano autorski kwestionariusz
ankiety, ktory sktadat si¢ z dwoch czgéci. Metryczki, w ktdorej zawarte byty pytania o charakterze zamknigtym,
pozwolity one na zebranie podstawowych danych spoleczno — demograficznych: plci, przedzialu wiekowego,
wyksztalcenia i miejsca zamieszkania. Cze$¢ druga skladata si¢ z 28 pytan — otwartych i zamknigtych. Pytania
zostaly opracowane na podstawie przegladu 1 analizy wspolczesnego piSmiennictwa. Badania zostaly
przeprowadzone w okresie od grudnia 2010 do lutego 2011 wsrdod rodzicow dzieci bedacych pacjentami Poradni
Immunologicznej przy Instytucie ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie.
Wyniki badan i ich oméwienie

Badaniem objeto 50 dzieci w wieku od 1 do 18 roku zycia. Srednia wieku chtopcoéw badanej populacji
wynosita 12,02 lat, dziewczat - 11,25 lat, a w calej grupie - 11,72 lat. Strukture badanej grupy ze wzgledu na wiek
przedstawia wykres 1.

Wszystkie badane osoby cierpig na pierwotny niedobor odpornosci. Do najczestszych nalezy Choroba
Burtona - 30% i CVID (Pospolity zmienny niedobdr odpornosci) - 30% (Tabela 1).

U ponad polowy dzieci (54%) pierwsze objawy chorobowe wystapily pomigdzy pierwszym a 6 rokiem
zycia, w tym u 20% pomiedzy pierwszym a drugim rokiem, u 12% pomiedzy drugim a trzecim rokiem, u 10% -
pomigdzy trzecim a czwartym rokiem zycia, a w przypadku 12% pomiedzy czwartym a szdstym rokiem zycia. Do
pierwszego roku zycia objawy wystapity u 32% badanych, w tym u 14% byty obecne od urodzenia. W wieku
pdzniejszym (od siedmiu do osiemnastu lat) pierwsze objawy zauwazono u 14% analizowanych dzieci. W badanej
grupie niedobdr odpornosci najczgéciej diagnozowany byt wsrdéd pacjentow pomiedzy pierwszym a 6 rokiem
zycia, w tym - do 1,5 roku u 6%, w wieku dwoch lat - 109%, trzech lat - 12%, czterech i pigciu lat - 6% i do szesciu
lat - 12%. Do ukonczenia pierwszego roku zycia choroba zostala zdiagnozowana u 14% pacjentéw. Pozostali
respondenci - 34% mieli zdiagnozowang chorob¢ pomigdzy 7 a 18 rokiem zycia. W pojedynczych przypadkach
(4%) niedobor odpornosci wystepowat rowniez w rodzinie respondentéw i dotyczyt rodzenstwa pacjentow. Przed
zdiagnozowaniem zespotu niedoboru odpornosci u dzieci badanej populacji wystepowaty rozne dolegliwosci — do
najczesciej wskazywanych nalezaly zakazenia ukladu oddechowego 54%, czeste zapalenia pluc 44%,
zahamowanie prawidtowego rozwoju i przyrostu masy ciata - 30% oraz konieczno$¢ dtugotrwalego stosowania
antybiotykow dozylnych w celu opanowania zakazenia - 30% (Tabela 2).

W badanej grupie prawie ¥ chorych dzieci przyjmuje preparaty immunologiczne dozylnie. Pozostate 28%
preparaty przyjmuje podskornie. Przyjmowaniu preparatow immunologicznych moga towarzyszy¢ reakcje
uboczne. W badanej grupie 8% pacjentow skarzylto si¢ na bole glowy po przyjeciu preparatu. Wsrod badanych
28% pacjentdOw przyjmuje preparaty immunologiczne co tydzien, pozostate 72% w odstepach miesigcznych.
Zaledwie 26% badanych dzieci i mlodziezy zostata zaszczepiona zgodnie z kalendarzem szczepien, pozostate
osoby byly szczepione w innych terminach lub wcale nie zostaly jeszcze zaszczepione. Ponad potowa rodzicow
dzieci cierpigcych na niedobor odpornosci (60%) regularnie poddaje si¢ szczepieniom przeciwko grypie.

U ponad potowy badanych dzieci (66%) pory roku maja wpltyw na zmniejszenie odpornosci. Najczgsciej

jest to zauwazalne jesienig - 60,6% i wiosng 45,5%. W okresie zimowym nasila si¢ to u 33,3% respondentow a
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latem u 18,2%. Czg¢$¢ dzieci (40%) odczuwa obawy i lgki zwiazane z mozliwoscig wystapienia choroby/infekcji.
W przypadku 50% badanych dzieci niedobdér odpornosci i zwiagzane z tym czgste infekcje wptywaja na ich nauke a
w przypadku 14% respondentéw choroba wiaze si¢ z konieczno$cia podjecia indywidualnego toku nauczania.

Przewlekta choroba moze rzutowaé na zycie rodzinne osoby dotknigtej choroba. W badanej grupie potowa
respondentéw uwaza, ze choroba dziecka nie rzutuje na relacje rodzinne. Przeciwnego zdania byto 50% - czg$¢ z
nich (20%) uwaza, ze problemy zdrowotne sprzyjaja zaciesnieniu wig¢zi rodzinnych, natomiast 30% dostrzega
negatywny wplyw - choroba stala si¢ przyczyna pogorszenia sytuacji materialnej rodziny i zwiazanych z tym
ktopotow. Choroba moze rowniez wptywa¢ na relacje dziecka z rowiesnikami. W badanej grupie ponad potowa
badanych uwaza, Ze choroba odciska si¢ pozytywnie na relacjach z rowie$nikami, co przejawia si¢ checia
przebywania w przedszkolu w grupie rowiesniczej, petng akceptacja i troskg ze strony kolegow, dobrym relacjami
w grupie rowiesniczej. Negatywne wplywy dostrzega 28% ankietowanych.

Cze$¢ osOb cierpiacych na zespdt niedoboru odpornosci (40%) ma obnizony nastrdj, u 30% choroba
wywoluje uczucie smutku, w przypadku 18% dzieci choroba wywoluje poczucie bezsilnosci, a 6% ankietowanych
przyznaje, ze ich dziecko zyje w ciggtym strachu. Pozostali ankietowani (44%) nie dostrzegaja zwiazku pomiedzy
samopoczuciem dziecka a chorobg. W zwigzku z obnizonym samopoczuciem 40% chorych dzieci korzysta z
pomocy psychologa, 10% uczeszcza do psychoterapeuty a jedna osoba leczy si¢ psychiatrycznie. Ponad potowa
chorych dzieci (60%) szuka wsparcia w srodowisku rodzinnym.

Z odpowiedzi uzyskanych od respondentéw wynika, ze 60% dzieci nie posiada dostatecznej wiedzy na
temat swojej choroby. Dotyczy to przede wszystkim dzieci mlodszych lub dzieci u ktérych niedobor odpornosci
zostal zdiagnozowany w ostatnim roku. Zaréwno rodzice jak tez dzieci informacje na temat niedoboru odpornosci,
czerpig przede wszystkim z konsultacji i rozméw z lekarzami - 100%, 80% - poszerza swojg wiedzg korzystajac z
Internetu. Natomiast dla 60% zrodtem informacji sa stowarzyszenia do ktorych przynaleza rodziny osob chorych.
Czgs¢ respondentow uzupetnia swoja wiedzg w oparciu o artykuly prasowe i publikacje ksigzkowe.

W badanej grupie az 64% respondentdow uwaza, ze choroba wptywa na ich zycie codzienne, 56% uznalo,
ze dolegliwosci 1 czgste choroby obnizaja jako$¢ zycia dziecka i catej rodziny. Natomiast 24% badanych jest
zdania, ze choroba nie ma wptywu na jako$¢ ich zycia.

Dyskusja

Przebieg kliniczny pierwotnych niedoboréw odpornosci jest rézny, zalezny od rodzaju defektu. W
niektorych przypadkach objawy wystepuja od wczesnego dziecinstwa (np. w cigzkim zlozonym niedoborze
odpornos$ci), w innych natomiast do ujawnienia klinicznego zaburzen odpornosci dochodzi w wieku szkolnym lub
miodzienczym (np. w CVID — pospolitym zmiennym niedoborze odpornosci).[5] W badanej populacji dzieci u
ponad potowy 54% pierwsze objawy chorobowe wystapity pomiedzy pierwszym a 6 rokiem zycia. Do pierwszego
roku zycia objawy wystapity u prawie jednej trzeciej badanych, w tym u 14% byty obecne od urodzenia.

Zespoty pierwotnych niedoborow odpornosci, predysponuja pacjentow do nawrotowych zakazen m.in. w
obrebie uktadu oddechowego.[5] W badanej populacji, przed zdiagnozowaniem zespotu niedoboru odpornosci, u
dzieci wystepowaty rozne dolegliwosci. Najczeséciej byly to zakazenia uktadu oddechowego (54%), czeste
zapalenia ptuc (44%), a takze zahamowanie prawidtowego rozwoju i przyrostu masy ciata (30%). Podobne wyniki
uzyskano w badaniach dzieci z zespotem ataksja - teleangiektazja gdzie zapalenia pluc i oskrzeli wystepowaty u
67% pacjentéw, a zakazenia gornych droég oddechowych u prawie 80% chorych.[6] Rowniez analiza trzech

przypadkéw dzieci z wrodzonymi niedoborami odpornosci przeprowadzona przez Wasowska-Krolikowska K. i
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Krogulska A. wykazata, ze u wszystkich analizowanych dzieci gldownym objawem klinicznym byly nawracajace
infekcje uktadu oddechowego.[7]

U o0s6b z niedoborami odpornosci leczenie substytucyjne powinno by¢ zindywidualizowane zaleznie od
aktualnego stezenia przeciwcial. Podawanie dozylnych immunoglobulin powinno odbywaé si¢ w warunkach
oddziatu lub specjalistycznej poradni. Zwykle leczenie takie powtarzane jest co 3-4 tygodnie, ale w uzasadnionych
przypadkach przerwy pomigdzy kolejnymi przetoczeniami mozna skraca¢ lub wydluzac.[8] W Polsce leczenie
dzieci z Pierwotnymi Niedoborami Odpornos$ci odbywa si¢ w ramach programu terapeutycznego ,,Leczenie
pierwotnych niedoboréw odpornosci u dzieci” finansowanego przez NFZ.[9]

W badaniach wilasnych prawie % chorych dzieci przyjmuje preparaty immunologiczne dozylnie.
Przyjmowaniu preparatow immunologicznych moga towarzyszy¢ reakcje uboczne. Reakcje te moga mieé
charakter miejscowy lub uogoélniony. Mozna wyrdzni¢ réwniez reakcje natychmiastowe oraz reakcje pézne. Do
reakcji natychmiastowych mozna zaliczy¢ objawy pseudogrypowe ze wzrostem temperatury, odczuwaniem zimna,
az po reakcje wstrzasowe. Do objawow reakcji natychmiastowej naleza rowniez goraczka, bole i zawroty glowy,
boéle migsniowe, nudnosci, wymioty, tachykardia. Reakcje pozne moga przejawiac si¢ m. in. takimi objawami jak
pokrzywka, obrzek stawow, uszkodzenie funkcji nerek.[8] W badaniach wiasnych 8% pacjentéw skarzyto si¢ na
boéle glowy po przyjeciu preparatu immunologicznego.

Leczenie preparatami immunoglobulin, wizyty w Poradni Immunologicznej oraz leczenie zakazen czgsto
wigze si¢ z nieobecnosciami w szkole. Konieczne moze okaza¢ si¢ opracowania indywidualnego toku nauczania
lub zorganizowania dodatkowych zaje¢ wyréwnawczych.[10]

W badaniach wiasnych w przypadku potowy badanych dzieci niedoboér odpornosci i zwigzane z tym
czgste infekcje wplywaja na ich nauke, a w przypadku 14% dzieci choroba wigze si¢ z konieczno$cig
indywidualnego toku nauczania. Spora grupa badanych dzieci odczuwa obawy i Igki zwigzane z mozliwos$cig
wystapienia infekcji oraz ewentualnymi nicobecnosciami w szkole. Choroba przewlekta moze rzutowac rowniez na
zycie rodzinne chorego dziecka oraz jego relacje z rowieSnikami, bardzo czesto jest takze powodem obnizenia
nastroju, poczucia smutku i przygnebienia osoby chorej. W badaniach wtasnych 40 % dzieci cierpiacych na zespo6t
niedoboru odpornosci miato obnizony nastrdj, prawie jednej trzeciej stale towarzyszyto uczucie smutku, a w
przypadku 18% dzieci choroba powodowata poczucie bezsilnosci. W badanej populacji az 64% ankietowanych
uwazalo, ze choroba wptywa na zycie codzienne dziecka i calej rodziny, a 56% uznatlo, Zze dolegliwosci i czgste
choroby obnizaja jakos$¢ zycia dzieci.

Whioski
1. Spora grupa badanych uwaza, ze choroba wplywa na zycie codzienne dziecka i catej rodziny.

2. Ponad potowa badanych uznata, ze choroba obniza jakoé¢ zycia dziecka.

3. Ponad potowa chorych dzieci nie posiada dostatecznej wiedzy na temat swojej choroby.
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Tabela 1. Rodzaj niedoboru odporno$ci wystepujacy w badanej grupie

Rodzaj niedoboru odpornosci N %
Zespot Nijmegen 5
Zespot Blooma 2,0
Choroba Brutona 15 30,0
CVID (pospolity zmienny niedoboér odpornosci) 15 30,0
Hipogammaglobulinemia 7 14,0
Niedobdr podklas IgG 14,0
Ogodtem 50 100,0
Tabela 2. Objawy wystepujace przed zdiagnozowaniem choroby*
Objawy wystepujace przed zdiagnozowaniem choroby N %
8 lub wiecej zakazen uktadu oddechowe o w ciagu roku 27 54,0
2 lub wiecej zakazen zatok o cigzkim przebiegu w ciggu roku 2 4,0
trwajaca 2 miesigce lub dluzej antybiotykoterapia bez wyraznej poprawy 16 32,0
2 lub wigcej zapalen pluc w ciggu roku 22 44,0
zahamowanie prawidtowego rozwoju lub przyrostu masy ciala w okresie 15 30.0
dziecigcym )
powtarzajace si¢ glebokie ropnie skorne lub narzgdowe 3 6,0
przewlekajaca si¢ grzybica jamy ustnej i skory powyzej pierwszego roku 5 10.0
zycia '
koniecznos¢ dlugotrwatego stosowania antybiotykdw dozylnych w celu o 15 300
opanowania zakazenia '
dwa lub wiecej ciezkich zakazen, takich jak zapalenie moézgu, kosci, migéni, 4 80
skory lub posocznica '
wywiad rodzinny wskazujacy na pierwotne niedobory odpornosci 3 6,0

*Wyniki nie sumujg si¢ do 100%, poniewaz respondenci mogli wskaza¢ wigcej niz jedng odpowiedz
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