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Kazalo

OtroSke bolezni sodobnega Casa

Prirojene imunske okvare Bolezni, ki jih nekoc skoraj ni bilo -

ker so bolni otroci Se pred postavitvijo diagnoze podlegli okuzbam

Prirojene okvare imunske-

ga sistema so genetski davek
zapleteni organizaciji imun-
skih celic, ki v naSem telesu
vsakodnevno opravijo tisoce
obrambnih nalog proti bole-
zenskim mikrobom. Za uravna-
vanje imunskega sistema skrbi
nekaj tiso¢ genov, zato se ver-
jetno Stevilo razli¢nih genet-
skih okvar, ki lahko povzrodijo
okvaro imunosti, vrti vsaj oko-
li tisoC.

Tisoc razli¢nih bolezni torej, danes
pa je od teh dovolj jasno opisanih
okoli 150. Kaj pomeni »dovolj ja-
sno«? Predvsem to, da je pri dovolj
velikem $tevilu bolnih otrok opisa-
na jasna povezava med okvaro to¢-
no dolofenega gena in med pote-
kom bolezni ~ skupaj z znacilnimi
spremembami imunskega sistema
in s kon¢nim razpletom bolezni, Ce
bolnika ne zdravimo.

Zakaj je pri okvarah imunskega
sistema potrebno tako nedvou-
mno identificirati bolezen - vse do
okvarjenega gena? Predvsem zato,
ker so se v zadnjem desetletju zelo
povecale mozZnosti za zdravljenje.
Vendar mora biti pri huj§ih okva-
rah zdravljenje zelo radikalno -
presaditev krvotvornih mati¢nih
celic ali celo genska terapija (to je
okuZba bolnega otroka z labora-
torijsko spremenjenim virusom,
ki malemu bolniku med okuZbo
v imunske celice »dostavi« zdrav
¢loveski gen, ki je bil pri bolnem
otroku okvarjen). Oba postopka
sta tvegana - presaditev krvotvor-
nih mati¢nih celic se lahko konca z
usodne okuzbo, pri genski terapiji
pa lahko virus, ki otroku prinese
resilni ¢loveski gen, hkrati povzro-
¢i tudi nastanek levkemije. Zaradi
tveganega zdravljenja je nujno, da
odlocitev za zdravljenje temelji na
nedvoumnih dokazih, da gre za
okvarjen gen, in tudi na nedvou-
mnih podatkih, kaj bi se z otro-
kom zgodilo, ¢e ga ne bi zdravili.
Odgovornost je toliko vecja, ker
je otrok v ¢asu zaCetka zdravljenja
$e razmeroma zdrav. In pri takem
otroku nikakor ni priporocljivp
¢akati, da ga ponavljajoe okuzbe
naredijo zelo bolnega, kajti potem
so uspehi terapij slabsi in njihovo
tveganje vecje.

Okuzbe kot kazipot

Na okvaro imunskega sistema zla-
sti kaZejo okuzbe s povsod navzo-
¢imi mikrobi, proti katerim smo
ljudje normalno odporni in nam
navadno ne povzrocijo bolezni. Po
vrsti okuZbe je mogoce sklepati, za
kaksen tip imunske pomanjkljivo-
sti gre. Kadar okuZbe povzrocajo
bakterije, kot so streptokoki, je
problem verjetno zlasti v limfoci-
tih B, ki tvorijo premalo protiteles.
Hude virusne in glivi¢ne okuZbe se
navadno pojavljajo zaradi pomanj-
kljivega delovanja limfocitov T.
Okuzbe z bakterijami, kot so stafi-
lokoki in Escherichia coli, navadno
pomenijo okvaro fagocitnih celic,
to je belih krvni¢k (nevtrofilcev in
makrofagov), ki pozirajo in ubijajo
mikrobe. Huda okuZba z bakterijo
Neisseria meningitidis pogosto po-
meni motnjo komplementarnega
sistema, ki ga sestavljajo razli¢ni
proteini, namenjeni za obrambo
pred okuzbami.

Ljudi s huj§imi prirojenimi
imunskimi okvarami naj bi da-
nes diagnosticirali Ze v zgodnjem
otro$tvu. UspeSna diagnostika
prirojenih imunskih okvar je med
osnovnimi kazalci, kako razvit je
zdravstveni sistem - v slabo orga-
niziranih zdravstvenih sistemih
namre¢ ljudi s prirojenimi imu-
noloskimi okvarami skoraj ni, ker
zdravniki opazijo in zdravijo samo
posamicne okuzbe (pljucnice, me-
ningitise, sepse), potem pa sledi
prezgodnja smrt takega pacienta.
V dobrih zdravstvenih sistemih pa
moramo otroke s huj$imi imunski-
mi okvarami »opaziti« Ze v prvem
letu Zivljenja. Kar pa ne pride samo
s sprejetjem medicinskih pravil in
priporocil. Stroka namrec ni le to,
da se napiSejo medicinske smer-
nice in pravila, pac pa je predvsem
dolgotrajna pot, da se v praksi naj-
de in uresni¢i nacin operativne
izvedbe. Tudi pred 20 leti smo na
primer imeli evropske smernice,
kako obravnavati imunske deficite
otrok. Ampak so kljub temu umi-
rali zaradi plju¢nic in podobnih di-
agnoz. Zato je bilo potrebno leta in

leta vzpostavljati diagnostiko, po-
§iljati ljudi na ucenje tega in onega
testa, sistemati¢no opremljati bol-
ni$ni¢ne oddelke, Solati specialiste
in tudi splodne zdravnike, da bi

pravocasno pomislili na imunski
deficit in vedeli, kam naj se obrne-
jo. In se povezovati s tujino za sku-
pno obravnavo redkej$ih primerov,
glede katerih ima vedje izkusnje le
ena ali nekaj evropskih bolni$nic.
Ne pozabimo namre¢, da prirojena
imunska okvara ni ena bolezen,
ampak vsaj tiso¢ razli¢nih.

Stevilni testi

V Sloveniji po letih skupinskih na-
porov, med katerimi zavzema osre-
dnje mesto dejavnost konzultant-
ske skupine za primarne imunske
pomanjkljivosti na Pediatri¢ni kli-
niki, lahko vidimo, da ve¢ina otrok,
ki ima prirojeno imunsko okvaro,
Ze v nekaj mesecih po prvih zna-
kih pride v diagnosti¢no mreZo.
To pomeni, da zdravnik — pediater
ob nenavadnem poteku okuzbe ali
vztrajnem, nepojasnjenem vnetju
pomisli na okvaro imunskega sis-
tema in otroka napoti na Pedia-
tri¢no kliniko v Ljubljani. Tam na
oddelku za alergologijo, revmato-
logijo in klini¢no imunologijo pre-
poznamo morebitne znake imun-
ske okvare in skupaj z imunologi
Imunoloskega oddelka Instituta za
mikrobiologijo in imunologijo zac-
nemo natan¢no programirano dia-
gnosti¢no raziskovanje otrokovega
imunskega sistema.

Pregledamo koli¢ino in delova-
nje protiteles, analiziramo delova-
nje Stevilnih vrst imunskih celic.
Stevilni testi so namenjeni temu,
da natan¢no opisejo stanje in de-
lovanje imunskega sistema in da
strokovnjaki na skupnih konzilijih
pridejo do ideje, katere funkcije v
imunskem odzivanju ne delujejo.
Gre za okvaro nastajanja limfoci-
tov B, ki delajo protitelesa, ali ne
dozorevajo limfociti T, ki unicujejo
viruse? Lahko gre za okvaro signal-
nih molekul, s katerimi se imunske
celice med seboj »pogovarjajos, ali
za okvaro imunskih celic, ki mi-
kroorganizme na koncu pozrejo in
»pospravijo« iz telesa. Pri diagno-
stiki imunskega sistema je potreb-
no biti hiter in u¢inkovit, da dobi
otrok svojo genetsko diagnozo e
v ¢asu, ko e ni poln vseh mogocih
virusov in bakterij in okvar, ki bi
preprecevale ucinkovito zdravlje-
nje, na primer s transplantacijo ko-
stnega mozga. V Sloveniji imamo
trenutno registriranih 166 bolni-
kov s prirojeno imunsko okvaro.
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Zakaj pa je potrebno tako po-
drobno ugotoviti, kaj je v imun-
skemu sistemu fiarobe? Predvsemt
zato, da se dobi ideja, katerega od
tiso¢ih genov, ki so lahko okvarje-
ni, je potrebno preiskati za more-
bitno mutacijo. V klini¢ni praksi se
genetska analiza obi€ajno izvede
ciljano, po tem ko je Ze oprede-
lieno mesto okvare v delovanju
imunskega sistema. V genetskem
laboratoriju na Pediatri¢ni kliniki
trenutno opravlijamo analize 22
genov, odgovornih za najpogostej-
$e oblike primarnih imunskih po-
manjkljivosti, za genetsko potrdi-
tev ostalih, redkej$ih oblik bolezni
pa sodelujemo s specializiranimi
imunolos§kimi centri v tujini. Kot
Ze refeno, brez natan¢no oprede-
ljenega genskega vzroka za okvaro
nihée od zdravnikov ne more pre-
vzeti odgovornosti za zdravljenja,
ki so ucinkovita, a ne brez tvega-
nja. In ker so udinkovita, bi bilo
Skoda izpustiti priloZnost, dokler
je Se Cas.

Optimizem

Na sre¢o lahko danes optimisti¢no
ugotavljamo, da je slovenska imu-
noloska, diagnosti¢nain operativna
medicinska stroka dosegla raven,
ko lahko prirojene okvare imuno-
sti pravodasno opazi in u¢inkovito
ukrepa. Kar pa nalaga nove odgo-
vornosti zdravstvenemu sistemu.
Ker je otroka z imunsko pomanj-
Kkljivostjio mogoce ozdraviti, je pri
dojencku in otroku potrebno biti
zlasti ob pogostih in nenavadnih
okuZzbah ali vnetnih boleznih pozo-
ren tudi na moznost, da ima priro-
jeno motnjo imunskega odziva, ki
jo je potrebno ¢imprej prepoznati.
Dojencek je namre¢ »nov« Clovek,
ki ga Se ne poznamo, neznanka je
tudi njegov imunski sistem. Se bolj
zato, ker do pribliZzno pol leta sta-
rosti dojencka pred okuzbami $e
$¢itijo ostanki materinih protiteles,
ki jih otrok pred rojstvom prejme
preko posteljice od matere nepo-
sredno v kri. Tudi dojenje z mate-
rinim mlekom, ki vsebuje protite-
lesa, je zascita pred okuZbami, zato
se otroci s prirojenimi okvarami
imunskega sistema »pokaZejo« na-
vadno $ele proti koncu prvega leta
starosti, ali $e kasneje.

Gre predvsem za nenavadno
vztrajne in hude oblike okuzb, od
nenehnih vnetij srednjega uSesa,
angin, drisk, do plju¢nic, menin-
gitisov in okuzb krvi. Tudi burna,
ponavljajoCa vnetja z izpus€aji in
driskami, ki spominjajo na preob-
Cutljivostne ali revmatoloSke te-
Zave, so opozorilo, da je potrebno
diagnosti¢no iskati v smeri priroje-
ne imunske okvare. Naglo iskanje

diagnoze je pomembno, ker otroka
z dedno okvaro imunosti ponavlja-
joCe okuzbe zelo prizadenejo, po-
sledice so lahko trajne.

Zgodnja diagnoza je zelo po-
membna tudi za dolgoro¢ni uspeh
zdravljenja, predvsem za uspe$nost
transplantacije kostnega mozga.
Pri bolnikih s tezjo okvaro celi¢ne-
ga imunskega sistema je preZivetje
95-odstotno, Ce je transplantacija
kostnega mozga opravljena v prvih
3,5 mesecih po rojstvu, kasneje pa
je preZivetje po transplantaciji ko-
stnega mozga le 66-odstotno. Pri
starej§ih bolnikih je.namre¢ vecja
verjetnost dolgotrajnih virusnih
in bakterijskih okuzb, ki povecajo
mozZnost zapletov ob in po tran-
splantaciji. Za zgodnjo potrditev
diagnoze teZje prirojene okvare

v delovanju imunskega sistema
so v nekaterih zveznih drZavah v
Ameriki uvedli Ze presejalne teste
pri novorojenckih, s ¢imer lahko
bolnike odkrijejo Se pred pojavom
teZjih okuzb in opravijo zgodnjo
transplantacijo kostnega mozga.

Ker vsak otrok nekajkrat zapore-
doma zboli zaradi okuzb, imunsko
okvaro na zaCetku ni tako enostav-
no lo¢iti od normalnega pojavljanja
okuzb pri dojenckih. Najveckrat le
izkusen otroski zdravnik dobro pre-
sodi, kak$ne okuzbe spadajo med
normalne in pri¢akovane v doloce-
nem obdobju, kaksne pa presegajo
»normalne« oblike vnetij srednje-
ga uSesa, angin, drisk, pljunic. Za
okvaro imunskega sistema je naj-
bolj sumljivo, Ce se okuzbe pogosto
ponavljajo, dolgo trajajo ali teZje
potekajo z nastankom neobicajnih
zapletov. Nekatere oblike priroje-
nih okvar imunskega sistema pa se
lahko pokazejo $ele v odrasli dobi,
zato je potrebno na moZnost teh
bolezni pomisliti tudi pri odraslih
bolnikih s ponavljajofimi ali tez-
je potekajo¢imi okuzbami. Zaradi
velikega §tevila moznih okvar v
delovanju imunskega sistema in
razliénih mikrobov, lahko pridejo
bolniki s primarno imunsko po-
manjkljivostjo najprej na pregled
k zelo razliénim specialistom,
najpogosteje k pediatrom, infek-
tologom, druZinskim zdravnikom
in internistom. Da bi olajsali zgo-
dnjo prepoznavo teh bolnikov so
v okviru mednarodne fundacije za
primarne imunske pomanjkljivosti
Jeffrey Modell izdelali seznam opo-
zorilnih znakov z najpogostejSimi
okuzbami, ob katerih je potrebno
posumiti, da bi lahko §lo pri bolni-
ku za prirojeno okvaro v delovanju
imunskega sistema.

Odresilna zgodnja diagnoza

Ljudi zimunsko pomanjkljivostjo je
treba zdraviti z antibiotiki Ze takoj
ob prvih znakih okuZbe (na primer
ob pojavu vrocine). Okuzba, ki se
naglo poslabsuje, zahteva takoj$njo
medicinsko obravnavo. Nekateri
ljudje s primarno imunsko pomanj-
Kkljivostjio morajo stalno dobivati
antibiotike za prepreCevanje okuzb.
Pri njih se za preprecevanje plju¢nic
‘pogosto uporablja trimetoprim-sul-
fametoxazol (primotren) in antimi-
kotiki za preprefevanje glivicnih
okuzb. Ljudem z motnjami nastaja-
nja protiteles lahko uspe$no poma-
gamo z rednim injiciranjem prepa-
ratov protiteles, ki so pripravljeni

iz plazme krvodajalcev. Predvsem

pa je pomembno, da se imunske
pomanjkljivosti ¢im prej diagnosti-
cirajo in se zdravnik ne zadovolji z
vsakokratnim zdravljenjem okuzb
(na primer plju¢nic). Vsaka posa-
mezna okuZba namre¢ prizadene
organ ali tkivo in ga do doloCene
mere trajno okvari. Bolnik z okva-
ro nastajanja protiteles ima zaradi
ponavljajo¢ih se pljuc¢nic lahko po
nekaj deset letih Zivljenja Ze nepo-
vratno okvarjena pljua (emfizem)
- z rednimi injekcijami protiteles
pa bi si vse to lahko prihranil.

Pri bolnikih z okvarjeno nadzor-
no funkcijo imunskih celic v¢asih
pride tudi do prekomernega delo-
vanje posameznih delov imunske-
ga sistema in nastanka avtoimun-
skih in malignih bolezni. Takrat
je potrebno zdravljenje z zdravili,
ki zavirajo prekomerno delovanje
doloCenega dela imunskega sis-
tema. Najtezje oblike primarnih
imunskih pomanjkljivosti zdravijo
s transplantacijo kostnega mozga.
Ta oblika zdravljenja se je v€asih
izvajala samo v specializiranih cen-
trih v tujini, s preselitvijo na novo
lokacijo Pediatri¢ne klinike pa lah-
ko uspesne transplantacije pri teh
bolnikih opravljamo tudi v Centru
za transplantacijo krvotvornih
mati¢nih celic pod vodstvom doc.
dr. Janeza Jazbeca. Center za pri-
marne imunske pomanjkljivosti
na Pediatri¢ni kliniki v Ljubljani je
vkljuéen tudi v mednarodno mre-
Zo centrov fundacije Jeffrey Mo-
dell, v sklopu katere lahko omo-
godijo zdravljenje v specializiranih
centrih tudi pri zelo redkih, naj-
zahtevnej§ih oblikah primarnih
imunskih pomanjkljivosti.

PROF. DR. ALOJZ IHAN
Imunoloski oddelek Instituta

za mikrobiologijo in imunologijo,
Medicinska fakulteta

Univerze v Ljubljani

PROF. DR. TADE) AVCIN

Oddelek za alergologijo,
revmatologijo in klini¢no
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imunologijo, Pediatri¢na klinika,
Ljubljana ’

OZAVESCANJE

V petek, 14. septembra (ob 14. uri), se bo na Medicinski fakulteti, Koryt-
kova 20, Ljubljana zacel skiop predavanj o imunskih pomanjkljivostih;
predavali bodo zdravniki vseh specialnosti, ki v klini¢ni praksi prihajajo v
stik z bolniki s sumom na primarno imunsko pomanjkljivost. V soboto,
15.'septembra (ob 9. uri), pa se bo na otroskem igris¢u Pediatri¢ne klinike
738l dan 673vetianja 6 primarnik imunskik pemanjkijivestin. Namenjer
je druzinam bolnikov s primarnimi imunskimi pomanjkljivostmi, zdra-
vstvenim delavcem, javnosti in medijem.

10 opozorilnih znakov

za primarno imunsko pomanjkljivost pri odrasiem bolniku ,
e imate vi ali nekdo, ki ga poznate, najmanj dva izmed spodaj navedenih
opozorilnih znakov, se posvetujte z vadim zdravnikom glede moine prisotnosti
primarne imunske pomanjkljivosti.

1 Najmanj dve okuzbi uses v enem letu.

2 Najmanj dve okuzbi sinusov v enem letu ob izkljueni alergiji.

3 Ena pljucnica letno najmanj dve leti zapored.

4 Kronitna driska z izgubo telesne teZe.

5 ponavijajoce virusne okuZbe (nahodi, herpes, bradavice, kondilomi).

6 Potreba po intravenskih antibiotikih za zdravijenje okuZb.

7 ponavljajoti se globoki ognojki na koZi ali ognojki v notranjih organih.

8 Trdovratni soor ali glivitne okuZbe na koZi ali drugih mestih.

9 Okuzba z normalno nenevarnimi atipi¢nimi mikobakterijami.

10 Pozitivna druZinska anamneza za primarno imunsko pomanjkljivost.
DELO vir: Fundacija Jeffrey Modell
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Decek s tezkim kombiniranim imunskim deficitom (SCID), ki mu bodo v teh dneh na Pediatri¢ni kliniki v Lju-
bljani transplantirali kostni mozeg. FOTO PEK
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Starsa malega Nela: “Ce je bog, deluje skozi ljudi”

Anja Pohorec je mama malega Nela,
fantka, o katerem smo v medijih pisali
pred tremi leti, ko so zanj iskali pri-
mernega darovalca kostnega mozga.
Nel je imel eno najhujsih oblik pri-
rojene imunske pomanjkljivosti in bi
ga lahko pozdravila le presaditev ko-
stnega mozga. Zal primernega daro-
valca niso nasli in tiriletni Nel je iz-
gubil boj s tezko boleznijo, ki mu je
vzela tudi vse otrostvo.

Bolezen se je pri Nelu zacela kazati
ele po prvem letu starosti, ko so ga
zaCeli uvajati v varstvo, pove gospa
Pohorec. Imel je kroni¢no vnetje sinu-
sov in ponavljajoCo se visoko telesno
temperaturo brez vzroka. Zaradi slabo-
krvnosti so ga kmalu napotili na zdra-
vljenje na Pediatri¢no kliniko UKC Lju-
bljana, kjer so ugotovili avtoimunski
odziv telesa na trombocite in eritrocite,
nato pa postavili diagnozo primarne
imunske pomanjkljivosti, ki je bila vzrok
avtoimunski bolezni.

»Potem so se zacele okuzbe in vedno
mocnejSa zdravila in vedno bolj dol-
gotrajne hospitalizacije,« pripoveduje
Pohorceva. Nela so takoj dali v program
za presaditev krvotvornih mati¢nih ce-
lic; nasli so tri moZne darovalce, a se je
izkazalo, da niso bili primerni. Daro-
valca za malega Nela tako ni bilo.

»Kot star§ bi otroku rad pomagal, pa
ne ve$, kako. Nima$ ve¢ moci. Potem
smo §li v javnost in darovalca zaceli
iskati s pomod¢jo medijev. V akcijah po
vsej Sloveniji se je javilo pribliZno 2000
ljudi,« se e vedno polna bolecine spo-
minja Anja Pohorec.

Nel je zelo malo Casa preZivel zunaj
bolni$nice. Ko so bili doma, so upo-

rabljali defiltrirnike zraka, obiskov so
sprejemalile malo, nositi so morali mas-
ke, Pohorceva je zvecer z dezinfekcij-
skim sredstvom obrisala vse poviSine,
oprala copate, hrana je morala biti na-
ravnost s Stedilnika, da se na njej niso
razrasle bakterije... Enkrat na dan sta sla
ven, preostali ¢as sta se doma igrala. Od
zacetka je Nel celo rad hodil v bolnis-
nico, saj je bil to nov nacin Zivljenja. Ko
se je zaCelo zdravljenje zapletati, pa je
postajalo vse bolj naporno. Na osebje
Pediatri¢ne klinike ima dobre spomine,
tudi druZina ji je zelo stala ob strani.
»Ljudje v intenzivni enoti res delajo ¢u-
deZe, e bog je, deluje skozi ljudi,« je
prepricana.

Nekega dne je poklical dr. Tadej Av¢in
in povedal, da je tako dale¢, da bo Nel
umtl, ¢¢ mu ne bodo nujno opravili
presaditve. »Takrat sem se strla. Potem
spet dobi§ mo¢ in se pobere$, da das od
sebe maksimum in zmores vse to,« med
solzami govori Pohorceva. Z Nelom sta
odpotovala v Veliko Britanijo v imu-
noloski center v Newcastlu, kjer so nasli
pet moZnih darovalcevkostnega mozga,
katerih tkivo pa ni bilo povsem skladno
7 Nelovim, in zaceli pripravljati najus-
treznejSega. Po opravljenih preiskavah
sta se vrnila domov. A terapija, ki jo je
prejemal Nel, Zal ni ve¢ u€inkovala in
fantek je umrl.

»Sploh ne razmisljam, kaj bi bilo, ¢e bi
bilo, ker s tem ne pride$ nikamor. Naj-
prej je zelo tezko sprejeti to, da je tvoj
otrok bolan, potem to, da je neozdra-
vljivo bolan, in potem se razveseli§ upa-
nja na ozdravitey, ki ga predstavlja pre-
saditev krvotvornih mati¢nih celic. Ni-

koli pri nobeni hospitalizaciji nisem po-
mislila, dabo umtl.« Najprej staz Nelom
Zivelaiz mesecavmesec, potemiztedna
v teden, iz dneva v dan, na koncu pa so
bile pomembne Ze dobre minute in se-
kunde. »Naucila sem se, da moras spre-
jeti tisto, kar Zivljenje prinese. Nikoli si
nisem postavljala vprasanja, zakaj se je
tozgodilo. Nel je eno kopijo okvarjenega
genadobil od mene, eno od oceta, to pa
se zgodi enkrat na milijon. Verjetno se je
moralo zgoditi. Kljub zelo teZki izku$nji
pa sem vesela, da sem imela moZnost,
da sem bila mama,« pove Anja Pohorec
in opogumlja vse mame bolnih otrok,
naj ostanejo pozitivne in v sebi najdejo
mo¢, da gredo naprej.

Tudi Nelov oce Bojan Vil¢nik je bo-
lezen in zdravljenje sina doZivljal po-
dobno. »Bog je, nedvomno. Je ljubezen,
svetlobavvsakem od nas in okrognas.Je
energija Zivljenja in je v ljudeh. To iz-
kusnjo sem preZivljal dan za dnem.«
Nad njimi so se nagrmadili strahovi,
Zalost, skrbi; nato je sprejel, kar jim je
namenilo Zivljenje, in pritisk je popustil.
Zacel je delovati odgovorno, z ljubeznijo
do sebe in drugih. Spoznal je, daso nase
usode in nameni tako razli¢ni in pestri,
kot je Zivljenje samo. Ljudem sporoca,
naj imajo radi sebe in druge, naj se raje
spoznavajo, kot sodijo. Dan odhoda pa
pride za vse in takrat ni ve¢ poti nazaj.
»Neko¢ mi je Nel dejal: 'At, Zivimo Zi-
vljenje!" On je Ze vedel, bister, kot je bil,
sam pa se tega Se ufim. Zaupajte!« na-
menja Bojan Vil¢nik misel vsem, ki do-
Zivljajo podobne tezke izkusnje, kot so
jih doZivljali star§i malega Nela. lo
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Imunske bolezni — novo, a hitro
razvijajoce se podrocje medicine

Danes znajo z diagnosti¢nimi funkcijskimi testi in genetskimi testiranji opredeliti ve¢ kot 150 prirojenih okvar imunskega sistema

Mojca Lorencic

Na Pediatri¢ni kliniki UKC Ljubljana
bodo v soboto v sodelovanju z Drus-
tvom za pomo¢ otrokom z imunskimi
boleznimi prvi¢ obeleZili dan imunskih
pomanjkljivosti. Ob tej priloZnosti Ze-
lijo 8ir§o in strokovno javnost opozorili
na to razmeroma novo, a v sedanjem
¢asu izjemno hitro razvijajoCe se po-
drocje medicine.

»Pogosto se zgodi, dabolnikovim star-
$em povemo, da ima otrok okvaro v
delovanju imunskega sistema, pa starsi
ne vedo dobro, v ¢em je problem. Ljudje
si pogosto ne predstavljajo, kaj je naloga
imunskih celic, vranice, priZeljca, ko-
stnega mozga, bezgavk... Imunski sis-
tem je zelo zapleten in na ve¢ stopnjah
delovanja tega sistema lahko gre kaj na-
robe. Je pa zelo pomemben za preZi-
vetje, saj nas varuje pred okuzbami,« je
pojasnil prof. dr. Tadej Av¢in, dr. med.,
predsednik Drustva za pomo¢ otrokom
z imunskimi boleznimi in vodja SluZbe
za alergologijo, revmatologijo in klini¢-
no imunologijo na Pediatri¢ni kliniki, v
okviru katere deluje tudi Center za pri-
marne imunske pomanjkljivosti.

Imunskih okvar je veliko

Danes znajo zdravniki z diagnosti¢nimi
funkcijskimi testi in genetskimi testira-
nji opredeliti ve¢ kot 150 prirojenih ok-
var imunskega sistema, predvidevajo
pa, da je takih okvar okoli tiso¢, pove
Av¢in. Diagnostika teh bolezni hitro na-
preduje in tako vsako leto najdejo nekaj
novih okvar. Naceloma vsaka teh okvar
pomeni samostojno bolezen, ker pa so
zelo redke, so jih zdruZili v skupino pri-
marnih oziroma prirojenih imunskih
okvar. Najve¢ja skupina znotraj nje so
okvare protitelesnega imunskega odzi-
va, ko bolnik ne tvori normalno pro-
titeles, ki telo branijo pred bakterijskimi
okuzbami. Druga skupina so celi¢ne
imunske pomanjkljivosti; tak bolnik bo
imel pogoste virusne, bakterijske in gli-
vi¢ne okuzbe ter bo slabo pridobival
telesno teZo. Tretja skupina so okvare
fagocitnega imunskega sistema; bolnik
bo imel pogoste glivitne okuzbe, rane se
bodo tezko celile, pojavljajo se lahko
tudi ognojki na koZi ali notranjih or-
ganih. Cetrta skupina so okvare kom-
plementnega imunskega sistema, to je

proteinov v krvi. Ti bolniki imajo po-
goste okuZbe z nekaterimi vrstami in-
kapsuliranih bakterij, predvsem menin-
gokoki. Zaradi okvar v delovanju imun-
skega sistema se lahko razvijejo tudi av-
toimunske in maligne bolezni.

TeZke celi¢ne imunske pomanjkljivo-
sti in okvare fagocitnega sistema se obi-
¢ajno pokaZejo Ze v zgodnjem otrostvu,
okvare protitelesnega odziva in kom-
plementnega sistema pa se lahko po-
javijo tudi v odrasli dobi.

Ce se okvara pokaZe Ze pri novoro-
jencku in s tezko klini¢no sliko, bodo
zdravniki takoj posumili na okvaro
imunskega sistema. Kadar pa je okvara
manj huda, ta povezava ni tako jasna.
»Ce ima otrok dve plju¢nici v enem letu,
to ni normalno. Enako je, e ima Stiri
vnetja srednjega usesa ali ve¢, dve tezki
okuZzbi sinusov, ognojke na kozi ali na
notranjih organih, okuZbe z neobilaj-
nimi povzroditelji — v takih primerih je
treba preveriti, ali se za tem ne skriva
okvara imunskega sistema, in opraviti
imunoloska testiranja,« opozarja zdrav-
nik. Ce s testi odkrijejo motnjo delovanja
imunskega sistema, lahko z genetskimi
preiskavami okvaro gena, ki jo je pov-
zroCil. Na Pediatri¢ni kliniki opravljajo
genetska testiranja za kar 24 prirojenih
imunskih okvar, vzorce bolnikov z red-
kejsimi okvarami pa posljejo na testi-
ranje v tujino.

Uvedli bi presejalno

testiranje za novorojencke

Na Pediatri¢ni Kliniki Zelijo, da bi v Slo-
veniji uvedli presejalno testiranje no-
vorojenckov za najteZje oblike celi¢ne
primarne imunske pomanjkljivosti, kise
jih zdravi s presaditvijo kostnega mozga.
Pri¢akujejo, da bi s tem testom odkrili
enegado dvabolnika naleto.»Tastevilka
se morda zdi majhna. Kadar pri bolniku
diagnosticiramo to okvaro, to pomeni
nujno stanje, ko bolnik potrebuje pre-
saditev krvotvornih mati¢nih celic. Ce je
presaditev opravljena v prvih treh me-
secihZivljenja, ko bolnik $e ni dobil tezke
okuzbe, preZivivec kot 90 odstotkov bol -
nikov. Ce je presaditev opravljena poz-
neje, ko je Ze dobil okuZbo, se verjetnost
preZivetjazniZana 66 odstotkov. Tak bol -
nik je tudi zelo drag za zdravstveni sis-
tem, saj so te okuzbe zelo trdovratne,
teZko potekajoce in bolnike vecinoma

zdravijo v intenzivni terapiji,« dr. Av¢in
utemelji smiselnost uvedbe testiranja.

Na Pediatri¢ni kliniki so se s progra-
mom ugotavljanja tezkih celi¢nih pri-
marnih imunskih pomanjkljivosti pri
novorojenckih prijavili na razpis minis-
trstva za zdravje za sofinanciranje pi-
lotnih projektov novih zdravstvenih teh-
nologij, vendar je bil razpis razveljavljen.
»Res je trenutno finan¢na kriza, vendar
se moramo zavedati, da z vlaganjem v
nove tehnologije lahko doseZemo po-
memben napredek v stroki, ki lahko na
dolgi rok pomeni prihranek finan¢nih
sredstev. Z uspeSno vpeljavo presejal-
nega testiranja novorojenckov se lahko
denimo izognemo visokim stroSkom
poznejsega zdravljenja zapletov pri bol-
nikih s teZko primarno imunsko poma-
njkljivostjo,« meni Av¢in.

Presaditve Ze opravljajo v Sloveniji

Pred leti so otroke s prirojenimi boleznimi
imunskega sistema na presaditev kostne-
ga mozga poSiljali v tujino, v novi Pe-
diatri¢ni kliniki pa lahko to zdravljenje
izvajajo tudi doma. Tako so v Centru za
presaditve krvotvornih mati¢nih celic,
kjer sicer izvajajo presaditve pri hema-
tolokih bolnikih, Ze uspe$no izvedli pre-
saditev kostnega mozga pri leto dni sta-
rem otroku s teZko primarno imunsko
pomanjkljivostjo, pravkar pa so na pre-
saditev pripravili $e drugega otroka. »To je
uspeh sodobne medicine in na to smo
ponosni« pove Av¢in. Fantek je imel
plju¢nico, ki jo je povzrocila bakterija, ki
prizdravi osebi ne povzroci okuzb. Zdrav-
niki v intenzivni terapiji so posumili, da je
vzrok ta bakterija in da je nekaj narobe z
imunskim sistemom. »Se isti dan smo
sklicali konzilij hematologov, infektologov,
imunologov in zaleli postopek diagno-
stike in iskanja darovalca kostnega mozga.
Ce bi imeli presejanje novorojenckov; bi
tega bolnika odkrili, $e preden je zbolel za
plju¢nico,« je povedal zdravnik. S pre-
saditvijo kostnega mozga zdravijo tudi
fagocitno okvaro, bolnike z okvaro pro-
titelesnega imunskega odziva zdravijo z
nadome$¢anjem imunoglobulinoy, s -
mer precijo ponavljajoCe se bakterijske
okuZbe, bolnike s komplementno okvaro
pa obicajno dodatno cepijo proti pnev-
mokoku in meningokoku. Zelo pomem-
bno je tudi zdravljenje z antibiotiki in
protiglivicnimi zdravili, ki ga izvajajo v
sodelovanju z infektologi.

13.09.2012
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Opozorilni znaki za primarno
imunsko pomanjkljivost pri otroku

Zdravniki Pediatricne klinike UKC Ljubljana v sodelovanju s Fundacijo
Jeffreyja Modella pripravili seznam opozorilnih znakov za zgodnjo
prepoznavo teh okvar. Ce ima otrok najmanj dva od navedenih znakov,
svetujejo, da se star3i z zdravnikom posvetujejo, ali ne gre morda za
primarno imunsko pomanjkljivost.

1. Najmanj &tiri okuzbe uSes v enem letu

2. Najmanj dve tezji okuzbi sinusov v enem letu

3. Najmanj dva meseca antibicti¢ne terapije z majhnim uéinkom

Tadej Avéin: Pri vsakem bolniku, ki 4. Najmanj dve pljucnici v enem letu

dobi meningokokni meningitis, je b, Zastoj rasti teZe in viSine pri dojen(":ku

treba preveriti, kako deluje njegov 6. Ponavljajoi se globoki ognojki na koZi ali ognojki v notranjih organih
imunski sistem. 7. Ponavjajot se soor v ustih ali gliviéne okuzbe na ko

8. Potreba po intravenskih antibiotikih za zdravljenje okuzb
9. Najmanj dve globoki okuzbi s septikemijo
10. Primarna imunska pomanikljivost v druzini

'\‘

|

T "\~' ; q | | |
« f s finenem

V Sloveniji so doslej diagnosticirali 166 bolnikov s primarno imunsko pomanijkljivostjo, med njimi je 24 odraslih bolnikov.



Dnevnik.si (WEB), Zdravje 13. 09. 2012
Doseg / Reach: 205280 Kazalo
Drzava / Country: Slovenija

1

Imunske bolezni - novo, a hitro razvijajoce se
podrocje medicine

Danes znajo z diagnostiénimi funkcijskimi testi in genetskimi testiranji opredeliti veé kot
150 prirojenih okvar imunskega sistema

Zdravje - Cetrtek, 13.09.2012 Elvieimije 4 0 q s A

Tekst: Kojca Lorendic

Ma Pediatriéni kliniki UKC Ljubljana bodo v soboto v sodelovanju z Dru3tvom za pomoé otrokom z
imunskimi boleznimi prvic obeleZili dan imunskih pomanjkljivosti. Ob te] priloZnosti Zelijo Zir5o in strokovno
javnost opozorili na to razmeroma novo, a v sedanjem €asu izjemno hitro razvijajote se podrocje medicine.

2
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Top iz rubrike Zadnje objavljeno

Staria malega Nela: Ce e
beg, deluje skozi fjudi

Komarje bodo testirali na
okuZbo Z viruzom
Zahodnega Nila

3
finenes

W Sloveniji =0 doslej diagnosticirali 188 bolnikov = primarne imunsko Zavrnjena zahteva po
pomanjkljivostjo, med njimi je 24 odraslh bolnikov. (Foto: Thinkstockphotos) razveljavitvi narocila za
stirivalentno cepivo proti
HF‘"-"

Vet novic iz rubrike »

“"Paogosto se zgodi, da bolnikovim starSem povemao, da ima otrok
okvaro v delovanju imunskega sistema, pa starsi ne vedo dobro, v
cem je problem. Ljudje si pogosto ne predstavijajo, kaj je naloga
imunskih celic, vranice, prizeljca, kostnega mozga, bezgavk... Imunski sistem je zelo zapleten in na ved stopnjah
delovanja tega sistema lahko gre kaj narobe. Je pa zelo pomemben za prefivetje, saj nas varuje pred okuZbami”
je pojasnil prof. dr. Tadej AvEin, dr. med., predsednik Drudtva za pomod otrokom z imunskimi boleznimi in vodja
Sluzbe za alergologijo, revmatalogijo in kliniéno imunologijo na Pediatriéni kliniki, v okviru katere deluje tudi
Center za primarne imunske pomanjkljivosti.
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Imunskih okvar je veliko Kazalo

Danes znajo zdravniki z diagnostiénimi funkcijskimi testi in genetskimi testiranji opredeliti ved kot 150 prirojenih
okvar imunskega sistema, predvidevajo pa, da je takih okvar okoli tisoé, pove Avéin. Diagnostika teh balezni hitro
napreduje in tako vsako leto najdejo nekaj novih okvar. Madeloma vsaka teh okvar pomeni samostojno bolezen,
ker pa so zelo redke, so jih zdruZili v skupino primarnih oziroma prirojenih imunskin okvar. Najvedja skupina
Znotraj nje so okvare protitelesnega imunskega odziva, kKo bolnik ne tvori normalno protiteles, ki telo branijo pred
hakterijskimi okuZbami. Druga skupina so celiéne imunske pomanjkljivosti; tak bolnik bo imel pogoste virusne,
bakterijske in glivicne okuZbe ter bo slabo pridobival telesno teZo. Tretja skupina so okvare fagocitnega
imunskega sistema; bolnik bo imel pogoste gliviéne okuZbe, rane se bodo teZko celile, pojavijajo se lahko tudi
ognojki na kodi ali notranjin organih. Cetrta skupina so okvare komplementnega imunskega sistema, o je
proteinoy v knvi. Ti bolniki imajo pogoste okuZbe z nekaterimi vrstami inkapsuliranih bakterij, predvsem
meningokoki. Zaradi okvar v delovanju imunskega sistema se lahko razvijejo tudi avtoimunske in maligne bolezni.

TeZke celicne imunske pomanjkljivosti in okvare fagocitnega sistema se obifajno pokaZejo Ze v zgodnjem
otrotvu, okvare protitelesnega odziva in komplementnega sistema pa se lahko pojavijo tudiv odrasli dobi.

Ce se okvara pokaZe Ze pri novorojenéku in s tefko Kliniéno sliko, bodo zdravniki takoj posumili na okvaro
imunskega sistema. Kadar pa je okvara manj huda, ta povezava nitako jasna. "Ca ima otrok dve pljuénici v enem
letu, to ni normalno. Enako je, ée ima Stiri vnetja srednjega ugesa ali ved, dve teZki okuZbi sinusov, ognojke na koi
ali na notranjin organih, okuzbe z neobiajnimi poveroditelji - v takih primerih je treba preveriti, ali se za tem ne
skriva okvara imunskega sistemna, in opraviti imuncologka testiranja,” opozarja zdravnik. Ce s testi odkrijejo motnjo
delovanja imunskega sistema, lahko z genetskimi preiskavami okvaro gena, Ki jo je poverodil. Ma Pediatriéni
kliniki opravijajo genetska testiranja za kar 24 prirojenih imunskih okvar, vzorce baolnikov z redkejgimi okvarami pa
pogljejo na testiranje v tujino.

Uvedli bi presejalno testiranje za novorojencke

Ma Pediatritni kliniki Zelijo, da bi v Sloveniji uvedli presejalno testiranje novorojenékov za najtefje oblike celifne
primarne imunske pomanjkljivosti, ki se jih zdravi s presaditvijo kostnega mozga. Priéakujejo, da bi 5 tem testom
odkrili enega do dva bolnika na leto. "Ta Stevilka se morda zdi majhna. Kadar pri bolniku diagnosticiramao to
okvara, to pomeni nujno stanje, ko bolnik potrebuje presaditev krvotvornih maticénih celic. L“:eje presaditey
opravijena v prvih treh mesecih Zivijenja, ko bolnik Se ni dobil teZke okuZbe, predivi ved kot 90 odstotkov bolnikow
Ce je presaditev opravijena pozneje, ko je Ze dobil okuzbo, se verjetnost preZivetja zniza na 66 odstotkow. Tak
bolnik je tudi zelo drag za zdravstveni sistem, saj so te okuZbe zelo trdovratne, te?ko potekajoe in bolnike
vedinoma zdravijo v intenzivni terapiji” dr. AvEin utemelji smiselnost uvedbe testiranja.

Ma Pediatricni kliniki 50 se s programom ugotavljanja tezkih celiénih primarnih imunskih pomanjkljivosti pri
novarojenckin prijavili na razpis ministrstva za zdravje za sofinanciranje pilotnih projektov novih zdravstvenih
tehnologij, vendar je bil razpis razveljavijen. "Res je trenutno finanéna kriza, vendar se moramo zavedati, daz
vlaganjem v nove tehnologije lahko dosefemo pomemben napredek v stroki, ki lahko na dolgi rok pomeni
prinranek finanénih sredstev. Z uspe&no vpeljavo presejalnega testiranja novorojenckov se lahko denimo
izognema visokim stroSkom poznejdega zdravijenja zapletov pri bolnikih 5 te2ko primarno imunsko
pomanjkljivostio,” meni Avéin.
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Presaditve Ze opravljajo v Sloveniji Kazalo

Pred leti so otroke s prirojenimi boleznimi imunskega sistema na presaditev kostnega mozga posiljali vtujino, v
novi Pediatricéni kliniki pa lahko to zdravljenje izvajajo tudi doma. Tako so v Centru za presaditve krvotvornih
matiénin celic, kjer sicer izvajajo presaditve pri hematologkin bolnikih, Ze uspedno izvedli presaditev kostnega
mozga pri leto dni starem otroku s teZko primarno imunsko pomanjkljivostjo, pravkar pa so na presaditev pripravili
£e drugega otroka. "To je uspeh sodobne medicine in na to smo ponosni,” pove Avdin. Fantek je imel pljuénico, ki
jo je povzrodila bakterija, ki pri zdravi osebi ne poverodi okuzb. Zdravniki v intenzivni terapiji so posumili, da je vzrok
ta bakterija in da je nekaj narobe z imunskim sistemom. “Se isti dan smo skicali konzilij hematologoy,
infektologoy imunologov in zadeli postopek diagnostike in iskanja darovalca kostnega mozga. Ce biimeli
presejanje novorojenckoy, bi tega bolnika odkrili, $e preden je zbolel za pljunico,” je povedal zdravnik. S
presaditvijo kostnega mozga zdravijo tudi fagocitno okvaro, bolnike z okvaro protitelesnega imunskega odziva
zdravijo z nadomescanjem imunoglobulinoy, s Eimer predijo ponavijajoce se bakterijske okuZbe, bolnike s
komplementno okvaro pa obitajno dodatno cepijo proti pnevmaokoku in meningokoku. Zelo pomembno je tudi
zdravijenje z antibiotiki in protiglivinimi zdravili, ki ga izvajajo v sodelovanju z infektologi.

Opozorilni znaki za primarno imunsko pomanjkljivost pri otroku

Zdravniki Pediatricne klinike UKC Ljubliana v sodelovanju 5 Fundaciio Jeffreyia Modella pripravili sez narm
opozoninih Znakov Za Zgodijo prepoznavo teh okvar. Ce ima otrok najmani dva od navedeniht Znakow,
svetujejo, da se starsi z zdravnikom posvetujejo, ali ne gre morda za primarno imunsko pomanjkijivost

1. Najimanj Stirf okuZ be ufes v enem letu

2 Najmanj dve teZji okuZhbi sinusov v enem letu

3 MNajmanj dva meseca antibioticne terapije z majhnim uéinkorm

4. Najmanj dve pliucnici v enem letu

5. Zastoj rasti tefe in vigine pri dojencku

6. Ponavijajoci se globoki ognojki na koZi ali ogrojki v notranjif organif
7. Ponavijajoc se soor v ustih ali glivicne okuZbe na koZi

8. Potreba po intravenskih antibiotikih za zdraviienje okuZb

9 MNajmanj dve globoki okuZbi 5 septikemijo

10. Primarna imunska pomanjkiiivost v druZini

12
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Star$a malega Nela: "Ce je bog, deluje skozi
ljudi”

Zdravie - cetrtek, 13.09.2012 Bl vietimije < 0 l{ +1 (< 0
Tekst: lo '

Anja Pohorec je mama malega Nela, fantka, o katerem smo v medijih pisali pred tremi leti, ko so zanj iskali
primernega darovalca kostnega mozga. MNel je imel eno najhujsih oblik prirojene imunske pomanjkljivosti in
bi ga lahko pozdravila le presaditev kostnega mozga. Zal primernega darovalca niso nagli in Stiriletni Nel je
izgubil boj 5 teZko boleznijo, ki mu je vzela tudi vse otrodtvo.

3 Matisni E=1 Poslii

4| Povecaj pisavo

Top iz rubrike Zadnje objavljeno
Imunske bolezni- noveo, a w
hitro razvijgjoce se » Q
podrodie medicine . %/

FiTiams

Komarje bodo testirali na
okuZbo z virusom

Zahodnega Nila

_'f‘r.

Rt T 5 razveljavitvi narocila za
flepravje Mel izgubil boj z boleznijo, je Anja Pohorec kljub zelo tezki izkusn;i stirivalentno cepivo proti
vesela, da je imela moZnost, da je bila mama. (Foto: dokumentacia HR
Dnevnika) Vet novic iz rubrike »

Bolezen se je pri Melu zadela kazati Sele po prvermn letu starosti, ko

5o ga zaceli uvajati v varstvo, pove gospa Pohorec. Imel je kroniéno vnetje sinusov in ponavljajoto se visoko
telesno temperaturo brezveroka. Zaradi slabokrenosti 50 ga kmalu napotili na zdravijenje na Pediatriéno kliniko
LIKC Ljubljana, kjer so ugotovili avtoimunski odziv telesa na trombocite in eritrocite, nato pa postavili diagnozo
primarne imunske pomanjkljivosti, ki je bila vezrok avtoimunski balezni.

“Potermn so se zacele okuZbe in vedno mocnejga zdravila in vedno bolj dolgotrajne hospitalizacije,” pripoveduje
Pohoréeva. Mela so takoj dali v program za presaditev krvotvornih matiénin celic; nagli so tri moZne darovalce, a se
jeizkazalo, da niso bili primerni. Darovalca za malega Mela tako ni bilo.

“Kot stars bi otroku rad pomagal, pa ne ves, kako. Mimas ved moéi. Potern smo 3li v javnost in darovalca zaceli
iskati s pomodjo medijev. V akcijah po vse] Sloveniji se je javilo priblizno 2000 ljudi” se Se vedno polna boledine
spominja Anja Pohorec.
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; ; 3 Kazalo
Mel je zelo malo casa prezivel zunaj bolnisnice. Ko so bili doma, so uporabljali defiltrirnike zraka, obiskov so

sprejemali le malo, nositi so morali maske, Pohoréeva je zvefer z dezinfekcijskim sredstvom obrizala vse
povrine, oprala copate, hrana je maorala biti naravnost s Stedilnika, da se na njej niso razrasle bakterije... Enkrat
na dan sta 5laven, preostali £as sta se doma igrala. Od zadetka je Mel celo rad hodil v bolniSnico, saj je bil to nov
nadin Zivijenja. Ko se je zatelo zdravijenje zapletati, pa je postajalo vse bolj naporno. Ma osebje Pediatriéne
klinike ima dobre spomine, tudi druZina ji je zelo stala ob strani. "Ljudje v intenzivni enoti res delajo éudefe, Ga
bog je, deluje skozi ljudi” je prepri¢ana.

Mekega dne je poklical dr. Tade] Avéin in povedal, da je tako daleé, da bo Mel umnrl, &2 mu ne bodo nujno opravili
presaditve. "Takrat sem se strla. Potem spet dobig modin se pobered, da dag od sebe maksimum in zmores vse
to,” med solzami govori Pohoréeva. Z Melom sta odpotovala v Veliko Britanijo vimunoloSki center v Mewcastiu, kjer
so nasl pet moZnih darovalcev kostnega mozga, katerih tkivo pa ni bilo povsem skladno z Melovim, in zageli
pripravijati najustreznejSega. Po opravljenih preiskavah sta se vrnila domov Aterapija, ki jo je prejemal Mel, Zal ni
ved udinkovala in fantek je umrl.

"Sploh ne razmisljam, kaj bi bilo, e bi bilo, ker s tem ne pride nikamor. Majpre] je zelo tefko sprejeti to, da je tvoj
otrok bolan, potem to, da je neozdravijive bolan, in potem se razveselis upanja na ozdravitev, ki ga predstavija
presaditev krvotvornin matiénih celic. Mikoli pri nobeni hospitalizaciji nisem pomislila, da bo umrl” Majprej staz
Melom Zivela iz meseca v mesec, potem iz tedna v teden, iz dneva v dan, na koncu pa so bile pomembne Ze dobre
minute in sekunde. "Naudila sem se, da moras sprejeti tisto, kar Zivijenje prinese. Nikoli si nisem postavijala
vpraganja, zakaj se je to zgodilo. Mel je eno kopijo okvarjenega gena dobil od mene, eno od ofeta, to pa se zgodi
enkrat na milijon. Verjetno se je moralo zgoditi. Kljub zelo teZki izkugnji pa sem vesela, da sem imela moZnost, da
sem bila mama,” pove Anja Pohorec in opogumlja vse mame baolnih otrok, naj ostanejo pozitivne in v sebi najdejo
modc, da gredo naprej.

Tudi Melov ofe Bojan Vilénik je bolezen in zdravijenje sina doZivijal podobno. "Bog je, nedvomno. Je ljubezen,
svetloba vvsakem od nas in okrog nas. Je energija Zivijenja in je v ljudeh. To izkudnjo sem predivijal dan za
dnem.” Mad njimi so se nagrmadili strahovi, Zalost, skrbi: nato je sprejel, kar jim je namenilo Zivijenje, in pritisk je
popustil. Zadel je delovati odgovorno, z ljubeznijo do sebe in drugih. Spoznal je, da so nage usode in nameni tako
razlicni in pestri, kot je Zivijenje samo. Ljudem sporoca, naj imajo radi sebe in druge, naj se raje spoznavajo, kot
sodijo. Dan odhoda pa pride za vse in takrat ni ved poti nazaj. "Mekod mi je Mel dejal: "Ati, Zivimo Zivijenje!” On je Ze
vedel, bister, kot je bil, sam pa se tega Se ufim. Zaupajte!” namenja Bojan Vilénik misel vsem, ki doZivijajo
podobne teZke izkuEnje, kot so jin doZivijali stargi malega Mela.
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