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Pacienty, serganciy pirminiu
imunodeficitu, priezitra
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ReikSminiai Zodziai: pirminis imunodeficitas (PID), priezidra, gydymas, skiepijimas.
Santrauka. Pirminis imunodeficitas (PID) yra jgimtas imuninés sistemos komponento (-y) pokytis, lemiantis imuninio atsako nepakankamu-
ma (iSskyrus tik imunoglobulino A stokg). PID priskiriamas retoms ligoms. Pagrindinis jo poZymis — daznos, sunkios, uZsitesusios infekcijos.
Infekcijy pobadis, ligos eiga, prognozé priklauso nuo to, kuri imuninés sistemos grandis yra pazeista. Labai svarbu laiku diagnozuoti PID
ir kuo grei¢iau pradéti gydyma. Kadangi 3i liga yra reta, tiek pacientams, tiek jvairiy specialybiy gydytojams stinga informacijos, kada
jtarti PID, ar pacientui, serganciam Sia liga, rekomenduoti skiepus, ar reikia specialiy fizinio aktyvumo, kelioniy, darbo apribojimy. Sio
straipsnio tikslas — apZvelgti PID klasifikacija, jspéjamuosius pozymius, diagnostika, gydyma ir paciento, sergancio PID, kasdienio gyvenimo

ypatumus bei skiepijimo rekomendacijas.

Pirminis imunodeficitas (PID) yra
imuninés sistemos komponento (-y)
pokytis, jprastai sukeltas genetinio de-
fekto [1]. Tai grupé ligy, kai imuninés
sistemos atsakas yra nepakankamas ir
dél to daznai sergama infekcinémis,
neretai ir autoimuninémis bei onkolo-
ginémis ligomis. Medicinos literattiros
duomenimis, suskai¢iuojama daugiau
nei 300 skirtingy PID formuy. Visos
jos, isskyrus selektyvig imunoglobulino
(Ig) A stoka, yra priskiriamos rety ligy
grupei. Europoje reta liga laikoma to-
kia, kuria serga maziau nei vienas i§ 2
takst. Zmoniy [2]. Pasaulyje PID serga
6 mln. zmoniy, Europoje — daugiau nei
638 tukst. [3]. Nuo 2004 m. Europos
imunodeficity organizacija (ESID) jka-
ré registra, kuris kaupia duomenimis
apie jvairiy Europos saliy pacientus,
sergan¢ius PID [4]. Sio registro duo-
menimis, 2004-2011 m. 41-oje Euro-
pos valstybéje registruoti 13708 $ios
ligos atvejai [5].

Pagrindinis PID pozymis — daznos,
sunkios, uzsitesusios infekcijos. Li-
gos eiga, sunkumas, komplikacijos,
prognozé ir paciento gyvenimo ko-
kybé priklauso nuo PID tipo. Tyrimai
rodo, kad si liga blogina paciento gy-
venimo kokybe ir psichologine bukle
[6, 7]. Diagnozavus PID, pacientas
gali patirti daug neigiamy emocijy:
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baime, nusivylima, kalte, géda. Sutrin-
ka santykiai su artimaisiais, draugais,
bendradarbiais. Tiek pacientui, tiek
$eimos ir kity specialybiy gydytojams
kyla klausimy, kaip elgtis pasireiskus
infekcijai, ar galima sportuoti, keliau-
ti, dirbti. Itin daznai diskutuojama
dél skiepy: ar verta ir saugu skiepyti
PID sergantj pacienta. Sio straipsnio
tikslas — apzvelgti PID Kklasifikacija,
ispéjamuosius pozymius, diagnostika,
gydyma ir paciento, sergancio PID,
kasdienio gyvenimo ypatumus bei
skiepijimo rekomendacijas.

PID KLASIFIKACIJA,
DIAGNOSTIKA IR GYDYMAS

PID Kklasifikuojamas j grupes, pagal
tai, kuri imuniné grandis yra pazeista.
Klasifikacija pateikta 1 lenteléje. Daz-
niausias PID yra B limfocity ir antika-
ny stoka. Remiantis ESID, iSanalizavus
13708 PID serganciy pacienty, i§ 41
Salies duomenis, nustatyta, kad patys
dazniausi yra jprastinis kintamasis
imunodeficitas (CVID) (21,0 proc.)
ir selektyvi IgA stoka(10,4 proc.) [5].
Gana daznai nustatoma ir C1 estera-
zés inhibitoriaus stoka (3,5 proc.).
Pacientai, sergantys PID, daznai
serga jvairiomis infekcinémis ligomis:

virusinémis, bakterinémis, grybeliné-
mis. Sios ligos daznai biina sunkios
eigos, uzsitesusios, gydymui prireikia
ilgo kurso antibiotiky, vaisty nuo vi-
rusy ar grybeliy. Daznai tai vienin-
teliai PID pozymiai, todél gydytojui
labai svarbu bati budriam: laiku jtarti
PID ir siysti pacienta pas specialista
istirti deél sios ligos. Nuolat kartojan-
tis infekcinéms ligoms, sulétéja vaiko
raida, augimas, organizme formuojasi
negriztami organy pokyciai, gyvybei
pavojingos komplikacijos. Ligoniai,
sergantys PID, labiau nei kiti asmenys
yra linke sirgti onkologinémis ir autoi-
muninémis ligomis. Remiantis ESID,
PID nustatomas praéjus vidutiniskai
2,6 m. nuo ligos simptomuy pradzios
[5]. I$skiriama 10 pozymiy, i§ kuriy
esant bent dviem, reikéty pagalvoti
apie PID ir pacienta siysti alergologo
ir klinikinio imunologo konsultacijos
(2 lentelé) [8].

Pagal infekcijy pobudj galima jtarti,
kuri imuninés sistemos grandis yra pa-
Zeista. Komplemento komponenty sto-
kai budingos autoimuninés ligos (esant
C1, C2, C4 stokai), bakterinés infekcijos
(esant C2, C3, faktoriaus B, faktoriaus
H, faktoriaus I, properdino stokai), me-
ningokokinis sepsis (esant faktoriaus
D stokai), Neisseria infekcijos (esant
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1 lentelé. PID klasifikacija [1, 9-15]
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2 lentelé. |spéjamieji PID pozymiai [8]

PID grupé Dazniausi, PID tipai

Klinikiniai pozymiai

B limfocity ir
antikany stoka

+ Brutono liga
« Selektyvi IgA stoka

Bakterinés infekcijos

« Jprastinis kintamasis imunodeficitas

«» IgG poklasiy stoka

« Imunodeficitas su hiper IgM

T limfocity stoka
ir (ar) funkcijos
sutrikimas

» Di George sindromas
«» Létiné odos ir gleiviniy
kandidamikozé

Virusinés, grybelinés,
oportunistinés infekcijos

MisriB ir T
limfocity stoka

« Sunkus miSrus imunodeficitas
« Wiskot-Aldrich sindromas

Virusinés, grybelinés,
oportunistinés, bakterinés
infekcijos

Komplemento
komponenty stoka
stoka

« C1 esterazes inhibitoriaus stoka
« C2, C3, C4, C5, C6, C7, C8, C9

Angioedema, autoimuninés ligos,
gramneigiamy mikroorganizmy
infekcijos (ypa¢ Neisseria)

« Faktoriy H, [, D, B, properdino

stoka

Fagocituojanciy
lasteliy stoka

« Hiper IgE sindromas

» Nepakankama leukocity adhezija

Stafilokokinés ir gramneigiamy
mikroorganizmy sukeltos
infekcijos

1. Keturi ar daugiau ausy infekcijos atveju
per vienerius metus

2. Du ar daugiau sunkios sinusy infekcijo
satvejy per vienerius metus

3. Du ar daugiau ménesiy gydymo
antibiotikais be reik§mingo poveikio

4. Du ar daugiau reik§mingo plauciy
uzdegimo atvejy per vienerius metus

5. Kuadikiui sunkiai auga svoris, sutrikes
normalus vystymasis

6. Pasikartojantys gilas odos ar kity
organy puliniai

7. Nuolatiné burnos pienligé ar odos
grybelinés infekcijos

8. Antibiotiky j vena poreikis infekcijai
gydyti

9. Du ar daugiau giliai organizme esancios
infekcijos, jskaitant kraujo uzkrétima,
atvejai

10. Seimoje yra ar buvo serganciy pirminiu
imunodeficitu

C5-8, properdino, stokai) [1, 9-12].
Jei pacientui kartojasi bakterinés, ypac
gramteigiamy mikroorganizmy, infek-
cijos, galima jtarti B limfocity ir an-
tikiny stoka, nes B limfocitai gamina
antikanus, kurie dalyvauja imuninése
reakcijose pries bakterijas, ir padeda
fagocituojancioms lasteléms atpazinti
ir sunaikinti $iuos mikroorganizmus
[1, 13]. T limfocity nepakankamu-
mui buadingos virusinés, grybelinés ir
oportunistinés infekcijos. T limfocitai
naikina mikroorganizmus (dazniausiai
virusus), kurie dauginasi zmogaus or-
ganizmo lastelése. B ir T limfocity sto-
kai budingos jvairiy mikroorganizmuy
sukeltos infekcijos. Jei kartojasi stafi-
lokokinés ir gramteigiamy mikroorga-
nizmy infekcijos, reikéty jtarti fagoci-
ty nepakankamuma [1, 13].

IsSimtis — jgimta C1 esterazés in-
hibitoriaus stoka. Skiriami trys $ios
ligos fenotipai: I tipas — angioedema
dél sumazéjusio C1 esterazés inhibi-
toriaus kiekio, II tipas — angioedema
dél sutrikusios C1 esterazés inhibi-
toriaus funkcijos, taciau jo kiekis is-
lieka normalus ar net padidéjes, III
tipas — nezinomos kilmés paveldima
angioedema [14, 15]. Siai ligai budingi
pasikartojantys angioedemos epizodai
jvairiose kano vietose (daznai kvépa-
vimo takuose ir virs$kinimo trakte),
trunkantys 2-5 dienas. Daugeliui pa-
cienty pasireiskia pilvo skausmas dél
laikinos zarnyno obstrukcijos, kuria
sukelia gleivinés edema.

Itarus PID, atliekami laboratoriniai
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tyrimai, nustatantys imuninés sistemos
defekta. Pradiniai tyrimai — visas krau-
jo vaizdas ir baltymy frakcijy jvertini-
mas. Jei sumazéjes limfocity skaicius,
galima jtarti lastelinio imuniteto sutri-
kima, neutrofily — neutrofily kiekybinj
defekta [1]. Gama globulino frakcijos
sumazéjimas leidzia jtarti sutrikima
humoralinio imuniteto grandyje [1].
Antikany kiekis jvertinamas atliekant
IgM, IgA, IgG bei IgG poklasiy tyri-
mus [1, 13, 16]. Limfocity fenotipavi-
mas tékmés citometrijos metodu pa-
deda nustatyti T ir B limfocity stoka
[1, 13, 16]. Komplemento komponenty
nepakankamumui nustatyti pirmiau-
sia rekomenduojama atlikti serumo
hemolitinio komplemento aktyvumo
(CH50 aktyvumas) tyrima ir (ar) alter-
natyvaus komplemento aktyvinimo ke-
lio vertinima (AH50 aktyvumas). Tyri-
mo parinkimas priklauso nuo to, kurio
komponento defektas jtariamas pagal
klinikinius pozymius [16—18]. Jei Sie
rodikliai yra sumazéje, tada rekomen-
duojama atlikti atskiry komplemento
komponenty kiekio ir funkcijos tyri-
mus. DaZniausiai tiriamas C3, C4 ir C1
esterazés inhibitoriy kiekis. Fagocity
nepakankamumo diagnostikai svarus
nitromélynojo tetrazolo (NBT) reduk-
cijos méginys (vertinamas granulioci-
ty metabolinis aktyvumas fagocitozés
metu) ir IgE i$tyrimas [1, 13, 16].
PID gydymas priklauso nuo jo tipo.
Jei stokojama B limfocity ir antikany,
veiksmingas pakaitinis gydymas imu-
noglobulinais [1, 19-22]. Imunoglobu-

linai gali bati skiriami j vena (IVIG)
karta per ménesj arba po oda karta
(SCIG) per savaite. Gydymo imuno-
globulinais tikslas — koreguoti Ig kiekj
ir sumazinti sergamumg infekcijomis.
Pakaitinis gydymas imunoglobulinais
retai sukelia nepageidaujamus reiski-
nius [20-22]. Kai kurie pacientai gali
jausti trumpalaikj galvos skausma ir
svaigima, su injekcijos vieta susiju-
sius nemalonius pojucius, labai retais
atvejais gali kilti alerginés reakcijos.
Pradéjus taikyti SCIG, pastebéta, kad
pageréjo pacienty gyvenimo kokybé
[20-23]. Pacientai pirmenybe teikia
SCIG, nes gali susileisti vaistus na-
muose patogiu laiku, nereikia vaziuoti
i gydymo jstaiga, patiria maziau nepa-
geidaujamu reiskiniy, susijusiy su in-
jekcijos vieta, geriau toleruoja gydyma
[21, 23]. Be to, leidziant imunoglobuli-
nus po oda, IgG koncentracija kraujyje
bina tolygesné ir didesné, todél geriau
kontroliuojamos infekcijos [20-22].

Kauly ciulpy transplantacija atlie-
kama sergant sunkiu misriu imuno-
deficitu bei su T limfocitais susijusiu
imunodeficitu [1, 24]. Pacientai, ser-
gantys PID, daznai serga infekcijomis,
todél joms gydyti skiriama antibiotiky,
antivirusiniy vaisty, vaisty nuo grybe-
lio [1, 19]. Svieziai $aldytos plazmos
arba atskiry komplemento kompo-
nenty (pvz., C1 esterazés inhibitorius)
skiriama esant komplemento kompo-
nenty stokai [1, 14, 15].
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GYVENIMO KOKYBE IR
EMOCINE BUKLE SERGANT PID

Pacientai, sergantys PID, dél nuolatiniy
infekcijy daznai bana nedarbingi, yra pri-
versti neatvykti j darbg ar mokymo jstai-
ga, atsisakyti laisvalaikio pramogy, kelio-
niy, fizinio aktyvumo dazniau nei sveiki
asmenys. Suzinojus PID diagnoze, neretai
patiriama daug neigiamy emocijy: baimé,
susijusi su ligos komplikacijomis, nuolati-
nio gydymosi butinybe, galimais kasdienio
gyvenimo pokyciais, santykiais su $eima,
draugais, artimaisiais. Daznai tai lemia per
mazai informacijos apie liga.

Jungtinése Amerikos Valstijose (JAV)
atliktas tyrimas, kuriame vertinta pacien-
ty, serganciy PID, kitomis létinémis ligo-
mis, ir sveiky asmeny gyvenimo kokybeé,
susijusi su sveikatos bukle [6]. Pacienty,
serganciy PID, gyvenimo kokybé buvo
reik§mingai prastesné, lyginant su sveikais
tiriamaisiais ir pacientais, serganciais kito-
mis létinémis ligomis. I$tyrus suaugusiyjy,
serganciy CVID, gyvenimo kokybe vienoje
Meksikos ligoniniy, nustatyta, kad sie pa-
cientai maziausiai baly skiria vertindami
savo bendraja sveikatos bukle, energin-
gumg ir fizinj aktyvuma [25]. Tiek vaikai,
tiek suaugusieji, sergantys PID, dazniau nei
sveiki asmenys nurodo, kad turi riboti fi-
zinj, socialinj aktyvuma, praleisti pamokas
[6]. Pacienty, serganéiy PID, psichologiné
buklé taip pat yra blogesné. Tai itin aktualu
vaikystéje ir paauglystéje. Vaiky, serganciy
PID, socialinio gyvenimo kokybé ir emoci-
né buklé blogesné nei sveiky vaiky, jiems
dazniau pasireiskia depresijos ir nerimo
simptomuy [6, 7, 26]. Nustatyta, kad vai-
ky, kuriems yra antikiiny stoka, gyvenimo
kokybé yra blogesné nei cukriniu diabetu
serganciy vaiky [26].

Norint gerinti pacienty gyvenimo ko-
kybe, butina laiku diagnozuoti liga ir skirti
tinkama gydyma, kuris buaty ne tik efek-
tyvus, bet ir patogus pacientui, siekti kuo
mazesnio infekciju daznumo, informuoti
pacienta ir jo artimuosius apie liga, jos
komplikacijas, eiga, infekciju profilaktika,
atsakyti j klausimus apie kasdienj gyveni-
ma [27]. Reikia prisiminti, kad pacientas,
sergantis PID, dazniausiai gali gyventi
jprasta gyvenima: dirbti, mokytis, keliauti,
sportuoti. Taciau reikia laikytis tam tik-
ry apsaugos taisykliy. Pavyzdziui, prie§
vykstant j keliones, reikéty issiaiskinti, ar
pasirinkta $alis néra didelés infekcijy rizi-
kos zonoje, pasitarti su gydytoju dél skie-
py, kelionéje saugotis zarnyno infekcijy,
kurios sergant PID buna sunkios eigos,
uzsitesusios (negerti vandens i§ ¢iaupo,
nevalgyti termiskai neapdoroto maisto,
jaros geérybiy). Prie§ pradedant sportuoti
taip pat reikéty pasitarti su gydytoju. Labai
svarbu laikytis asmens higienos taisykliy
(ranky higiena, danty ir burnos prieziira,
zaizdy prieziara), poilsio ir darbo rezimo,
visavertiskai maitintis, nerakyti ir nebuti
prirakytoje aplinkoje [27]. Pastebéjus de-
presijos, nerimo pozymiy, svarstyti apie
psichologo ar psichiatro konsultacija. vai-
riose $alyse populiaru kurti pacienty orga-
nizacijas, rengti susitikimus, kuriy metu
pacientai, sergantys ta pacia liga, pasidalija
savo asmenine patirtimi [27].

PACIENTO, SERGANCIO PID,
SKIEPIJIMAS

Daugelis pacienty, serganc¢iy PID, yra gydo-
mi pakaitine imunoglobuliny terapija, kuri
padeda apsisaugoti nuo infekcijy palaikant
normaly antikany kiekj. Pacientams, kurie
gauna gydyma imunoglobulinais, skiepai

4 lentelé. Skiepy sergant PID rekomendacijos [27, 28]
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néra butini (iSimtis — gripo virusas, kuris
mutuoja kasmet, todél imunoglobuliny
pakaitiné terapija gali nesuteikti apsau-
gos); taciau daugéja jrodymy, kad skiepai
turi teigiama poveikj ne tik konkrecios
infekcinés ligos profilaktikai, bet ir ben-
drai imuninés sistemos funkcijai [27, 28].
Vakcinacija gali bati naudinga pacientams,
sergantiems PID, todél turéty bati atlieka-
ma. Reikia zinoti, kad kai kuriais atvejais,
kai pacientai serga sunkiu PID (ypa¢ T
limfocity), neturi buti skiriamos gyvosios
susilpnintos vakcinos, nes jos pacios gali
sukelti infekcija (3 lentelé) [27, 28]. Vak-
cinos yra maziau veiksmingos tiems pa-
cientams, kurie gauna pakaitinj gydyma
imunoglobulinu.

Svarbu ne tik paties paciento, bet ir
jo $eimos nariy apsauga nuo infekcijy, to-
dél paciento, sergancio PID, seimos nariai
turéty skiepytis [28]. Paciento, sergancio
sunkiu imunodeficitu (pvz., sunkiu misriu
imunodeficitu), artimiesiems rekomenduo-
jama neskirti gyvyjy susilpninty vakciny
(isskyrus tymy, epideminio parotito, rau-
donukeés bei tuberkuliozés) [28]. Pacientai,
sergantys PID, ir jy artimieji turéty gauti
neaktyvig leidziamaja poliomielito vakcina,
o ne geriamaja [28]. Pacientai, sergantys
PID, turéty vengti kontakto su asmenimis,
paskiepytais geriamaja poliomielito vakci-
na, pirmasias 24 val. po skiepo ir 4—6 sav.

3 lentelé. Gyvosios susilpnintos vakcinos

« Rotaviruso

« Geriamoji poliomielito

+ Tymy, epideminio parotito (kiaulytés),
raudonukes

« Tuberkuliozés

+ Véjaraupiy

« Intranazaliné (skiriama pro nosj) gripo

» Geltonosios karstinés

PID grupé

Nerekomenduojamos vakcinos

Bendrosios rekomendacijos

T limfocity stoka
ir (ar) funkcijos
sutrikimas (pvz.,
sunkus misrus
PID)

« Visos gyvosios vakcinos
» Tuberkuliozés
» Geriamoji poliomielito

Naudoti leidZiamaja neaktyvia poliomielito vakcing, o ne geriamgja poliomielito

vakeing.

« Rotaviruso (esant sunkiam mis$riam
PID ir naujagimiams, kuriy

Seimoje yra serganciy Sia liga)

+ Geltonosios karstinés
» Geriamoji poliomielito

B limfocity,
antikany
nepakankamumas
(pvz., iprastinis
kintamasis PID)

Visos ,vaikiskos“ vakcinos gali buti skiriamos pagal jprastines rekomendacijas

(B tipo Haemophilus influenza, kokliuso, stabligés, difterijos, leidziamoji neaktyvi
poliomielito, meningokoking, tymy, epideminio parotito, raudonukeés).

Naudoti leidziamgja neaktyvig poliomielito vakcina, o ne geriamaja.

Konjuguota pneumokokiné vakcina skiriama iki 2 m., nuo 2 m. — polisacharidiné

vakcina.

Neaktyvi gripo viruso vakcina skiriama kasmet nuo 6 mén. amziaus.
Tuberkuliozés vakcina — pagal skiepy kalendoriy.

Komplemento
komponenty stoka

Dauguma specialisty rekomenduoja papildoma vakcinacija B tipo Haemophilus
influenza, pneumokoko, meningokoko vakcinomis.

Fagocitozés » Tuberkuliozés

sutrikimas

Visos kitos vakcinos, jskaitant geriamasias gyvasias, gali bati skiriamos.

» Gyvoji Salmonella typhi vakcina

PID - pirminis imunodeficitas.
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vengti artimo fizinio kontakto su asmenimis, paskiepytais geria-
maja poliomielito vakcina [28]. Siy priemoniy taikyti nereikia,
jei pacientai gauna pakaitinj gydyma imunoglobulinu ir yra pa-
laikomas pakankamas IgG kiekis kraujyje.

Skiepy rekomendacijos pacientams, sergantiems jvairiy grupiy
PID, pateiktos 4 lenteléje [27, 28].

APIBENDRINIMAS

Pirminis imunodeficitas (PID) yra jgimtas imuninés sistemos
komponento (-y) pokytis, pasirei$kiantis imuninio atsako ne-
pakankamumu. PID Kklasifikuojamas j grupes, pagal tai, kuri
imuniné grandis yra pazeista. Dazniausias PID yra B limfocity
ir antikiny stoka. Pacientai, sergantys PID, daznai serga jvai-
riomis infekcinémis ligomis. Sios ligos daznai bana sunkios
eigos, uzsitesusios, gydymui prireikia ilgo kurso antibiotiky,
vaisty nuo virusy ar grybeliy. Ligoniai, sergantys PID, labiau
nei kiti asmenys yra linke sirgti onkologinémis ir autoimuniné-
mis ligomis. ISimtis — jgimta C1 esterazés inhibitoriaus stoka,
kuri pasireiskia angioedema. I§skiriama 10 pozymiy, i§ kuriy
esant bent dviem, reikéty pagalvoti apie PID ir pacienta siysti
alergologo ir klinikinio imunologo konsultacijos. Pagal infekcijy
pobudj galima jtarti, kuri imuninés sistemos grandis yra paZeista.
Esant antikany stokai, kartojasi bakterinés infekcijos, lasteliniam
imunodeficitui — virusinés, grybelinés, pirmuoniy sukeltos in-
fekcijos. PID diagnozuojamas atlikus kraujo tyrimus: limfocity
fenotipavimg, imuno globuliny kiekio, komplemento sistemos
komponenty kiekio ir funkcijos tyrimus, jvertinus fagocity ak-
tyvuma. PID gydymas priklauso nuo jo tipo. Esant B limfocity
ir antikany stokai, veiksmingas pakaitinis gydymas imunoglobu-
linais (IVIG arba SCIG). Pagrindinis gydymo tikslas — infekcijy
kontrolé. Kauly ¢iulpy transplantacija atliekama sergant sunkiu
misriu imunodeficitu bei su T limfocitais susijusiu imunodefici-
tu, o $vieziai $aldytos plazmos arba komplemento komponenty
(pvz., C1 estrazés inhibitorius) skiriama esant komplemento
komponenty stokai.

Moksliniai tyrimai rodo, kad tiek vaiky, tiek suaugusiyjy, ser-
ganciy PID, gyvenimo kokybé ir psichologiné buklé yra blogesné
nei sveiky asmeny bei ty, kurie serga kitomis létinémis ligomis.
Gyvenimo kokybei gerinti reikia laiku skirti ne tik efektyvy, bet
ir pacientui priimting gydymo buda, suteikti informacijos apie
liga ir patarti, kaip elgtis kasdieniame gyvenime, kad buaty uzti-
krinta kuo geresné gyvenimo kokybé ir maksimaliai sumazinta
infekcijy rizika.

PATIENTS WITH PRIMARY IMMUNODEFICIENCY MAINTENANCE
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AND IMMUNOLOGY LITHUANIAN UNIVERSITY OF HEALTH SCIENCES

Keywords: primary immunodeficiency (PID), management, treatment, vaccination.
Summary: Primary immunodeficiency (PID) is defect of one or more components of immune
system. This disease belongs to rare diseases. The main sign of PID is frequent, severe and
long-lasting infections. Type of infection and course as well as prognosis of disease depends
on the components of immune system which are affected. It is necessary to diagnose and treat
PID as soon as possible. Patients and doctors need more information about waming signs of
PID and management of patients with this disease (vaccines, travel, work, physical activities,
etc.). The aim of this article is to review classification, warning signs, diagnosis and treatment
of PID and management of these patients.
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