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aburzenia systemu odpornosci u dzieci to duza grupa
patologii klinicznych o réznych objawach i r6znych przy-
czynach powstawania.
Ogodlnie stany te charakteryzuje czestsza zapadalno$¢ na infekcje
o diuzszym i ciezszym przebiegu niz u innych dzieci. W zfo-
zonych niedoborach odpornosci u dzieci wystepuja objawy ze
strony r6znych narzadéw i ukfadow.
,Odpornos¢ — to zdolno$¢ ustroju dziecka do zwalczania infekcji
i ochrony przed nimi”.
Znajomos¢ faktu istnienia odpornosci byta juz znana w starozyt-
nosci. Wiedziano, ze cztowiek, ktéry przebyt chorobe zakazna,
jest juz na nig odporny i drugi raz na nig nie zachoruje. Na-
stepnym etapem poznania proceséw immunologicznych byto
stwierdzenie istnienia we krwi przeciwciat. Burzliwy rozwéj im-
munologii nastapit jednak dopiero w ostatnich 25 latach. W tym
czasie poznano elementy uktadu odpornosciowego, a odkrycie
szeregu cytokin wyjasnito wspétdziatanie poszczegdlnych czesci
sktadowych systemu miedzy soba.
System odpornosciowy dysponuje calym szeregiem anato-
micznych i fizjologicznych barier, zapobiegajacych wtargnie-
ciu patogenu do organizmu.
Taka barierg jest przede wszystkim ciagfos¢ skéry — stanowiacej
ptaszcz ochronny, facznie z wydzielanym potem, fojem oraz
kwasnym pH. Podobne znaczenie maja btony sluzowe, gdzie
warstwa $luzu petni funkcje ochronna. Bierze tu udziat réwniez
lizozym oraz elementy komoérkowe ukfadu odpornosciowego,
jak réwniez IgA wydzielnicza. Dopiero pokonanie tych barier
umozliwia wtargniecie patogenu i rozpoczecie dziatania ukfa-
du immunologicznego. Pierwszym objawem potwierdzajacym
walke z antygenem jest powstanie odczynu zapalnego, ktérego
cechami sa:
- bol,
— zaczerwienienie,
— obrzek,
— ocieplenie,

— ograniczenie funkgji.



Przekrwienie, zwiekszona przepuszczalnos¢ naczyn krwio-
nosnych powoduja nasilenie naptywu komoérek uktadu od-
pornoéciowego do miejsca zakazenia. Nasilenie fagocytozy
powoduje nie tylko usuniecie czesci patogenu, ale réwniez
odstoniecie na ich powierzchni biatek antygenowych. Umoz-
liwia to dalsza interwencje limfocytom T i wigczenie elemen-
tow odpornosci swoistej do walki z zakazeniem. Dochodzi
takze do aktywacji limfocytéw B, ktére przeksztafcajac sie
w komérki plazmatyczne, tworza i wydzielaja przeciwciafa.
W reakcjach odpornosciowych ustroju biora udziat: watroba,
Sledziona, szpik kostny, wezty chfonne, migdatki, uktad chfonny
bton $luzowych oraz ukfad limfatyczny.

Poznanie cytokin, antygenéw zgodnosci tkankowej, proceséw
réznicowania limfocytéw T, dojrzewania i funkcji limfocytéw B,
uktadu dopetniacza etc., sprawito, ze immunologia stata sie
obecnie odrebna specjalnoécia medyczna, bardzo skompliko-
wang, o wielkiej przysztosci.

Lekarz pediatra i lekarz pierwszego kontaktu powinni wiedzie¢,
kiedy podejrzewac i jak szybko zdiagnozowa¢ niedobory immu-
nologiczne u swojego pacjenta.

Wsréd zaburzen uktadu odpornosciowego u dzieci, wyodreb-
niono: zaburzenia wrodzone (uwarunkowane genetycznie) na-
zywane tez pierwotnymi zaburzeniami odpornosci oraz zespoly
wtdrne, gdzie do uszkodzenia systemu immunologicznego do-
chodzi w przebiegu innej choroby lub jatrogennie, wskutek le-
czenia immunosupresyjnego.

Wrodzone zaburzenia s3 domeng pediatrii — ujawniaja sie
w niemowlectwie albo juz w okresie noworodkowym. Sa raczej
chorobami rzadkimi (Srednia czesto$¢ 1:10 000 urodzen), ale sa
tez czesto bardzo p6zno rozpoznawane. Niedobory odpornosci
moga by¢ izolowane (humoralne lub komérkowe) lub tez moga
wystepowac tacznie (niedobory ztozone), dajac wieloobjawowe
zespoly kliniczne.

U dzieci z dysfunkcja uktadu odpornosciowego istnieje przede
wszystkim zwiekszona predyspozycja do wystepowania zaka-
zeh. Dobre zebranie wywiadu jest tu bardzo istotne w ustalaniu

rozpoznania. Rodzaj defektu immunologicznego moze dawac



sktonno$¢ do zakazen okreslonymi patogenami. W zaburze-
niach produkgcji przeciwciat oraz fagocytozy, goruja zakazenia
bakteryjne ze sktonnoscia do czestego nawracania. W zaburze-
niach odpornosci komérkowej przewazaja zakazenia wirusowe.
W ztozonych typach dysfunkcji uktadu immunologicznego ob-
serwuje sie zakazenia grzybicze, pasozytnicze oraz wirusowe.
Najwczesniej, tuz po urodzeniu, ujawniaja sie zaburzenia fa-
gocytozy, odpornosci komoérkowej oraz zespotéw ztozonych.
Zespoty niedoboru przeciwciat ujawniaja si¢ natomiast dopiero
w drugim pétroczu, w momencie, kiedy kofczy sie czynnos¢
przeciwciat przekazanych dziecku przez organizm matki. Nie-
ktore typy zaburzeri wrodzonych moga ujawni¢ sie dopiero
w wieku przedszkolnym.

Woczesne rozpoznanie zaburzei odpornosci ma podstawowe
znaczenie dla dalszego leczenia dziecka. Pozwala w ciezkich
stanach stworzy¢ dziecku mozliwo$¢ np. przeszczepu szpiku lub
leczenia substytucyjnego oraz zapobiec trwatym uszkodzeniom,
np. tkanki ptucnej w przebiegu ciezkich zakazen. U dziecka,
ktére trafia do pediatry z powodu nieustannych infekcji, nalezy
ustali¢: czy nie wystepowaty nasilone odczyny po szczepieniach,
zwtlaszcza patogenami zywymi (BCG, polio), czy nie ma skton-
nosci do utrzymywania sie przewlektych plesniawek, stanéw za-
palnych $luzéwek jamy ustnej oraz dziaset. Nalezy takze ustalic¢,
czy obserwowano przewlekta biegunke lub niepoddajaca sie le-
czeniu uporczywa robaczyce przewodu pokarmowego. U dzieci
z niedoborami odpornosci zakazenia przebiegaja szczegblnie
ciezko, maja charakter nawracajacy i nie reaguja na standardo-
we dawki antybiotykéw. Wéwczas antybiotykoterapie czesto na-
lezy prowadzi¢ dozylnie.

Nawracajace zakazenia dotycza nie tylko ptuc, oskrzeli, ale
takze ucha i zatok. Czeste zapalenia ptuc o przewlektym prze-
biegu maja tendencje do pozostawiania trwatych nastepstw
w postaci rozstrzeni oskrzeli, zwtéknienia tkanki ptucnej
z niewydolnosciag oddechowa. U dzieci tych obserwujemy takze
nawracajace zakazenia skory w postaci gtebokich rozsianych rop-
ni i ropowic. Organizm bardzo stabo ,wytwarza” stan zapalny, tak

wiec np. infekcja skéry, rozprzestrzenia sie bez zaczerwienienia



i boélu. Podobnie bezobjawowo moze przebiega¢ zapalenie wy-
rostka robaczkowego. Dziecko przechodzi niejednokrotnie ciez-
kie zakazenia, nie goraczkujac i nie generujac parametréw stanu
zapalnego (CRP, OB, leukocytoza), tak wiec poczatek wielu cho-
réb jest utajony i juz na wstepie wystepuje sktonnoé¢ do przecho-
dzenia w stan przewlekly. Réwniez obraz kliniczny niektérych za-
kaZeri wirusowych jest nietypowy. Nie wystepuje wysypka, odra
i ospa wiktaja sie czedciej zapaleniem moézgu i opon mézgowo--
-rdzeniowych. Bardzo niebezpieczny jest przebieg opryszczki
i potpasca, ktére maja sktonnoé¢ do uogélniania sie. U dzieci
tych po zabiegach operacyjnych obserwuje sie gorsze gojenie
ran oraz zakazenia wirusem cytomegalii. Bardzo niebezpieczne
u takich dzieci sa zakazenia grzybicze, poniewaz sg catkowicie
oporne na leczenie.

Manifestuja sie przewlekty grzybica paznokci, skéry, przewodu
pokarmowego. Zakazenie to moze dotyczy¢ kazdego innego
narzadu (grzybicze zapalenie ptuc, grzybicze zapalenie opon
moézgowo-rdzeniowych). U dzieci z zaburzeniami immuno-
logicznymi czesto wystepuje zakazenie Pneumocystis carinii
z nasilonym kaszlem i zmianami w ptucach. Zakazenie lamblioza
i toksoplazmoza spotyka sie réwnie czesto.

Jak juz wyzej wspomniano dziecko z zaburzeniami odpornosci
jest ,areaktywne” na wszelkie zakazenia, przejawia sie to tak-
ze brakiem powiekszenia weztéw chtonnych (hipotrofia ukfadu
limfatycznego). Czeste infekcje, jak réwniez choroba zasadnicza,
doprowadzaja do zaburzen rozwoju dziecka, niskiego wzrostu,
nieprawidtowej masy ciata. U wszystkich dzieci z zaburzeniami
odpornosci obserwujemy wieksze sktonnosci do proceséw auto-
immunizacyjnych oraz ontogenezy.

Wtérne niedobory immunologiczne ujawniaja sie w réz-
nym wieku. Przemijajacy spadek odpornosci obserwujemy
u dzieci po przechorowaniu réznych choréb zakaznych (odra,
ospa, szkarlatyna), w czasie dtugotrwatego przyjmowania anty-
biotykéw, po zabiegach operacyjnych z zastosowaniem ogol-
nej narkozy. Choroba nowotworowa, a zwfaszcza choroby
rozrostowe ukfadu krwiotwérczego, powoduja znaczny spa-

dek odpornosci ze sktonnoscig do infekcji oportunistycznych.



U dzieci dtugotrwale goraczkujacych z r6znych przyczyn, hiper-
katabolizm biatka doprowadza do spadku produkcji przeciwciat.
Usuniecie $ledziony, zesp6t nerczycowy doprowadzajacy do
znacznej utraty biatka z moczem, masywne wydalanie biatka
z katem w patologiach budowy jelitowego ukfadu chtonnego
(limfangiektazje jelitowe) to réwniez przyczyny wtérnych ze-
spotéw niedoboréw immunologicznych. Nalezy takze pamieta¢
o wszelkich typach niedozywienia u dzieci (jakosciowego, jak
i ilosciowego).

Jezeli podejrzewamy u dziecka defekt uktadu immunologicznego,
niezwykle wazne jest dokfadne zebranie wywiadu rodzinnego

w kierunku istnienia podobnych objawéw w rodzinie.

Jakie badania laboratoryjne moga by¢ pomocne przy ustala-
niu podejrzenia defektéw immunologicznych u dzieci?

1. Oznaczenie stezenia gammaglobulin i ich podklas w surowicy.

2. Oznaczenie stezenia IgA wydzielniczej w élinie.

3. Okreslanie poziomu niektérych przeciwciat w surowicy (zdol-
nos¢ ustroju do ich produkgji) przed stymulacja antygenowa
i po niej. Najczesciej oznaczamy ASO, przeciwciata przeciw-
btonnicze, anty HBV.

4. Mozemy réwniez ocenia¢ limfocyty B we krwi obwodowej

i w szpiku.

Odpornos¢ komérkowa u dziecka badamy:

1. Okreslajac ogodlna limfocytoze, ilos¢ limfocytéw T oraz ich
subpopulagji.

2. Oceniamy zdolno$¢ przeksztatcen blastycznych limfocytow
pod wptywem fitohemaglutyniny lub innych miogenéw.

3. Badamy test hamowania migracji makrofagow.

4. Oznaczamy stezenie niektérych cytokin.

Inne badania wychodza poza zakres poradni ogblnej i mozliwe

sa do wykonania w specjalistycznych poradniach immunologicz-

nych. Ostateczng diagnoze o istnieniu u dziecka zaburzer syste-

mu immunologicznego podejmuje lekarz immunolog.



Europejskie Towarzystwo Niedoboréw Odpornosci ustalito li-
ste wskazan do pogtebionej diagnostyki w kierunku zaburzen
funkcji uktadu odpornosciowego:

— czeste (osiem lub wiecej w ciagu roku) infekcje drég odde-
chowych, uszu, migdatkéw, zatok — wymagajace zastosowania
antybiotykow,

— dwa lub wiecej zapalenia ptuc w ciagu roku (potwierdzone Rtg),

— brak skutecznosci dtugotrwatej antybiotykoterapii — koniecz-
no$¢ stosowania antybiotykéw i.v.,

— ciezko przebiegajace zakazenia bakteryjne (zapalenie kosci,
szpiku, opon mézgowo-rdzeniowych, posocznica),

— nawracajace zapalenia ropne skéry (ropnie mnogie, ropowice),
grzybica skoéry, paznokci, jamy ustnej (afty przewlekte),

— nawracajace biegunki o dtugotrwatym przebiegu,

— zakazenia pasozytnicze oporne na leczenie,

— utrzymujaca sie przez diugi okres goraczka bez uchwytnej
przyczyny,

— zahamowanie rozwoju fizycznego dziecka.

Na szczegblng uwage zastuguje zagadnienie szczepien u dzie-
ci z niedoborami odpornosci. Zapobieganie chorobom za-
kaznym u tych pacjentéw jest szczegblnie wazne ze wzgledu
na niezwykle ciezki, nawet czasami $miertelny ich przebieg.
Z drugiej strony nalezy pamieta¢ o ograniczeniach w poda-
waniu niektérych szczepionek (szczepionki zywe, moga powo-
dowa¢ wystepowanie powaznych powiktan poszczepien-
nych). Najlepiej kalendarz szczepiefr u dzieci z niedobo-
rem odpornosci, planowa¢ z lekarzem immunologiem. Przy
osrodkach  klinicznych istnieja poradnie immunologiczne

i tam nalezy kierowac¢ dzieci.

Witérne (nabyte) zespoly niedoboréw immunologicznych
Witérne niedobory odpornosci sa najczesciej spotykanymi
zaburzeniami uktadu immunologicznego. Nabyte niedobo-
ry odpornoéci uszkadzaja gtéwnie funkcje komoérek zernych
i limfocytéw. Moze je powodowac¢ wiele réznych czynnikéw:

Niedozywienie — na skutek niedoboréw biatka, niedostateczne-



go pokrycia kalorycznego, niedoboréw niezbednych mikroele-
mentéw (zelazo, cynk); jest to jedna z najczestszych przyczyn
niewydolnosci uktadu odpornosciowego na $wiecie.

Infekcje, zwlaszcza przewlekajace sie. Niektére patogeny maja
tu szczegodlnie silne oddziatywanie — nalezy do ich grupy wirus
grypy, malaria, wirus rézyczki, ale szczegélnie wirus HIV dopro-
wadzajacy do rozwoju zespotu AIDS. Patogenne sa tutaj zarow-
no HIV-1, jak i HIV-2. Wirus wykazuje tropizm do limfocytéw T,
a zwlaszcza limfocytéw T-pomocniczych (CD,). Zesp6t AIDS ce-
chuje sie duza czestodcia wystepowania infekcji oportunistycz-
nych oraz miesaka Kaposiego. Powodem tych zmian jest znacz-
ne zmniejszenie populacji limfocytéw T-pomocniczych (CD,).
Choroba nowotworowa przejawia réwniez bezposredni wptyw na
stan ukfadu odpornosciowego np. poprzez wydzielanie TNF-a.
Leki cytotoksyczne i promieniowanie jonizujace gtéwnie po-
przez hamowanie produkgji limfocytéw w szpiku.

Rozlegte urazy — oparzenia duzych powierzchni ciafa, rozlegte
zabiegi operacyjne powoduja spadek odpornoéci, cho¢ mecha-
nizmy tego procesu nie sa doktadnie poznane.

Cukrzyca - spadek odpornosci zwiazany jest z licznymi ciezkimi
infekcjami, cho¢ przyczyna niedoboru odpornosci w cukrzycy

nie jest do konca poznana.

Oprécz niedoboréw odpornosci wrodzonych i nabytych ukfad
immunologiczny moze réwniez przejawia¢ nadmierne dziatanie.
W normalnych warunkach ukfad odpornodciowy reaguje na
antygeny réznych czynnikéw infekcyjnych w sposéb nieuszka-
dzajacy tkanek organizmu. W niektérych sytuacjach reakcja ta
moze by¢ nadmierna (nadwrazliwo$¢), co moze doprowadzi¢
do wystepowania licznych objawéw klinicznych.

Duza role odgrywa tu podatnos¢ genetyczna. Reakcje nadwraz-
liwodci moga by¢ natychmiastowe oraz opdznione (po kilku
godzinach). Reakcje natychmiastowe zachodza z udziatem od-
pornosci humoralnej z wiaczeniem ukfadu dopetniacza. Reak-
cje op6éznione sa wynikiem odpowiedzi komérkowej (limfocy-
ty T). Najczestszy typ nadwrazliwosci przebiega z udziatem IgE
(alergia). Na alergie choruje obecnie 15-20% spoteczenstwa.



Najczesciej przejawia sie ona w postaci tagodnej, jak katar sien-
ny, zapalenie spojéwek i inne. Moze jednak przybiera¢ formy
grozne (uzadlenie owadéw). U niektérych pacjentéw obserwuje
sie genetyczna podatnos¢ do produkgcji duzych ilosci IgE (atopia).
We wspotczesnym spoteczenistwie oprécz predyspozycji gene-
tycznych w generowaniu odczynéw alergicznych bierze sie pod
uwage czynniki srodowiskowe (skazenie Srodowiska) powodu-
jace zwiekszenie wydzielania interleukiny 4 pobudzajacej od-
powiedz limfocytéw T. Swoiste przeciwciafa IgE kontaktuja sie
z komérkami tucznymi i bazofilami, ktére w procesie degranula-
cji wydzielaja duze ilosci histaminy, leukotrienéw, prostaglandyn
oraz czynnika aktywujacego ptytki (mediatory nadwrazliwosci
typu I). Efektem klinicznym jest swiad, zaczerwienienie $luzé-
wek, zwiekszone wydzielanie $luzu. W leczeniu tych stanéw sto-

sowane jest odczulanie, niekiedy bardzo skutecznie.

Nadwrazliwos¢ typu Il przebiega z udziatem 1gG i IgM, w ktérej
powstajace przeciwciata moga byc¢ skierowane przeciw antyge-
nom komérkowym lub autoantygenom powierzchniowym. Do-
chodzi tu do reakgji cytotoksycznej. Ten typ zaburzer odpornosci
lezy u podstaw reakgcji niezgodnosci czynnika Rh, odczynéw po-
transfuzyjnych, miastenii, zespotu Good-Pasteura.

Nadwrazliwos¢ typu Ill przebiega z udziatem komplekséw im-
munologicznych. Dochodzi¢ tu moze do rozlegtego uszkodze-
nia komérek organizmu. W warunkach prawidtowych powstaja-
ce kompleksy antygen-przeciwciato sg niszczone przez komorki
zerne. W stanach patologicznych dochodzi do deponowania
komplekséw immunologicznych w srédbtonku drobnych naczyn
roznych narzadéw. Tkanka, na powierzchni ktérej odktadaja
sie kompleksy, zostaje zaatakowana i niszczona przez elemen-
ty uktadu immunologicznego. Uszkodzenie tkanek jest czesto
spowodowane dziataniem ukfadu dopetniacza. Naleza tu takie
schorzenia jak paciorkowcowe zapalenie nerek, toczer uktado-

wy, alergia na leki, uszkodzenie naczyn krwionosnych.



Uktad immunologiczny moze réwniez przejawia¢ aktywnos$¢
w stosunku do wiasnych tkanek organizmu (utrata tolerancji). Jest
to proces autoimmunizacji. Przefamanie tolerancji immunolo-
gicznej wobec wtasnych komérek i tkanek powoduje choroby
z autoagresji. W organizmie pacjenta mozna wykry¢ autoprze-
ciwciafa (przeciw jadrowe i inne). W powstawaniu choroby bio-
ra udziat czynniki genetyczne. Poszczegblne haplotypy uktadu
HLA powoduja zwiekszenie ryzyka choroby (toczen rumienio-
waty kojarzy sie z HLA-DR3, tuszczyca z HLA-DR4, stwardnienie
rozsiane z HLA-DR?2). Czesciej na choroby autoimmunizacyjne
zapadaja kobiety.

Niektére czynniki infekcyjne: wirus EBV, mykoplazmy, pacior-
kowce — réwniez odgrywaja role w procesie autoagresji. Auto-
immunizacje powodowa¢ moga réwniez niektére leki. Do cho-
roéb z autoimmunizagji naleza kolagenozy, jak rowniez tuszczyca,
stwardnienie rozsiane, zapalenie tarczycy, cukrzyca i inne. Uktad
immunologiczny takze moze by¢ objety stanem zapalnym, jak
to sie dzieje w mononukleozie zakaznej. Powiekszone s wow-
czas wszystkie narzady zawierajace utkanie limfoidalne, jak we-
zty chfonne, watroba, sledziona. Obserwujemy réwniez zmiany

we krwi obwodowej.

Groznymi chorobami uktadu immunologicznego sa nowotwory.
Moga one powstawac w szpiku. S to choroby rozrostowe ukfa-
du krwiotwoérczego, jak biataczka, ziarnica ztosliwa, histiocytoza.
Chfoniaki wywodza sie z ukfadu chtonnego weztéw chfonnych.
W obrebie grasicy moze powstac grasiczak.

Choroby uktadu immunologicznego coraz czesciej obserwuje
sie we wspofczesnym spoteczeristwie, dotyczy to takze popula-
cji dzieciecej. Omoéwienie doktadnie kazdej z nich przekracza
zakres niniejszego artykutu. Nieprawidtowosci funkcjonowania
tego ukfadu rzutuja na prace catego organizmu, dlatego trze-
ba pamieta¢, ze wszelka ingerencja w funkcjonowanie uktadu
immunologicznego powinna by¢ ostrozna i przemyslana (szcze-

pionki).
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