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exempelvis fackmän kan bidra 
med. Till detta arbete fi nns  
öronmärkta pengar. Föreningen 
anordnar kurser och möten för 
medlemmarna.
- Det är lätt att isolera sig. Man 
kan behöva en knuff för att 
komma ut och vända livet till 
någonting positivt, sa Eva.
På mötena har man olika teman 
som till exempel kurs i subkutan 
behandling eftersom det inte in-
går i den norska sjukvården än. 
Kostråd, träning, skola, arbete 
och socialförsäkringar är andra 
exempel på teman man arbetat 
med.

Registrerat personer med PI
I Norge har man kartlagt före-
komsten av medfödd immun-
brist. Det gör bland annat det 
lättare att synliggöra behovet 
för exempelvis Socialstyrelsen. 
Kartläggningen gjordes av dok-
tor Asbjørg Stray Pedersen på 
initiativ av NIF. Den 31/12-04 
fanns det 428 registrerade per-
soner med primär immunbrist i 
Norge. 

På en pub i Oxford
Idén till att bilda en internatio-
nell patientförening kom på en 
pub i Oxford, berättade Eva. 
Bob LeBien, som kom att bli 
en av grundarna till Interna-
tional Patient Organization for 
Immunodefi ciencies, IPOPI 
träffade doktor Helen Chapel 
av en tillfällighet på en pub. 
Hon berättade om ett möte med 
en internationell förening för 
läkare med särskilt intresse för 
primär immunbrist. Något som 
fi ck LeBien att fundera. Varför 
inte bilda en internationell pa-
tientförening? 

IPOPI
1990 bildades IPOPI, då med 13 
nationella medlemsorganisatio-
ner. I dag fi nns 26 nationer 

Varierat program
Efter de båda medicinskt inrik-
tade föreläsningarna följde en 
föreläsning om att våga leva 
med primär immunbrist, av 
Christina Larsson, PIO-med-
lem. Den utgjorde ett trevligt 
inslag i programmet. Ett referat 
från Christinas föreläsning fi nns 
att läsa på sid 11.

Eva Brox, ordförande i den norska 
föreningen

representerade, fl est europeiska 
länder. IPOPI samarbetar med 
läkarnas och sjuksköterskornas 
internationella organisationer. 
Bianca Pizzera är ordförande 
och vår egen eldsjäl Anneli 
Larsson är vice ordförande i 
IPOPI.

Europeiska riktlinjer i vården
Att sprida information och 
stötta nationella organisationer 
är några av de uppgifter IPOPI 
har. Man driver också frågor 
på högre nivå. En av IPOPI:s 
visioner är att alla personer med 
PID ska ha tillgång till kvalita-
tiv sjukvård, medicin och säkra 
blodprodukter. Som ett led i 
detta arbetar IPOPI tillsammans 
med läkarna och sköterskorna 
för att riktlinjer i vården av 
personer med PID ska införas. 
Man vill först få igenom dem 
i Europa för att därefter kunna 
generalisera riktlinjerna i andra 
länder.

Norsk Immunsviktforening
Särskilt inbjuden gäst var Eva 
Brox, ordförande i den norska 
motsvarigheten till PIO: Norsk 
Immunsviktforening, NIF. Eva 
berättade om såväl den norska 
föreningen som den internatio-
nella organisationen, IPOPI, där 
hon är styrelsemedlem.

Från 10 till 270 medlemmar
Norsk Immunsviktforening 
bildades 1983 och bestod då 
av 10 medlemmar. I dag är man 
270 medlemmar. Föreningen är 
organiserad i likhet med vår och 
man har samma motsvarighet 
till samarbetspartners. 

Hjälp till självhjälp viktigast
Den norska föreningen priori-
terar och arbetar mest med det 
som på norska heter likemanns-
arbeid. Det kan förklaras som 
hjälp till självhjälp. Likemanns-
arbeid ska erbjuda funktions-
hindrade och anhöriga att täcka 
ett annat behov än det som

Rösättersbäcken rinner nära Halls-
berg centrum

NYTT!
Olika primära immunbristsjukdomar kommer att presenteras under rubriken Tema immunbristsjuk-
domar kommande nummer framöver. Vår avsikt är att i varje temanummer kunna presentera en medi-
cinsk artikel och en medlemsberättelse om en utvald diagnos.
Först ut är IgA-brist som är den vanligaste primära immunbristsjukdomen. Doktor Vanda Friman ger 
den medicinska bilden av immunbristen och PIO-medlemmen IngaBritt Wennberg delger oss hur det 
kan vara att leva med IgA-brist.

Den genetiska bakgrunden 
till IgA-brist
Trots intensiv forskning har 
man ännu inte funnit den 
genetiska defekten som or-
sakar IgA-brist, men man 
har kommit en bit på vägen. 
Man vet att IgA-brist och en 
annan antikroppsbrist, varia-
bel immunbrist (CVID), kan 
förekomma i samma familjer. 
Det är möjligt att dessa två 
immundefekter har en gemen-
sam genetisk predisposition. 
Studier indikerar att den ge-
netiska defekten som orsakar 
IgA-brist eller CVID är lokali-
serad till HLA-regionen. Man 
vet ännu inte om det rör sig om 
en eller två olika gendefekter. 
Den variabla bild som perso-
ner med IgA-brist uppvisar, en 
del helt friska, andra med ökad 
infektionsbenägenhet och/eller 
autoimmuna sjukdomar, inger 
misstanke att det kan röra sig 
om fl era olika sjukdomar pre-
cis som vid CVID.

Se även artikel CVID är inte 
en sjukdom utan 10 - 20 olika 
sjukdomar, nr 1/2005.

(celiaki) och infl ammatorisk 
tarmsjukdom. Merparten av 
personer med IgA-brist, cirka 
60 % är dock friska. 

Brist på IgA kan förändra 
den normala bakteriefl oran  
i tarmen
Vissa bakterier, framför allt 
bakterier som normalt fi nns i 
tarmen, bildar speciella fi m-
brier (fransar) som underlät-
tar bindning av bakterier till 
tarmslemhinnan, men som 
samtidigt också binder till 
IgA. Vi har i en studie under-
sökt om brist på sekretions IgA 
kunde påverka dessa bakterier. 
Vi fann att tarmfl oran hos pa-
tienter med IgA-brist innehöll 
ett lägre antal bakterier som 
bildade dessa vidhäftningsfi m-
brier. I en nyligen publicerad 
studie har vi dessutom kunnat 
visa att personer med IgA-
brist har en högre frekvens av 
tarmbakterier med potentiellt 
infl ammatoriska egenskaper. 
Dessa resultat tyder på att från-
varo av IgA ändrar egenskaper 
hos bakterier i den normala 
tarmfl oran. Detta kan ha be-
tydelse för utveckling av vissa 
tarmsjukdomar som är överre-
presenterade hos patienter med 
IgA-brist som t.ex. infl amma-
torisk tarmsjukdom.

IgA-brist är den vanligaste pri-
mära immunbristen i Sverige 
med en frekvens av cirka 
1/600 individer. Normalt är 
IgA den dominerande antikrop-
pen på våra slemhinnor, dessa 
antikroppar kallas vanligen 
sekretions IgA. Det fi nns även 
en liten mängd IgA antikrop-
par i blodet. Omkring 70-80 % 
av en individs alla antikroppar 
utgörs av IgA. IgA:s funktion 
är att neutralisera och därmed 
oskadliggöra virus och toxiner 
(giftiga ämnen som produceras 
av bakterier) samt att förhindra 
bakterier och virus från att 
häfta vid slemhinnan vilket är 
det första steget vid infektion. 
IgA antikroppar verkar således 
i den första försvarslinjen som 
kroppen har. IgA-brist innebär 
att serum IgA nivå är lägre än 
0,05 g/l och att sekretions IgA 
saknas. En del personer med 
IgA-brist får ofta infektioner 
som drabbar slemhinnor och 
då framför allt luftvägsinfek-
tioner såsom upprepade för-
kylningar, luftrörskatarrer, bi-
håleinfl ammationer och ibland 
även lunginfl ammationer. Per-
soner med IgA-brist har även 
en något ökad risk att insjukna 
i s.k. autoimmuna sjukdomar, 
allergier och vissa tarmsjukdo-
mar som glutenintolerans 

IgA-brist
IgA-brist kan vara orsak till infl ammatorisk tarmsjukdomIgA-brist kan vara orsak till infl ammatorisk tarmsjukdom
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infektioner bland för tidigt föd-
da barn. I föreläsningen ”Född 
för tidigt är lika med född med 
immunbrist” presenterade hon 
delar av den doktorsavhand-
lingen. 

Lika infektionskänslig som ett 
barn med SCID
– Ett mycket för tidigt fött 
barn är mer infektionskänsligt 
än någon av er som sitter här, 
jämförde Björkqvist. – Om det 
inte finns någon här med en obe-
handlad SCID, lade hon till men 
förklarade osannolikheten.
På grund av detta gödslar man 
med antibiotika till dessa ny-
födda barn. 
– Det är inte ett missbruk av 
antibiotika. Missbruk är anti-
biotika vid virusinfektioner.
Infektionskänsligheten beror 
på ett outvecklat immunförsvar 
och den uteblivna överföringen 
av antikroppar från mor till 
barn, som sker i slutet av en nor-
mal graviditet. Intensivvårdsåt-
gärderna ökar sedan risken för 
infektioner.

KNS-bakterie vanligaste orsa-
ken till infektion
För tidigt födda barn är en ny 
patientgrupp sedan 90-talet. 
Innan dess överlevde de inte. 
Man hade inte kunskapen och 
den tekniska utrustning som 
finns idag. Med detta har även 

Koagulas negativa stafylokoc-
ker, KNS blivit den vanligaste 
orsaken till infektion bland 
nyfödda. Den drabbar bara 
de allra känsligaste nyfödda 
och immunsuprimerade (im-
munförsvaret är reducerat eller 
upphävt på medicinsk väg, med 
ex vis cytostatika). KNS tillhör 
normalfloran på huden. Stafylo-
kockerna är multiresistenta och 
har blivit ett växande sjukhus-
problem. I dag vet man inte så 
mycket om KNS-bakterien. 

KNS-bakterier i sjukhuset
Inför avhandlingen undersöktes 
KNS-bakterier och man fann att 
majoriteten av bakterierna är 
nära besläktade och att stam-
mar som återkommer år efter 
år kommer från sjukhuset. Hur 
undviker man då att sprida smit-
tan? Sprittvätt! Det räcker inte 
med enbart hand- och tvåltvätt.

Orsakar proppar
Björkqvist förklarade att vid 
KNS-sepsis, blodförgiftning, 
lockar bakterierna till sig vita 
blodkroppar som fastnar och 
bildar proppar. Genomström-
ningen i vävnaden blir sämre. 
Detta tillsammans med den 
nedsatta förmågan att avdöda 
bakterierna medför att KNS-
bakterierna kan orsaka skador i 
lungor och/eller hjärna.

HNL istället för CRP
Kan Human Neutrophil Lipoca-
lin, HNL användas i stället för 
CRP undrade Björkqvist vid 
tiden för avhandlingen. HNL 
toppar snabbare än CRP som tar 
för lång tid i dessa fall. Granulo-
protein (granula = rundkornigt) 
mättes och barn med infektion 
påvisade högre värde än barn 
utan. En åhörare undrade om 
HNL tas på vuxna och Björk-
qvist svarade att det var bland 
vuxna man började kolla. Hon 
berättade också att det finns tu-
sentals substanser man kan mäta 
och man letar hela tiden efter det 
perfekta provet.
- Där det helst av allt står: ”Ska 
ha penicillin”, ”Ska inte ha pe-
nicillin”, sa Björkqvist skämt-
samt.
Björkqvist tror att en kombina-
tion av mätbara substanser kom-
mer att användas i framtiden.

Högteknologisk lekstuga
Åhörarna fick veta vilka olika 
tekniker som används för att 
mäta olika egenskaper och fak-
torer hos bakterier. Sedan fanns 
tid för frågor som till exempel 
–Vad får för tidigt födda barn för 
liv sedan?
Doktor Björkqvist svarade att det 
är en viktig etisk fråga. Periodvis 
pågår en ganska ilsken mediade-
batt om hur långt man ska vara 
beredd att gå för att rädda livet 
på för tidigt födda barn. Är det 
en högteknologisk lekstuga som 
bedrivs? Bland barn födda mel-
lan vecka 27 – 28 överlever 90 
procent och majoriteten blir helt 
friska eller får någon förhöjd 
frekvens av hjärnskador som le-
der till läs- och skrivsvårigheter 
och hyperaktivitet. Cirka hälften 
av de barn som föds vecka 24 
löper risk för bestående skador. 
Men störst är risken bland barn 
födda vecka 23.

En vårbukett till doktor Per Arneborn 
som talade om immunsystemet

Doktor Maria Björkqvist berättade 
om sin doktorsavhandling
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Jag orkar inte mer! Jag OR-
KAR inte mer!  Det är i slutet 
av november 2000 och jag gråter 
utmattad. Igen! Höstterminen 
har varit en enda räcka av - in 
i en infektion - inne i en infek-
tion - på väg ut ur en infektion. 
Penicillinkur efter penicillinkur 
och täta sjukskrivningar. Jag har 
tappat greppet om jobbet, orkar 
inte längre ”fjärrstyra” mina vi-
karier, orkar knappt leva. Jag är 
trött, trött, trött!

Jag som skriver detta heter Inga-
Britt, är nyss fyllda 60 år och har 
IgA-brist. Men låt mig gå tillbaka i 
tiden. Så länge jag kan minnas har 
jag alltid varit den i familjen, den 
bland klasskamraterna och bland 
vännerna som oftast hade luftvägs-
infektioner. Otaliga är de gånger 
min mor gjorde i ordning honungs-
vatten för min hosta, gnuggade in 
Vick på mitt bröst och satte mig 
på en köksstol med en balja varmt 
vatten framför mig och en handduk 
över huvudet – 50-talets huskur. 
Otaliga är de gånger jag skamset 
fick försöka smyga mig ut från 
morgonsamlingarna under gym-
nasietiden för att inte störa med 
min hosta. Otaliga är de gånger jag 
borde, även för mina studiekamra-
ters skull, ha stannat hemma från 
föreläsningar och seminarier när 
den tiden kom. Men jag gick ändå, 
jag ville ju gå och jag hade ju näs-
tan ingen feber. Tre gånger fick jag 
under studietiden åka till sjukhus 
och skära upp halsbölder. Det var 
hemskt!

Nåväl, 1968 var jag klar med exa-
men och fick min första anställning 
som högstadielärare i språk och en 
dröm blev verklighet. Kände mig 
betydelsefull, omtyckt och res-
pekterad. Som väntat blev jag ofta 
infekterad. Ibland gick jag till lä-

nebar och fick påbörja subkutan 
behandling. Min lättnad var mo-
numental! Det gick inte att på en 
gång komma ur den onda cirkel jag 
i decennier befunnit mig i men just 
nu, i skrivande stund, har det gått 
tio månader utan infektion! Det har 
aldrig hänt förr. 

Men att det gäller att inte bli hög-
modig, blev jag varse förra året när 
jag - helt överens med min läkare på 
immunbristenheten – bestämde att 
sätta ut gammaglobulinet. Jag hade 
haft en lång, bra period och skulle 
tillbringa vintern i varmare klimat. 
Det blev inte bra, större delen av 
tiden var jag sjuk och jag kom hem 
genominfekterad i vad som visade 
sig vara en bakteriell infektion. För 
mig är det alldeles klart, att gamma-
globulinbehandlingen är det som
hjälper mig att klara mig från 
alltför täta, långa och svåra infek-
tioner, som hjälper mig att hålla en 
hyfsad hälsostandard (diabetes har 
tillstött plus en del andra krämpor) 
och som hjälper mig att leva ett liv 
med god livskvalitet.

Jag hoppas på att andra med im-
munbrist ska kunna fångas upp och 
få behandling tidigare i livet än i 
mitt fall. Till alla på immunbristen-
heten på Huddinge sjukhus, eller 
Karolinska Universitetssjukhuset 
Huddinge som det heter numera: 
tack för allt! Tack för att ni finns!

Vissa terminer gick bra, några hyfsat 
och andra var förfärliga

kare, ibland inte. Mina 
kollegor tröstade mig och 
sa att jag nog skulle bli 
immun mot infektioner 
efter att en tid ha varit 
nära så många hostande 
och snörvlande elever. Det 
hände inte. Det blev inte så. 
Vissa terminer gick riktigt 
bra, några gick hyfsat bra, 
men andra var lika förfär-
liga ur hälsosynpunkt som
höstterminen –00. Jag fick ofta 
stämbandsinflammationer och tap-
pade rösten helt veckovis. Jag hade, 
och har, en husläkare som jag har 
stort förtroende för och eftersom 
blodvärdena var bra, sänkan bara 
något förhöjd och likaså febern, så 
såg det ju på papperet inte riktigt så 
illa ut som det egentligen var.

Åren gick, 33 stycken, jag arbetade 
fortfarande fulltid men ju äldre jag 
blev desto tyngre och svårare blev 
det för mig att försöka nå någon 
form av normaltillstånd, med mina 
mått mätt, mellan infektionerna. 
Jag kan, utan att överdriva det 
minsta, säga att de sista åren jag 
var yrkesverksam, hade jag bara 
ork för en sak, mitt arbete. Det 
var den prioritering jag gjorde. 
Jag blev tröttare och tröttare, mat-
hållningen sämre och sämre och 
likaså sömnen. Slutligen insåg jag 
att situationen var ohållbar. Jag bad 
att min husläkare skulle gå vidare 
med mina blodprover och när det 
visade sig att jag hade en immun-
brist skrevs en remiss till immun-
bristenheten på Huddinge sjukhus. 
Jag kände bävan och lättnad. Bävan 
för att jag inte visste vad beskedet 
innebar, lättnad för att det kanske 
faktiskt fanns en förklaring till min 
infektionsbenägenhet. Jag kom till 
immunbristenheten i mycket dåligt 
skick, fick besked om att jag har 
IgA-brist, fick förklarat vad det in-
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IngaBritt Wennberg, pensionerad lärare med 
IgA-brist
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