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sanse la viata, in lipsa unui transplant de maduva care se face numai in
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Tn Moldova s& te nasti cu © boala rard fnseamn3 s3 fii 13sat 53 te descurci cum
poti. Asa se Tntdmpld si cu copiil cu imunedeficiente primare provocate de
diferite sindroame. O parte dispun de tratament de substitutie cu
imunoglobuling, iar cei care au nevoie de un transplant medular trebuie s3a
mai astepte sau 53 meargd In strainatate pentru o astfel de interventie.

Imunadeficientele primare sunt tulburari genetice care apar atuncd cand unele
compenente ale sistemului imun nu functioneaza corespunzator. Organismu
unui pacient cu imunadeficienta primara nu mai are capacitatea de a produce
anticorpi, iar n timp acesta devine susceptibil 3 infectii, unele dintre ele chiar
severe, urmate de multe alte complicatii, cum ar fi cele digestive, respiratorii
sau de alta natura.

»5unt cateva semne care determina existenta imunodeficientei primare, atunci
cand tratamentul nu este eficient, persistenta diareii mai mult de sapte zile,
recurenta e 3i mai ales recurenta cu acelasi patogen”, afirma Mihaela
Bataneant, pediatru si profesor universitar la Universitatea de Medicina si Farmacie ,Victor Babes” din Timisoara, Romania.

Fote: usmf.md

Imunadeficientele primare sunt provocate de mai multe sindroame - Wiskott-Aldrich, DiGeorge, Louis Bar, Mezelef, tip elvetian. .Fiecare sindrom de
deficienta imunoclogicd are metodele sale de tratament, cele mai grave necesit3 transplant medular - un procedeu terapeutic indisponibil la nein
tara”, afirma Svetlana Sciuca, sefa Clinicii de Pneumclogie, Departamentul Pediatrie, din cadrul USMF ,Nicolae Testemitanu”.

Acum, Tn evidenta Clinicii de Pneumclogie se afld 55 de copiii cu imunodeficiente primare, 40 dintre care primesc tratament de substitutie cu
imunoglobulind. Medicatia este asiguratd de Compania Nationald de Asigurari in Medicind. Din pacate, insa statul nu le poate asigura tratamentul
eficient 5iin cazul pacientilor care necesita un transplant medular.

»Anul acesta a fost identificat un copil cu sindromul Wiskott-Aldrich, la varsta de patru luni. El avea nevoie de transplant medular i a mers in Grecia
pentru asta. Acolo existd centru specializat in asistenta pacientilor diagnesticati cu acest tip de sindrom, denatorul fiind sora lui mai mare de 11 ani,
care a donat celulele stem. Interventia a fost cu succes. Acum mai avem la evident un copil care are nevoie de un transplant medular. Suntem in
cautarea unei clinici dispusa sa faca acest tip de transplant”, precizeaza Svetlana Sciuca.

Sindromul Wiskott-Aldrich afecteazd aproximativ 10 copii dintr-un milion. Aceastd maladie impiedicd procesul de cicatrizare, iar bolnavul devine
vulnerabil in fata hemoragiilor si a infectiilor. Sindromul Wiskott-Aldrich Tsi are originea intr-o malformatie de ordin genetic care Tmpiedica sistemul
imunitar 53 se dezvolte Tn med normal. Sindroemul respectiv este determinat de mutatii la nivelul genei care produce o proteind numitd Proteina
Sindromului Wiskott-Aldrich. Majoritatea acestor mutatii sunt ,unice” si se caracterizeaza prin anumite simptome, manifestate mai mult sau mai
putin clinic.
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Ataxia telangiectasia, denumitd si sindromul Louis-Bar, este o tulburare ereditard rard care afecteazd sistemul nerves, sistemul imunitar si alte
sisteme ale corpului. Se caracterizeaza prin dificultatea progresiva a unei persoane de a-5i coordona miscarile - ataxie si debuteaza in copilaria
timpurie, de cbhicei, inainte de varsta de 5 ani. La copiii afectati apar probleme de echilibru, mers, coordonare a mainiler, miscari involuntare
anormale (coree), spasme musculare (mioclonii) si tulburdri ale functiei nervease (neuropatie). Tn cazul acestui sindrom bolnavii primesc tratament
cu hormani timici, ATB, IgIV.

Sindromul DiGeorge apare ca urmare & unei mutatii genetice (microdeletia interstitiald 22g11) si care se caracterizeaza clinic prin: aplazie sau
hipoplazie congenitald a timusului si a paratiroidelor, care poate fi insotita de anomalii imunitare, hipocalcemie, malformatii cardiace, dismorfism
cranie-facial etc. Ca siin cazul sindromului Wiskott-Aldrich si in sindromul DiGeorge pacientul are nevoie de un transplant de maduva sau timus.,

Sindromul Mezelof (cuncscut si sub denumirea de displazie timidd cu imunoglobuline normale este o conditie autozomald recesivd de
imunodeficientd congenitald datoratd subdezvoltdrii timusului. Tratamentul Tn cazul acestor pacienti este prin Terapie antimicrobiand, IV
imunoglobuling, transplantul de maduva osoasa sau timus, factorii timusulul.

Specialistii sustin cd unele maladii raman nediagnosticate, iar tratamentele sunt alese dupa ce o echipa de medici imunologi, hepatclogi, neurologi,
infectionisti discuta si ajung |a o concluzie Tn acest sens.

«Depinde care este structura acelui sindrom imuncdeficitar, Solutia o dezveltdm |a nivel de conducere medicald a tarii", sustine Svetlana Sciuca.
Pacientii care dezvoltd diverse forme de imunodeficiente primare sunt foarte susceptibili in fata uner boli, spun specialistii.

LImuneodeficientele care au determinism ereditar si un sir de displazii tisulare- lipsa totald 3 unor structuri normale care trebuie =2 fiz Tn timus,
desigur, nu au capacitatea s3 rispund3 cu reactii adecvate |z stimulii antigenici. Acesti copii trebuie s3 aib3 parte de un transplant de timus sau
celule stem. In 87 la sut din cazuri pacientii fac bali inflamatarii severe- otite, sinuzite, pneumonii si eveolueazi cu acutizéri si remisii”, sustine Lilia
Sinitina, morfopatolog, sef Laborator stiintific Morfopatologie, IMC.

Responsabilii promit ¢& de la anul vom asista si noi |z o premierd in transplantul medular. Potrivit planului de actiuni privind implementarea
Programului national de transplant pentru anii 2017-2021, operatiile de transplant medular vor fi posibile i in Moldova, de anul viitor incepand
implementarea proiectului. ,Programul a fost aprobat de Guvern anul acesta, fiind facut studiul de fezabilitate, de anul viitor va demara proiectul
arhitectural si inceputul reparatiilor”, sustine Larisa Catrinici, directoarea Institutului Oncologic

Nici peste Prut bolnavii cu imunodeficiente primare nu dispun de un tratament adecvat, cu toate acestea transplanturile medulare sunt posibile.

»Din pacate noi acum fn Romania avem probleme serioase privind accesul la imuneglobuling, pentru ca companiile producatoare s-au retras de pe
piata romaneasca”, spune Mihaela Bataneant.

n Moldova nu existd o asociatie a copiilor cu imunodeficiente primare.

Foto: usmf.md

Despre imunitatea copilului i imunodeficientele primare s-a discutat in cadrul conferintei stiinifice anuale organizata de Clinica de Pneumologie a
Departamentului Pediatrie al Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,Nicolae Testemitanu”. La eveniment au fost prezenti medici de familie si
pediatri din tard, dar si din Roméania, SUA, Ungaria si Rusia.

Conform OMS exista 10 semne clinice de alarma pentru determinare a imunodeficientelor primare:
1. Incidenta inalta de otite (de 6-8 ori pe an).

2. Céreva sinusite confirmate (4-6 ori pe an).

3. Mai mult de 2 pneumonii pe an.

4. Abcese recurente profunde ale pielii i ale organelor interne.

5. Necesitatea terapiei antibacteriene indelungate pentru combaterea infectiei (2 i mai multe luni).
6. Necesitatea terapiei antibacteriene intravenoase pentru combaterea infectiei.

7. Nu mai putin de 2 infectii severe (meningita, osteomielita, sepsis).

8. Retard in dezvoltarea fiz

4 (masa si talie) a copilului sugar, diaree persistenta, malabsorbrie.
9. Afectarea micotica a pielii la copilul mai mare de 1 an.

10. Cazuri in familie de imunodeficientad primara, cazuri de deces al copiilor de varsta frageda dupa infectii severe sau vaccinari. Imunodeficienta
primara se suspecteazd dacd sunt prezente cel putin 2 din 10 semne enumerate.

Din istoricul bolii este necesar a se lua in consideratie:
Durata infectiilor:
- virale, mai mult de 7 zile;

- bacteriene, mai mult de 21 de zile.



