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IZVLECEK

Psihosocialno funkcioniranje otrok s primarno imunsko pomanjkljivostjo in njihovih druzin $e ni tako dobro
raziskano kot pri drugih kroni¢nih boleznih. Iz literature in na podlagi klini¢nih izkusenj vemo, da je pri otro-
cih s kroni¢no boleznijo in njihovih druzinah prisotno vecje tveganje za pojav vedenjskih in Custvenih tezav.
V prispevku predstavljamo izsledke malostevilnih raziskav o vplivu primarne imunske pomanjkljivosti na
vsakodnevno funkcioniranje pediatri¢nih bolnikov, njihovih starSev in celotne druzine. Opisujemo tudi najpo-
gostejSe mozne prilagoditvene tezave v tej populaciji. Spoznanja o psihosocialnem funkcioniranju bolnikov
in njihovih druzin omogocajo boljSe razumevanje bolnikov z diagnozo primarna imunska pomanjkljivost in
hkrati narekujejo skrbno spremljanje ter nudenje strokovne opore in pomoci.

Kljuéne besede: primarna imunska pomanjkljivost, psihologija, kroni¢na bolezen.

ABSTRACT

Psychosocial functioning of children with primary immunodeficiency disorders and their families has so
far received little or no attention in psychosocial research. The literature and clinical experience shows that
children with chronic illnesses and their families are at increased risk of behavioural and emotional difficul-
ties. This article presents the findings of the few existing studies on everyday functioning of children with
primary immunodeficiency, their parents and the whole family. The most common adaptive difficulties in
this population are also described. Knowledge about psychosocial functioning of paediatric patients and their
families enables better understanding of children with primary immunodeficiency disorders and at the same
time dictates careful monitoring and provision of professional support and assistance.

Key words: primary immunodeficiency, psychology, chronic disease.
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UvoOD

Danes poznamo vse ve¢ bolezni primarne imun-
ske pomanjkljivosti. Vecina bolnikov s primarno
imunsko pomanjkljivostjo se srecuje s pogostimi in
z dolgotrajnimi, lahko celo zivljenje ogrozajo¢imi
okuzbami. Mozni so Stevilni zdravstveni zapleti, ki
zahtevajo kompleksen potek zdravljenja. S pomoc-
jo medicine lahko Stevilne oblike primarne imunske
pomanjkljivosti ustrezno zdravimo ali celo pozdra-
vimo, kar bolnikom omogoca dokaj normalno zi-
vljenje, obiskovanje Sole, sodelovanje v vrstniskih
dejavnostih in odrascanje. Manj pa vemo, kaksna
je kakovost zivljenja bolnikov in njihovih druzin
ter s kakSnimi stiskami in tezavami se srecujejo na
custvenem, vedenjskem, socialnem in kognitivnem
podro¢ju. Odgovori na ta vprasanja omogocajo bol-
jSe razumevanje bolnikov s primarno imunsko po-
manjkljivostjo ter hkrati pripomorejo k na¢rtovanju
boljse zdravstvene oskrbe in ustreznih psiholoskih
ukrepov.

PRIMARNA IMUNSKA
POMANJKLJIVOST

Danes poznamo vec kot 150 bolezni primarne imun-
ske pomanjkljivosti. Vse so posledica okvare ene-
ga ali ve¢ elementov ali funkcij imunskega sistema
(1). Natan¢na pogostost ni natan¢no opredeljena. V
Zdruzenih drzavah Amerike ocenjujejo, da ima bo-
lezni imunske pomanjkljivosti 50.000 posamezni-
kov (2), medtem ko je pojavnost 1/400.000—500.000
zivorojenih otrok (2). Ker je ena najpomembnejsih
funkcij zdravega imunskega sistema zascita pred
okuzbami, bolnike s primarno imunsko pomanjkl-
jivostjo okuzbe bistveno bolj ogrozajo (3). Okuzbe
so pogoste in dolgotrajne ter potekajo v tezji obliki.
Zdravljenje je zahtevno, pustijo pa lahko celo trajne
posledice. Pojavijo se lahko kjer koli v telesu, naj-
bolj pogosto v sinusih (sinuzitis), sapnicah (bron-
hitis), pljucih (pljucnica) ali v prebavilih (bruhanje,
driska) (1, 4). Prisotne so lahko tudi v kosteh, na
kozi, v sklepih, se€ilih in mozganih (3, 4). Pri neka-
terih primarnih imunskih pomanjkljivostih imunski

sistem napade lastne celice ali tkiva (1). Bolniki s
primarno imunsko pomanjkljivostjo se srecujejo
tudi z vecjim tveganjem za maligne bolezni, razje-
de, vnetno Erevesno bolezen, kozne spremembe in
ekcem (4).

Priblizno 40 % bolnikov z diagnozo primarna imun-
ska pomanjkljivost so otroci in mladostniki, mlajsi
od 18 let (2). Znotraj heterogene skupine pediatric-
nih bolnikov s primarno imunsko pomanjkljivost-
jo obstajajo razlicne oblike bolezni z razli¢nima
resnostjo in napovedjo izida bolezni (5). Otroci in
mladostniki z resnimi oblikami primarne imunske
pomanjkljivosti imajo lahko $tevilne spremljajoce
diagnoze, zdravljenje je zapleteno zivljenjski potek
pa negotov. Ti bolniki so zelo dovzetni za okuZzbe.
Pogosteje kot splosna populacija se srecujejo s pl-
juénimi boleznimi in z astmo ter z malignimi bolez-
nimi in zapleti na prebavilih (4, 5).

VPLIV PRIMARNE IMUNSKE
POMANJKLJIVOSTI NA
VSAKODNEVNO FUNKCIONIRANJE
OTROKA

Vsaka kroni¢na bolezen pomembno poseze Vv Ot-

rokovo zivljenje. Bolezen povzroca kroni¢ni stres.

Ta se pogosto odraza s tezavami v Custvenem in

socialnem funkcioniranju, ki so vc¢asih lahko celo

bolj obremenjujoce kot sama bolezen (6). Otroci

s kroni¢nimi boleznimi se kar dvakrat pogosteje

kot zdravi vrstniki srecujejo s prilagoditvenimi in

psihiatri¢nimi tezavami, zlasti z depresijo in s pre-
tirano zaskrbljenostjo oziroma tesnobo (7). Prilago-

ditvene tezave, ki so obicajno prisotne pri otrocih s

kroni¢nimi boleznimi, so (1):

e razpoloZenjske motnje: obc¢utki tesnobe, stra-
hu ali zaskrbljenosti te zalosti, brezupa, prazni-
ne, krivde, razdrazljivosti in jeze; pomanjkanje
zanimanja, manjse zadovoljstvo pri opravljanju
tistih dejavnosti, ki so otroka vcasih zanimale
in veselile;

e vedenjske motnje: nihanje razpolozenja, iz-
bruhi jeze, agresivno vedenje, nesodelovanje z
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zdravstvenim osebjem, spremembe v izvajanju
obicajnih dejavnosti, nihanja energije, separa-
cijska tesnoba ali pretirano oklepanje odraslih,
nazadujoce vedenje, znacilno za nizjo starost,
preigravanje oziroma ponavljanje travmatskih
dogodkov, prepiranje;

* tezave v Soli: uCne tezave, manjSa ucna
ucinkovitost, tezave s koncentracijo;

e tezave v odnosih z vrstniki: osamitev, obcutek
izloenosti, manjSe zanimanje za dejavnosti, v
katerih je otrok prej uzival, konflikti;

e teZzave na podrocju samopodobe: obcutek
drugacnosti, slaba samopodoba, negativne misli
o lastnem izgledu ali pocutju;

» telesne motnje: spremenjeni vzorci prehranje-
vanja in spanja, bolecine v trebuhu ali glavobo-
li, utrujenost ali povecano udejstvovanje;

* tezave v druZini: poveCane obremenitve, raz-
liéni pogledi na stvari, obsojanje, tezave pri
sporazumevanju, prepiri med sorojenci, igno-
riranje.

Bremena bolezni ne moremo opisati samo s trenut-
nim zdravstvenim stanjem. Pomembno je subjek-
tivno zaznavanje vpliva zdravstvenega stanja na
telesno, psiholo§ko in socialno funkcioniranje (2).
Otroci s primarno imunsko pomanjkljivostjo ima-
jo v primerjavi z zdravimi vrstniki bistveno slabso
kakovost zivljenja, povezano z zdravjem (8, 9), ne
toliko na podrocju telesnega funkcioniranja, kot na
Custvenem, socialnem in Solskem podrocju (8). Tez-
je oblike primarne imunske pomanjkljivosti so po-
vezane s slabSim psihosocialnim izidom (5).

V splosnem so najpogostejsi izvor stresa pri pe-
diatri¢nih bolnikih s primarno imunsko pomanjkl-
jivostjo kroni¢ne bolecine in okuzbe, ponavljajoci
se obiski zdravstvenih ustanov, doZivljenjska zdrav-
stvena nega in zdravljenje, dedna in napredujoca
narava bolezni, slaba napoved izida bolezni, preteca
vecorganska odpoved, krajSa pricakovana zivljenj-
ska doba, ovire pri opravljanju Solskih in prostocas-
nih dejavnosti ter izgubljene karierne priloznosti
(10). Ker bolezni niso pogoste, se otrokom lahko
zdi, da imajo slabSo socialno oporo in da vrstniki ne

razumejo njihove bolezni in ovir, ki jim jih prinasa
(2). Pogosto ne vedo, kaj naj vrstnikom povedo o
svoji bolezni in simptomih, §e posebej, ¢e so videti
zdravi. Pocutijo se drugacni, izlo¢eni in osamljeni.
Tezko jim je, ker jih obravnavajo drugace, zato si
zelijo, da bi bili kot ostali. Skrbi jih Solski uspeh.
Sprasujejo se, zakaj so potrebni jemanje zdravil in
neprestani obiski pri zdravnikih. Zaskrbljeni so, da
se bodo morali do konca zivljenja ukvarjati z bolez-
nijo. Sprasujejo se, zakaj so zboleli (1).

Pogoste okuzbe omejujejo njihovo telesno in psi-
holosko blagostanje (2). Zaradi izogibanja nepo-
trebnemu izpostavljanju okuzbam socialne odnose
in sodelovanje pri telesnih, Solskih in obSolskih
dejavnostih navadno moc¢no omejijo, kar dodatno
poslabsuje kakovost zivljenja (2). Otroci s primarno
imunsko pomanjkljivostjo se na primer ne udelezu-
jejo Solskih taborjenj. Nekateri se morajo izogibati
plavanju, vrtnarjenju in igram v naravi (1). Bolniki
s kroni¢no granulomatozno boleznijo se morajo izo-
gibati nogometu zaradi nevarnosti pojava plju¢nice
ob izpostavljenosti prahu ali travi. Bolniki s trombo-
citopenijo se morajo izogibati kontaktnim Sportom

(1.

Pogosto so bolniki s primarno imunsko pomanjkl-
jivostjo delezni mesecnega zdravljenja z intraven-
skimi imunoglobulini (IVIG), ki povzroca dodaten
stres in otezuje vsakodnevno funkcioniranje otrok
in njihovih druzin (5).

Ker zaradi okuZzb in njihovega preprecevanja ter za-
radi pogostih obiskov pri zdravniku in zdravljenja
pogosto izostajajo od pouka, tezje sledijo redni ucni
snovi in v€asih dosegajo celo slabsi u¢ni uspeh (11).
Solsko uspesnost zmanjsujejo tudi utrujenost in ome-
jitve pri opravljanju vsakodnevnih dejavnosti (2).
Otroci s primarno imunsko pomanjkljivostjo, ki so
ponavljali razred, pogosto porocajo tudi o obcutkih
manjvrednosti, imajo manjSo samozavest, in so manj
zadovoljni z druzinskimi odnosi. Otroci, ki so zara-
di bolezni in zdravljenja delezni dodatne strokovne
pomoci, navajajo vi§jo raven stresa in tezave v me-
dosebnih odnosih ter imajo manjSo samozavest (5).
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Naravo bolezni in zdravljenja moramo upostevati
tudi pri izbiri poklica, saj nekaterih poklicev bolniki
s primarno imunsko pomanjkljivostjo zaradi zdrav-
stvenih omejitev ne morejo opravljati.

V literaturi ni natan¢nih podatkov o morebitnih
kognitivnih primanjkljajih pri bolnikih s primarno
imunsko pomanjkljivostjo. Obstajajo pa podatki o
kognitivnem funkcioniranju otrok z diagnozo sis-
temski eritematozni lupus (SLE), ki je ena moznih
manifestacij primarne imunske pomanjkljivosti.
Kognitivni primanjkljaj se pojavlja pri 17-71 %
pediatricnih bolnikov s SLE. Najpogosteje priza-
dene zmoznost verbalnega in neverbalnega ucenja
ter spomin, verbalno fluentnost, kompleksno rese-
vanje problemov, psihomotori¢no hitrost in izvrsil-
ne funkcije nacrtovanja (12—15). Omenjene tezave
pomembno vplivajo na kakovost zivljenja bolnikov
(predvsem na Solsko in socialno funkcioniranje) pa
tudi na zavzetost in sodelovanje v procesu zdravl-
jenja. Izsledki raziskave, v kateri so preucevali vpliv
SLE v otrostvu na Solsko funkcioniranje bolnikov,
kazejo, da bolniki porocajo predvsem o tezavah z
domacimi nalogami, s spominom in koncentracijo.
Porocajo tudi o obcutkih zalosti zaradi vpliva bolez-
ni na Solsko funkcioniranje in prisotnost pri pouku.
Kar 83 % bolnikov meni, da bi bili v Soli bolj uspes-
ni, ¢e ne bi imeli bolezni (16).

PRIMARNA IMUNSKA
POMANJKLJIVOST IN DRUZINSKO
FUNKCIONIRANJE

Kroni¢na bolezen pri otroku vpliva tudi na psiholo-
ko funkcioniranje ostalih druzinskih ¢lanov. V dru-
zino prinese nove zahteve in stresne dogodke, vloge
¢lanov se prerazporedijo, vsakdanja stabilnost in
rutina sta poruseni. Vsak druzinski ¢lan se na spre-
membe odzove na edinstven nacin (17). Celotna dru-
zina se mora sprijazniti z boleznijo in se prilagoditi
velikim spremembam pri izvajanju vsakodnevnih
dejavnosti in pri opredeljevanju prednostnih nalog
(1). Odzivi druzinskih ¢lanov na povecane zahteve
in stres lahko vplivajo na otrokovo prilagoditev na

bolezen in na druzinske interakcije (4). Raziskave
kazejo na pomembno povezanost druzinskih strate-
gij za obvladovanje stresa in otrokovega obnasanja.
Prevladujoce nekonstruktivne strategije obvlado-
vanja stresa v druzini so povezane s slabsim vedenj-
skim funkcioniranjem otroka (4). Raven podpore,
druzinska organizacija in kakovost starSevskega od-
nosa so mo¢no povezane z otrokovim sodelovanjem
pri zdravljenju. Pogosti druzinski konflikti so pove-
zani z ve¢jim predpisovanjem zdravil, nekonflikt-
nost pa z manj pogostim eksternaliziranim veden-
jem, s krajSimi obdobji zdravljenja v bolnisnici in z
boljsim telesnim funkcioniranjem (4). Skrb, vzgoja
in nega bolnega otroka starSem prinasajo Stevilna
bremena in obveznosti, ki pogosto povzrocajo nape-
tost, obcutke krivde, simptome psiholoskega stresa,
depresijo, tesnobnost, utrujenost in spremembe v
pomembnih socialnih odnosih starSev (6, 17). Ker
star§i ve¢ Casa in pozornosti posveéajo bolnemu
otroku, se lahko sorojenci pocutijo spregledani in
prikrajsani, kar tudi pri njih lahko sprozi vedenjske
tezave, tezave v Solskem funkcioniranju in manj
zrelo vedenje glede na otrokovo starost (11). Ob
vseh bremenih, skrbeh in stresu, ki jih prinasa zivl-
jenje s kroni¢no boleznijo pri otroku, star$i neredko
tezko vzdrzujejo vzgojno disciplino. Zdravstvene
zahteve lahko pretirano prevladajo nad druzinskimi
vzgojnimi zahtevami. Star$i kroni¢no bolnih otrok
so vcasih pretirano zascitniski do svojega otroka
(opravljanje nalog namesto njega ali pretirano ome-
jevanje pri izvajanju dejavnosti) ter mu postavljajo
premalo zahtev in meja. V starSevskem dozivljanju
je prepogosto v ospredju tisto, éesar otrok ne zmo-
re in v ¢emer je prikrajSan. Tezje vidijo, pri katerih
stvareh je otrok uspesen, s ¢im navdusuje druge in s
¢im naredi dober vtis (16, 18-20).

Prvi odziv starSev ob postavitvi diagnoze kroni¢na
bolezen, kot je primarna imunska pomanjkljivost,
se obicajno odrazi z akutnim obcutjem strahu in
zaskrbljenosti zaradi moznega usodnega izida bo-
lezni, z dvomom v pravilnost diagnoze, s stisko
zaradi skromnih informacij, ki so na voljo o bolez-
ni, z zalovanjem za izgubljenim zdravim otrokom
in z obcutki krivde (10). Intenzivna in dolgotrajna



Slov Pediatr 2014; 21

103

zaskrbljenost starSev lahko povzro¢i nerazreSene
obcutke krivde, zavracanje bolnega otroka in zani-
kanje resnosti bolezni. Pri soo€anju z otrokovo bo-
leznijo starSem pomaga zlasti seznanjenost z meha-
nizmi za obvladovanje stisk ter druzenje z drugimi
starsi, ki se sooCajo z izzivi pri vzgajanju bolnega
otroka (10). Pri starsih je prisotno veliko skrbi, teza-
ve s spanjem in tekom, Zalost, jeza, obCutek izgube
ter pomanjkanje ¢asa drug za drugega in za social-
ne dejavnosti, v katerih so pred nastopom otroko-
vih zdravstvenih tezav uzivali (1). Starsi bolnikov s
primarno imunsko pomanjkljivostjo navajajo zlas-
ti zaskrbljenost zaradi trajanja otrokove bolezni in
neozdravljive narave bolezni ter stranskih uc¢inkov
in zapletov pri zdravljenju (10). Druzine bolnikov
s primarno imunsko pomanjkljivostjo porabijo ve-
liko ¢asa za zdravstveno nego. Stres zaradi pogo-
stih obiskov pri zdravniku in zaradi zapletenega
zdravljenja lahko vodi v teZavno izpolnjevanje vliog
znotraj druzine. Zaradi nepredvidljivosti otrokove
bolezni je lahko otezeno tudi nacértovanje skupnih
dejavnosti. Nenazadnje so mnogo vecja tudi financ-
na bremena (1).

PRIMERJAVA Z DRUGIMI
KRONICNIMI BOLEZNIMI

Primarna imunska pomanjkljivost podobno kot dru-
ge kroni¢ne bolezni bolnika in starSe izpostavlja
trajnemu Custvenemu stresu, ki lahko dolgoro¢no
povzroci vecjo anksioznost in obupanost (10). Ven-
dar pa psihosocialno funkcioniranje otrok s primar-
no imunsko pomanjkljivostjo in njihovih druzin Se
ni tako dobro raziskano kot pri drugih kroni¢nih bo-
leznih (5). V primerjavi s splo$no populacijo imajo
ti otroci po oceni starSev ve¢ psiholoskih tezav, kot
so simptomi depresije in anksioznosti, somatiziran-
je, socialni umik in slabse socialne ves¢ine (5).

V primerjavi z drugimi kroni¢nimi boleznimi, kot
je juvenilni idiopatski artritis, so na vzorcu 25 otrok
v Srbiji pokazali, da so simptomi anksioznosti sko-
raj dva- do trikrat pogostejsi pri otrocih s primarno
imunsko pomanjkljivostjo kot pri otrocih z juvenil-

nim idiopatskim artritisom ali pri zdravih otrocih.
Otroci s primarno imunsko pomanjkljivostjo so
pogosteje porocali o simptomih anksioznosti kot o
simptomih depresije. Star$i otrok s primarno imun-
sko pomanjkljivostjo so pri svojih otrocih pogosteje
opazali simptome depresije, kot so o njih porocali
otroci sami (8). Starsi otrok s primarno imunsko po-
manjkljivostjo v primerjavi s starsi otrok z juvenil-
nim idiopatskim artritisom pogosteje navajajo tudi
pomanjkanje Casa zase, slabse splosno zdravstveno
stanje otrok in vecje omejitve v otrokovem telesnem
funkcioniranju in druzinskih dejavnostih, obenem
pa manj pogosto porocajo o otrokovi bole¢ini (9). V
primerjavi z otroki, ki imajo astmo, otroci s primar-
no imunsko pomanjkljivostjo pomembno pogoste-
je potrebujejo prilagojeno izobraZevanje z dodatno
strokovno pomocjo, pogostejse so tudi psihiatricne
diagnoze (5). Otroci s primarno imunsko pomanj-
kljivostjo tozijo tudi o ve¢jih tezavah pri sporazu-
mevanju v druzini in v sploSnem druzinskem funk-
cioniranju kot otroci s kroni¢no ledvi¢no boleznijo.
Navajajo tudi ve¢ tezav pri reSevanju druzinskih
problemov kot zdravi otroci. Starsi otrok s primarno
imunsko pomanjkljivostjo po drugi strani teh tezav
ne opazajo pogosteje kot starsi otrok s kroni¢no led-
vicno boleznijo in star$i zdravih otrok. Tudi sicer
raziskave kazejo, da zlasti mladostniki bolj tozijo
o okrnjenem druzinskem funkcioniranju kot njiho-
vi starSi. Vendar pa so neskladja vecja pri otrocih s
primarno imunsko pomanjkljivostjo kot pri zdravih
otrocih in otrocih s kroni¢no ledvié¢no boleznijo (4).

ZAKLJUCEK

Podrog¢je psihosocialnega funkcioniranja otrok s pri-
marno imunsko pomanjkljivostjo in njihovih druzin
Se ni tako dobro raziskano kot pri drugih kroni¢nih
boleznih. Diagnoza primarna imunska pomanjklji-
vost je nelocljivo povezana s prisotnostjo dodatnih
kroni¢nih zdravstvenih in potencialno smrtnih za-
pletov ter s kompleksnim potekom zdravljenja, zato
so bremena bolnikov s tovrstno diagnozo in njiho-
vih druzin verjetno mnogo vecja kot pri diagnozi
posamezne kroni¢ne bolezni in pri zdravih vrstni-
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kih. Malostevilne raziskave kazejo, da otroci s pri-
marno imunsko pomanjkljivostjo in njihove druzine
poroc¢ajo o pomembno slabsi kakovosti zZivljenja v
primerjavi z zdravimi otroki ter o raznolikih pri-
lagoditvenih tezavah. Omejitve, ki jih navajajo na
racun svoje bolezni, so podobne ali celo bolj resne
kot pri drugih kroni¢nih boleznih. Vsa ta spoznanja
odpirajo moznosti za boljSe razumevanje bolnikov z
diagnozo primarna imunska pomanjkljivost in hkra-
ti narekujejo skrbno spremljanje psihosocialnega
funkcioniranja bolnikov in njihovih druzin ter nude-
nje strokovne opore in pomoci.
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