NYTT!

kan vara att leva med IgA-brist.

Olika primara immunbristsjukdomar kommer att presenteras under rubriken Tema immunbristsjuk-
domar kommande nummer framover. Var avsikt ar att i varje temanummer kunna presentera en medi-
cinsk artikel och en medlemsberattelse om en utvald diagnos.
Forst ut ar IgA-brist som ar den vanligaste primara immunbristsjukdomen. Doktor Vanda Friman ger
den medicinska bilden av immunbristen och PIO-medlemmen IngaBritt Wennberg delger oss hur det

IgA-brist

IgA-brist kan vara orsak till inflammatorisk tarmsjukdom

IgA-brist idr den vanligaste pri-
mdra immunbristen i Sverige
med en frekvens av cirka
1/600 individer. Normalt &r
IgA den dominerande antikrop-
pen pd vara slemhinnor, dessa
antikroppar kallas vanligen
sekretions IgA. Det finns dven
en liten médngd IgA antikrop-
par i blodet. Omkring 70-80 %
av en individs alla antikroppar
utgors av IgA. IgA:s funktion
ar att neutralisera och dédrmed
oskadliggora virus och toxiner
(giftiga dmnen som produceras
av bakterier) samt att forhindra
bakterier och virus fran att
hifta vid slemhinnan vilket &r
det forsta steget vid infektion.
IgA antikroppar verkar saledes
1 den forsta forsvarslinjen som
kroppen har. IgA-brist innebér
att serum IgA nivd ar lagre 4n
0,05 g/l och att sekretions IgA
saknas. En del personer med
IgA-brist far ofta infektioner
som drabbar slemhinnor och
dd framfor allt luftvagsinfek-
tioner sasom upprepade for-
kylningar, luftroérskatarrer, bi-
haleinflammationer och ibland
aven lunginflammationer. Per-
soner med IgA-brist har dven
en nagot okad risk att insjukna
1 s.k. autoimmuna sjukdomar,
allergier och vissa tarmsjukdo-
mar som glutenintolerans
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(celiaki) och inflammatorisk
tarmsjukdom. Merparten av
personer med IgA-brist, cirka
60 % &r dock friska.

Brist pa IgA kan forindra
den normala bakteriefloran
i tarmen

Vissa bakterier, framfor allt
bakterier som normalt finns 1
tarmen, bildar speciella fim-
brier (fransar) som underlét-
tar bindning av bakterier till
tarmslemhinnan, men som
samtidigt ocksa binder till
IgA. Vi har 1 en studie under-
sOkt om brist pa sekretions IgA
kunde paverka dessa bakterier.
Vi fann att tarmfloran hos pa-
tienter med IgA-brist inneholl
ett ldgre antal bakterier som
bildade dessa vidhaftningsfim-
brier. I en nyligen publicerad
studie har vi dessutom kunnat
visa att personer med IgA-
brist har en hogre frekvens av
tarmbakterier med potentiellt
inflammatoriska  egenskaper.
Dessa resultat tyder pa att fran-
varo av IgA dndrar egenskaper
hos bakterier i den normala
tarmfloran. Detta kan ha be-
tydelse for utveckling av vissa
tarmsjukdomar som &r Gverre-
presenterade hos patienter med
IgA-brist som t.ex. inflamma-
torisk tarmsjukdom.
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Den genetiska bakgrunden
till IgA-brist

Trots intensiv forskning har
man &nnu inte funnit den
genetiska defekten som or-
sakar IgA-brist, men man
har kommit en bit pd vigen.
Man vet att IgA-brist och en
annan antikroppsbrist, varia-
bel immunbrist (CVID), kan
forekomma i1 samma familjer.
Det dr mojligt att dessa tva
immundefekter har en gemen-
sam genetisk predisposition.
Studier indikerar att den ge-
netiska defekten som orsakar
IgA-brist eller CVID ér lokali-
serad till HLA-regionen. Man
vet dnnu inte om det ror sig om
en eller tva olika gendefekter.
Den variabla bild som perso-
ner med IgA-brist uppvisar, en
del helt friska, andra med 6kad
infektionsbenédgenhet och/eller
autoimmuna sjukdomar, inger
misstanke att det kan rora sig
om flera olika sjukdomar pre-
cis som vid CVID.

Se dven artikel CVID dr inte
en sjukdom utan 10 - 20 olika
sjukdomar, nr 1/2005.
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Vissa terminer gick bra, nagrathyfsat
och andra var forfarliga

Jag orkar inte mer! Jag OR-
KAR inte mer! Det ér i slutet
av november 2000 och jag graiter
utmattad. Igen! Hostterminen
har varit en enda ricka av - in
i en infektion - inne i en infek-
tion - pa vig ut ur en infektion.
Penicillinkur efter penicillinkur
och tiita sjukskrivningar. Jag har
tappat greppet om jobbet, orkar
inte lingre “fjirrstyra” mina vi-
karier, orkar knappt leva. Jag ir
trott, trott, trott!

Jag som skriver detta heter Inga-
Britt, &r nyss fyllda 60 ar och har
IgA-brist. Men lat mig gé tillbaka i
tiden. Sa lange jag kan minnas har
jag alltid varit den i familjen, den
bland klasskamraterna och bland
vannerna som oftast hade luftvags-
infektioner. Otaliga dr de ganger
min mor gjorde i ordning honungs-
vatten for min hosta, gnuggade in
Vick pé mitt brost och satte mig
pé en koksstol med en balja varmt
vatten framfor mig och en handduk
6ver huvudet — 50-talets huskur.
Otaliga dr de ganger jag skamset
fick forsoka smyga mig ut frén
morgonsamlingarna under gym-
nasietiden for att inte stéra med
min hosta. Otaliga dr de ganger jag
borde, dven for mina studiekamra-
ters skull, ha stannat hemma frin
forelasningar och seminarier ndr
den tiden kom. Men jag gick dnda,
jag ville ju ga och jag hade ju nés-
tan ingen feber. Tre ganger fick jag
under studietiden aka till sjukhus
och skéra upp halsbolder. Det var
hemskt!

Navil, 1968 var jag klar med exa-
men och fick min forsta anstillning
som hogstadielérare 1 sprak och en
drom blev verklighet. Kénde mig
betydelsefull, omtyckt och res-
pekterad. Som viéntat blev jag ofta
infekterad. Ibland gick jag till 13-
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kare, ibland inte. Mina
kollegor trostade mig och
sa att jag nog skulle bli
immun mot infektioner
efter att en tid ha varit
nira s& manga hostande
och sndrvlande elever. Det
hindeinte. Detblev inte sa.
Vissa terminer gick riktigt
bra, ndgra gick hyfsat bra,
men andra var lika forfar-
liga ur hilsosynpunkt som
hostterminen —00. Jag fick ofta
stimbandsinflammationer och tap-
pade rosten helt veckovis. Jag hade,
och har, en husldkare som jag har
stort fortroende for och eftersom
blodvirdena var bra, sinkan bara
nagot forhojd och likasa febern, sa
sag det ju pa papperet inte riktigt s&
illa ut som det egentligen var.

Aren gick, 33 stycken, jag arbetade
fortfarande fulltid men ju dldre jag
blev desto tyngre och svérare blev
det for mig att forsoka nid nigon
form av normaltillstind, med mina
matt maétt, mellan infektionerna.
Jag kan, utan att Gverdriva det
minsta, sdga att de sista aren jag
var yrkesverksam, hade jag bara
ork for en sak, mitt arbete. Det
var den prioritering jag gjorde.
Jag blev trottare och tréttare, mat-
hallningen sdmre och sdmre och
likaséd somnen. Slutligen insig jag
att situationen var ohéllbar. Jag bad
att min huslédkare skulle ga vidare
med mina blodprover och nér det
visade sig att jag hade en immun-
brist skrevs en remiss till immun-
bristenheten p4 Huddinge sjukhus.
Jag kinde bavan och lattnad. Béavan
for att jag inte visste vad beskedet
innebar, littnad for att det kanske
faktiskt fanns en forklaring till min
infektionsbenédgenhet. Jag kom till
immunbristenheten 1 mycket daligt
skick, fick besked om att jag har
IgA-brist, fick forklarat vad det in-

IngaBritt Wennberg, pensionerad lérare med
IgA-brist

nebar och fick péborja subkutan
behandling. Min littnad var mo-
numental! Det gick inte att pa en
géng komma ur den onda cirkel jag
i decennier befunnit mig i men just
nu, i skrivande stund, har det gatt
tio ménader utan infektion! Det har
aldrig hént forr.

Men att det géller att inte bli hog-
modig, blev jag varse forra aret nér
jag - helt 6verens med min ldkare pa
immunbristenheten — bestdmde att
satta ut gammaglobulinet. Jag hade
haft en lang, bra period och skulle
tillbringa vintern i varmare klimat.
Det blev inte bra, stérre delen av
tiden var jag sjuk och jag kom hem
genominfekterad i vad som visade
sig vara en bakteriell infektion. For
mig ar det alldeles klart, att gamma-
globulinbehandlingen &r det som
hjélper mig att klara mig fran
alltfor téta, langa och svara infek-
tioner, som hjdlper mig att hélla en
hyfsad hélsostandard (diabetes har
tillstott plus en del andra krampor)
och som hjilper mig att leva ett liv
med god livskvalitet.

Jag hoppas pa att andra med im-
munbrist ska kunna fangas upp och
fa behandling tidigare i livet &n i
mitt fall. Till alla pd immunbristen-
heten pa Huddinge sjukhus, eller
Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge som det heter numera:
tack for allt! Tack for att ni finns!
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