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Tema PID

Kronisk granulomatös 
sjukdom
Text Anders Fasth

svampar samt en bakterie som 
normalt inte infekterar människan 
och som kallas Burkholderia. Ty-
piskt är att infektionerna ger upp-
hov till granulom eller knutor av 
infekterad vävnad som består av 
granulocyter och monocyter som 
fagocyterat bakterier, men inte 
kunnat döda dessa. Infektionerna 
fi nns fr.a i hudens djupare delar 
och i olika inre organ, t.ex lungor 
och lever. Ofta ses också granu-
lom i tarmen och tarmsymptomen 
kan likna de som ses vid kronisk 
infl ammatorisk tarmsjukdom. I-
bland kan granulomen bli så stora 
att de utgör hinder för funktionen 
i olika organ. Det kan bli stopp i 
tarmen eller en del av lungan kan 
bli avstängd. 
   Vid tarmförändringarna är det 
vanligt att man inte hittar några 
bakterier i de infl ammatoriska 
förändringarna och man tror att 
avsaknaden av väteperoxid också 
leder till överdriven infl amma-
tion.
   Infektionerna i levern (lever-
abscess) och Aspergillusinfek-
tionerna är farliga och kan vara 
livshotande.

Vid behandlingen av infektioner 
måste antibiotika som tränger 
in i cellen användas
Eftersom fagocyterade smitt-
ämnen överlever inuti de vita 
blodkropparna måste man vid be- 

De vita blodkroppar som produ-
cerar superoxidföreningar kallas 
fagocyter (grekiska = celler som 
äter). Det betyder att cellerna 
”äter” eller fagocyterar smittäm-
nen. Smittämnena hamnar då i en 
liten blåsa inuti fagocyterna. Detta 
utgör startsignalen för att starta 
produktionen av väteperoxid. Till 
byggstenarna i cellmembranen 
fogas de andra byggstenarna från 
cellens inre och ”fabriken” är 
färdig för produktion. Tidigare 
trodde man att det viktiga för bak-
teriedödandet var just väteperoxi-
den. I dag vet vi att det istället är 
så att väteperoxiden leder till höjt 
pH och ändrad saltbalans i den 
lilla blåsan där smittämnena fi nns 
och att detta i sin tur gör att olika 
äggviteämnen med bakterie- och 
svampdödande förmåga aktiveras.
   De stora byggstenarna i NADPH-
oxidaset betecknas phox och det är 
mutationer i de gener som kodar 
för de olika phox-proteinerna som 
orsakar CGD.  

Sjukdomen ger upprepade bak-
terie- och svampinfektioner med 
granulombildning 
Oförmågan att producera superox-
idföreningar och aktivera bakte-
riedödande proteiner leder till ökat 
antal infektioner. Infektionerna 
orsakas framför allt av s.k gula 
stafylokocker (Staphylococcus 
aureus) och olika Aspergillus-

Kronisk granulomatös sjukdom 
eller CGD, efter den engelska 
beteckningen Chronic granu-
lomatous disease, är en grupp 
sjukdomar som alla drabbar 
vissa vita blodkroppars (neutro-
fi la granulocyter, monocyter och 
eosinofi la granulocyter) förmåga 
att producera väteperoxid och 
liknande kemiska substanser. 
Detta leder i sin tur till upprepade 
bakterie- och svampinfektioner.

CGD är en ovanlig ärftlig im-
munbristsjukdom
CGD är en ovanlig sjukdom, den 
drabbar cirka 1 på 200 000 till 250 
000 nyfödda. I Sverige känner vi 
till ungefär 25 barn och vuxna, med 
sjukdomen. CGD är ärftlig. Den 
vanligaste formen som svarar för 
cirka 2/3 ärvs x-kromosombundet 
recessivt. Det betyder att pojkar 
får sjukdomen, medan fl ickor blir 
bärare och kan föra den vidare till 
sina söner. De andra tre formerna 
är mycket mer ovanliga och ärvs 
autosomalt recessivt, vilket bety-
der att bägge föräldrarna bär på ett 
sjukdomsanlag och att det är 25% 
risk att något av deras barn, oavsett 
kön, får sjukdomen. 

Vid CGD kan inte bakteriedö-
dande äggviteämnen aktiveras
Orsaken till sjukdomen är en skada 
i ett av de arvsanlag som styr bild-
ningen av (kodar för) den grupp 
proteiner som tillsammans bygger 
upp NADPH-oxidas. NADPH-oxi-
das kan liknas vid en kemisk fabrik 
som tillverkar väteperoxid och 
andra superoxidföreningar som be-
hövs för att aktivera bakterie- och 
svampdödande ämnen.  ”Fabriken” 
består av minst nio olika proteiner. 
Ett par av byggstenarna fi nns i 
cellmembranen och andra fi nns i 
cellens inre. 

Startsignal för produktion

TEMA diagnos primär immunbrist

Professor Anders Fasth

få rätt diagnos och behand-
ling. Det är t ex viktigt att 
immunglobulin åter tas upp 
som en nödvändig medicin på 
WHO:s lista. Mer info fi nns på 
www.eupidconference.com.

Välkomsttal
Ordförandena i de tre organisa-
tionerna höll i vanlig ordning 
välkomstanföranden.

Richard Gatti, Los Angeles hade 
fått uppdraget att hålla inlednings-
föreläsningen, en s k key note 
lecture, och började med ett par 
roliga historier, varav utrymmet 
här i tidningen kan tillåta en.
─ När jag ser den här stora åhörar-
skaran erinrar jag mig ett tillfälle 
när jag skulle föreläsa i USA. En
person hade infunnit sig! Jag frå-
gade då denne om jag borde hålla 
min föreläsning, vilket han tyckte. 
Jag pratade och visade mina bil-
der. Denne ende åhörare applåde-
rade när jag var färdig. Jag tackade 
honom för att han stannat kvar och 
varit en god åhörare. 
─ Det var jag tvungen till, svarade 
han. Jag är näste föreläsare.

Under sin långa forskningskarriär 
har Gatti ägnat speciellt intresse åt 
sjukdomen ataxia telangiektasia, 
AT (www.sos.se/smkh/1996-29-
005/1996-29-005.HTM). Artikel-
författaren träffade honom första 
gången 1973. Patienter med AT är 
överkänsliga för radioaktiv strål-
ning och UV-ljus och Gatti visade 
en bild på en patient som efter en 
normal stråldos fått stora sår. Den-
na strålningsöverkänslighet kan 
fi nnas även hos personer med an-
dra primära immunbrister och har 
troligen också någonting att göra 
med den ökade cancerrisken hos 
dem som har allvarliga immun-
brister. Gatti menade att undersök-
ning av strålningsöverkänslighet 
behöver ingå i provtagningen när 
det gäller primär immunbrist.

Från den stora fl ygeln som rullats 
in på scenen strömmade tonerna 
av Frans Liszts ungerska rapsodi 
nr 2. En lisa för öronen och kan-
ske en liten fl äkt av Ungerns själ. 
Pianisten József Balog är fram-
gångsrik och uppskattad.

Denna grupp av sjukdomar samt 
även hyper-IgM, IgA-brist och 
IgG-subklassbrist ligger sent i 
B-cellernas utveckling. En teori 
är att IgA-brist och CVID i vissa 
fall kan vara första resp sista än-
den i en utvecklingskedja och att 
sjukdomen går från den lindrigare 
IgA-bristen till den svårare CVID. 

Lennart Hammarström, Stock-
holm nämnde att man använt olika 
kriterier för att dela in CVID i 
subgrupper. Man tittar på celler-
nas ytmarkeringar, cytokinprofi len 
(hur signalsubstanserna fungerar; 
signalsubstanserna befordrar B-
cellernas överlevnad eller häm-
mar densamma), CD40L (protein 
verksamt vid de olika antikroppar-
nas utveckling) samt även strål-
ningskänsligheten. Hammarström 
tycker inte att dessa kriterier är 
särskilt bra eftersom bilden är så 
mångfasetterad vid CVID. Man 
kan emellertid urskilja åtmins-
tone tre grupper associerade till 
generna ICOS, TACI och CD19. 
Hammarström tror att det kommer 
att bli åtminstone 10-15 ytterligare 
grupper. Han sade också att den 
typ av CVID som utvecklas ur 
IgA-brist bara är knuten till vissa 
gener.

De genetiska strategierna är att 
studera familjer med fl era uttryck 
för sjukdomen, man gör tvil-
lingstudier och undersöker vissa 
autoimmuna sjukdomar vid vilka 
man funnit lågt IgA. Vi är tack-

Gentekniken, en grundpelare i 
den medicinska vetenskapens 
utveckling
Gentekniken har betytt oändligt 
mycket för att vi ska kunna för-
stå mutationerna och identifi era 
vilka gener och proteiner som styr 
olika processer i kroppen. Denna 
kunskap bereder vägen för nya 
och verkningsfulla behandlingar. 
Det är hittills över 100 medfödda 
immunbrister som fått en genetisk 
förklaring.

B-cellerna
Mary Ellen Conley, Memphis 
lämnade vid utbildningssymposiet 
en redogörelse för var någonstans 
i B-cellernas mognadsprocess de 
sjukliga förändringarna inträffar. 
Det är viktigt både var och var och var när B- när B- när
cellerna aktiveras, och de måste 
aktiveras. Annars dör de och för-
svinner. Typiskt för B-cellsdefek-
terna är att de uppstår i en sårbar 
DNA-sekvens och att det ofta är 
stora gener.

Claudia Berek, Berlin beskrev 
B-cellernas väg till minnesceller 
och mogna plasmaceller. Cellerna 
förmerar sig och genomgår t ex 
en mycket intensiv och specifi k 
fas kallad hypermutation. Denna 
måste bli kort. Inte fungerande 
hypermutation är en av förkla-
ringarna till hyper-IgM syndromet 
(www.sos.se/smkh/1997-29-033/
1997-29-033.htm). 

Cellerna genomgår en urvalspro-
cess så att plasmaceller, dvs anti-
kroppar alltid redo att bekämpa 
ett visst specifi kt smittoämne, 
mognar fram. Minnescellerna 
”kommer ihåg” den smitta krop-
pen blivit utsatt för. 

Jean-Claude Weill, Paris funderade 
över hur minnesceller kan fi nnas 
kvar så länge som de gör. Han me-
nade att de går till benmärgen där 
de kan leva i åratal. Vi vet att vissa 
vaccinationer ger livslång immuni-
tet medan andra behöver förnyas t 
ex med några års mellanrum.

Variabel immunbrist, CVID
Sedan föregående ESID-möte har 
mutationer i en handfull gener be-
skrivits som orsakar CVID. 

Kongresspresidenten professor László 
Maródi
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handlingen kombinera vanliga 
antibiotika med sådan som har 
förmågan att tränga in i cellerna 
och där döda smittämnet. Exem-
pel på sådant preparat är trime-
toprim-sulfa (Bactrim, Eusaprim) 
och rifampicin. 
   Om granulom och varhärdar 
fi nns i inre organ är man ofta 
tvungen att kombinera antibiotika 
med kirurgisk behandling. Särskilt 
vid leverabscess är detta viktigt 
och många gånger måste också 
stora Aspergillushärdar t.ex. i 
lungan tas bort kirurgiskt. 
   Vid svåra infektioner där antibio-
tikabehandlingen inte hjälpt har 
granulocyttransfusioner getts med 
framgång i fl era fall. Personen 
med CGD får då friska granulocy-
ter i stor mängd från en givare som 
stimulerats till ökad produktion av 
granulocyter med en kroppsegen 
tillväxtfaktor, G-CSF.
   För att minska infl ammationen 
kan också behandling med korti-
son behövas. Ofta ges också vid 
infektioner behandling med gam-
mainterferon. Gammainterferon 
är en kroppsegen substans som 
om den tillförs i stor mängd kan 
förbättra fagocyternas funktion till 
en liten del.

Förebyggande behandling och 
undvikande av vissa miljöer 
viktigt 
Alla personer med CGD skall 
livslångt behandlas med trime-
toprim-sulfa för att förebygga 
bakterierinfektioner och med ikto-

rivil (Sporanox) för att hindra 
Aspergillussmitta. I Sverige har 
vi olika uppfattning om profylax 
med Sporanox är nödvändigt el-
ler ej, medan t.ex ESID, European 
Society for Immunodefi ciency, 
tydligt rekommenderar Sporanox. 
Personligen anser jag att profylax 
är nödvändig redan till barnen 
med CGD. Detta då de lätt hamnar 
i miljöer med ökad förekomst av 
Aspergillus, t.ex vid ombyggna-
der i det egna hemmet eller på 
behandlande sjukhus.  
   Patienter med CGD får råd att 
undvika - förutom byggdamm - rå 
lök och svartpeppar, att inte plan-
tera om blommor, inte göra rent 
efter husdjur (stall, hö och halm 
etc), inte vistas i lador, grottor 
eller andra fuktiga och dammiga 
lokaler och inte hugga (leka med) 
ved, klippa gräs eller gräva i jord. 
Allt detta för att minska smittris-
ken med Burkholdelia (rå lök) och 
Aspergillus.

Blodstamcellstransplantation 
har goda möjligheter att bota
Många barn och vuxna med CGD 
har nu genomgått stamcellstrans-
plantation (”benmärgstransplan-
tation”) med lyckat resultat. Ef-
tersom behandlingen är svår och 
innebär en risk för komplikationer 
transplanteras bara de med svår 
sjukdom t.ex vid Aspergillusin-
fektioner, leverabscess eller svår 
tarmsjukdom. Viktigt är att alla 
eventuella infektioner behandlas 
intensivt inför transplantationen.

Vid en stamcellstransplantation 
behandlas patienten med cellgif-
ter (cytostatika) för att slå ut den 
egna benmärgen. Efter detta ges 
nya blodstamceller från en frisk 
givare, som kan vara ett syskon, 
en frivillig givare eller infruset na-
velsträngsblod  De nya cellerna ges 
som ett dropp och följer med blodet 
till benmärgsrummet där de fastnar 
och utvecklas till blodets alla olika 
celler - röda blodkroppar, vita blod-
kroppar och trombocyter. 

Försök med genterapi pågår 
också. Genterapi innebär att en ny 
oskadad kopia av den gen som är 
skadad sätts in i patientens arvs-
massa. Idag görs detta med hjälp 
av vissa virus men det fi nns ingen 
möjlighet att styra var den nya 
genen hamnar. Vill det sig illa kan 
den nya genen hamna mitt i eller 
nära en annan gen och påverka 
denna gens funktion.    
   Hitintills har tre personer med 
CGD genomgått genterapi. För 
alla tre har behandlingen inneburit 
utläkning av de svåra infektioner-
na de var drabbade av. Trots detta 
har en av patienterna avlidit i en 
ny svår infektion. För två av dessa 
patienter aktiverades normala fris-
ka gener, men tursamt kom det att 
bli till fördel för de celler som bar 
på den nya oskadade genen, som 
därmed kunde expandera och ut-
göra en väsentligt större andel av 
de fagocyterande cellerna än vad 
som sågs direkt efter genterapin. •

Tema PID

1177 – ett nytt nationellt kortnummer
Nu får Sverige ett nytt nationellt kortnummer – 1177. Den 1 juni kunde befolkningen i de fem första lands-
tingen och regionerna nå sin sjukvårdsrådgivning dygnet runt via numret 1177. Målet är att tjänsten ska 
byggas ut successivt över landet. 

Genom sjukvårdsrådgivningen kan den som ringer få råd när det gäller egenvård, en första bedömning 
av sina symtom eller när den egna vårdcentralen är stängd. Sjukvårdsrådgivningen vänder sig i första 
hand inte till dem som drabbats av akuta, livshotande tillstånd (och som bör ringa 112) eller till dem som 
är under behandling och vill boka en tid hos sin läkare, fråga om en remiss eller ett laboratoriesvar. 
Till Sjukvårdsrådgivningen 1177 är också webbtjänsten www.sjukvardsradgivningen.se kopplad. Båda 
tjänsterna bygger på samma medicinska databas och kompletterar och stödjer varandra. På webbplatsen 
fi nns fördjupad information om till exempel sjukdomar, skador och behandlingar, men också möjlighe-
ten att ställa frågor anonymt och få svar inom en vecka.
Mer information fi nns på www.sjukvardsradgivningen.se/1177

Budapest kallas i olika samman-
hang för Donaudrottningen eller 
Europas hjärta. Ungerns central-
europiska läge har gjort att landet 
”legat i vägen” och varit skåde-
plats för stora kraftmätningar 
mellan stormakter och ideologier 
och landet har bl a därigenom en 
fascinerande och spännande his-
toria som tyvärr också inneburit 
mycket lidande.

Den nu aktuella lögn- och svekde-
batten med åtföljande våldsamma 
demonstrationer föranledde kon-
gresspresidenten Laszlo Marodi 
att varna oss för att gå i närheten 
av parlamentet på grund av de-
monstrationer på fredagen under 
vår vistelse i Budapest. Författa-
ren till den här artikeln frestades 
ett ögonblick att gå just dit, men 
de medicinska föredragen fi ck 
komma i första rummet.

Staden Budapest har upplevt 
glansperioder och nedgångstider. 
Idag en lite sliten stad som nog är 
på väg att se bättre dagar igen. Det 
sköna läget vid Donau med Buda 

utan hänvisningar ges till webb-
adresser. De olika beteckningarna 
för gener och proteiner har i möj-
ligaste mån uteslutits eftersom det 
blir tröttande och svårbegripligt  
med alltför mycket sådant för den 
som inte har fackkunskapen.

Öppningsceremoni med ung-
ersk rapsodi
Laszlo Marodi, kongresspresident, 
och huvudansvarig för arrang-
emangen välkomnade oss till sitt 
land och uttryckte glädje över de 
många aktiviteterna kring primär 
immunbrist i Europa. Han tackade 
fi nansiärerna och gladde sig åt det 
stora antalet deltagare i mötet, mer 
än tusen.

ESID, INGID, IPOPI OCH EFIS1

träffades i juni i år och kom över-
ens om gemensamma ståndpunk-
ter. Ester de Vries, kassör i ESID, 
från Nederländerna presente-
rade några tankar och idéer bakom 
överenskommelsen. Man vill 
påverka regeringar och interna-
tionella organisationer så att per-
soner med primär immunbrist ska

Kunskapsbanken har ökat enormt

på den ena sidan och Pest på den 
andra glittrar emot oss när vi i 
snabb fart åker med minibussen 
från fl ygplatsen till vårt hotell.

Den gemensamma kongressen för 
ESID, INGID och IPOPI hade den 
här gången arrangerats på Novotel 
kongresscentrum i Buda i stora 
rymliga lokaler. Tillströmningen 
av deltagare gjorde att någon sal 
inte riktigt räckte till förutom den 
gemensamma salen Patria som 
hade rum för alla och var väl ut-
rustad akustiskt och visuellt med 
bekväma stolar och ordentliga 
bord.

De vetenskapliga föredragen hölls 
på en molekylär och genetisk nivå 
som var besvärlig för lekmanna-
deltagarna att greppa. Talhastig-
heten var dessutom uppdriven för 
att allt skulle hinnas med från tidig 
morgon till sen eftermiddag.

Diagnosinformation på internet
Av utrymmesskäl tas inte ingående 
förklaringar av olika immunbrist-
syndrom upp i den här artikeln 

Förhoppningarna när det gäller nya metoder som t ex genterapin har inte kommit på skam. Tvärtom. 
Men svårigheter att komma till rätta med återstår.

Budapestmötet 3-8 oktober 2006
Text och foto Maj-Lis Hellström

Den svenska gruppen för IPOPI Maria Monfors, Mikael Sturesson, Annika Svensson och Anneli Larsson
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Tema PID
mycket beror på pappas allergi får 
inte så stor uppmärksamhet.

Infektioner
Gustav har klarat sig utan några 
allvarliga infektioner och har nog 
färre sjukdagar jämfört med sina 
jämnåriga. Han klarar sig oftast 
ifrån förkylningar och andra vi-
rusinfektioner. Vi står just nu inför 
utmaningen att det går vattkoppor 
i skolan. Kanske måste han vara 
hemma från skolan när de börjar 
komma tillbaka eftersom han 
behöver lite längre ”säkerhetstid” 
efteråt. Det blir i så fall första 
gången sedan skolstarten.

Familjeläger har gett nya per-
spektiv
Hotet om en allvarlig infektion 
fi nns ständigt där och det är något 
som vi tycker att vi har lärt oss 
att hantera allt eftersom åren går. 
Faran är just nu att vi glömmer 
av oss och släpper för mycket på 
begränsningarna. Vi har varit med 
på fl era av PIO’s familjeläger och 
har då fått ett annat perspektiv på 
tillvaron. Där har vi träffat barn 
med immunbrist som har betydligt 
större inskränkningar i sin vardag 
och just insett att vi ändå lever ett 
ganska obegränsat liv. •

bakterie/svampinfektion är stor. 
Det som är riktigt farligt för Gus-
tav är om han kommer i kontakt 
med svampsporen Aspergillus. 
Aspergillus fi nns naturligt i vår 
närhet; i gamla stubbar, röksvamp, 
hö, ventilationssystem och i bygg-
material. Gustav får inte vara på 
platser där man håller på med om-
byggnationer och detta kan vara 
svårt för många att förstå. När vi 
åker till stan upptäcker vi ganska 
ofta att man river i väggar och tak. 
Då är det bara att åka därifrån.

Fritid med vissa begränsningar
Vi tillåter att han är i skog o natur. 
Han vet hur viktigt det är att han 
är försiktig när han är där och inte 
leker med gamla ruttna pinnar 
eller kliver på stubbar och tram-
par på röksvamp. Han fi ck även 
leka i sandlådan som mindre. Vi 
är också försiktiga med rå lök, 
”rå” svartpeppar och kvaliteten 
på livsmedel, framför allt råa 
grönsaker. 
Gustav är själv numer relativt 
medveten om vad han kan och 
inte kan göra, även om det förstås 
ofta är orättvist. Storasyster Elin 
har naturligtvis också synpunkter 
på en del begränsningar, som t ex 
att inte få ha husdjur. Att det lika 

Ung med primär 
immunbrist

Är Du mellan 15 och 25 
år och vill komma i kon-
takt med andra unga 
som har primär immun-
brist, få information om 
ungdomsträffar och dis-
kutera frågor som känns 
aktuella? 

Skicka i så fall in Din e-
postadress till ungdoms-
gruppens kontaktper-
son Frederick Godden: 
frederick@godden.se
eller till PIO Riks: 
pio@telia.com

Anpassad tillvaro
Vi är en ”vanlig” familj på fyra 
personer, i alla fall för den som 
bara träffar oss fl yktigt. Det fi nns 
dock vissa skillnader i vårt leverne 
jämfört med hur våra vänner lever. 
Vår son Gustav, som snart fyller 
tio år, fi ck diagnosen CGD som 
treåring. Han hade haft en del 
problem med svullna lymfkörtlar 
under de första levnadsåren, men 
det var först efter en blodförgift-
ning pga bakterien cepasia (som 
bl a fi nns i gul lök) som sjukdo-
men konstaterades. Efter detta har 
vi försökt anpassa vår tillvaro efter 
den information vi fi ck i Göteborg 
och de råd som fi nns att läsa i in-
formationsmaterial samt på nätet, 
men det har hela tiden varit viktigt 
för oss att inte begränsa Gustav för 
mycket.

Daglig medicinering
Gustav lever idag ett ganska van-
ligt liv och det märks inte på ho-
nom att han har en allvarlig sjuk-
dom. Han är full av energi och har 
lite svårt att vara stilla. Att det är 
viktigt att tvätta sår lärde han sig 

ganska tidigt och det är något han 
har fått träna på ofta under åren. 
Gustav äter dagligen sina medi-
ciner samt får gammainterfe-
ronsprutor tre gånger per vecka. 
Sprutorna har varit den stora 
kampen för både honom och oss 
genom åren. Det går bättre och 
bättre, men det är fortfarande det 
som Gustav upplever som mest 
jobbigt med att ha CGD. 

Sprutträning
Var tredje månad besöker vi barn-
mottagningen på Falu lasarett för 
läkarbesök och provtagning. Stick 
i fi ngret brukar också vara mycket 
jobbiga att ta, men Gustav har en 
”egen” sjuksköterska, Ulla, som 
nu har lyckats få honom att sam-
arbeta riktigt bra. Han har gått på 
sprutträning på lekterapin under 
hösten, men valde själv att avbryta 
denna när det blev för jobbigt.

Information i skolan
Gustav går nu i fjärde klass. Vi 
träffade tidigt skolledningen och 
beskrev vad de måste tänka på för 
att Gustav ska få en problemfri 

skolgång. I samband med varje 
skolstart har vi haft informations- 
träffar för skolpersonal och föräld-
rar där vi har informerat om vad 
som är viktigt att tänka på. Tack 
vare detta ringer det föräldrar och 
lärare hem och frågar oss om olika 
saker. Från detta läsår måste alla 
som sjukanmäler sina barn tala 
om vilken sjukdom de har och är 
det något som går så får vi reda på 
det genom Gustavs lärare. Vi har 
dock lärt oss att det är vi själva 
som måste tänka på alla detaljer 
och inte räkna med att andra gör 
det, även om de är informerade 
om sjukdomen. 

Idrottsaktiviteter
Gustav deltar i de fl esta idrotts-
aktiviteter både på skolan och på 
fritiden. Det har inte krävts några 
särskilda restriktioner för detta. 
Han badar då och då i simhallen, 
men vi försöker att undvika alltför 
täta besök och naturligtvis blir det 
inget bad om han har sår. Vi vill 
inte att han går på regelbunden 
fotbollsträning eller orientering då 
risken att utsättas för sår och 
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Tema PID
mycket beror på pappas allergi får 
inte så stor uppmärksamhet.

Infektioner
Gustav har klarat sig utan några 
allvarliga infektioner och har nog 
färre sjukdagar jämfört med sina 
jämnåriga. Han klarar sig oftast 
ifrån förkylningar och andra vi-
rusinfektioner. Vi står just nu inför 
utmaningen att det går vattkoppor 
i skolan. Kanske måste han vara 
hemma från skolan när de börjar 
komma tillbaka eftersom han 
behöver lite längre ”säkerhetstid” 
efteråt. Det blir i så fall första 
gången sedan skolstarten.

Familjeläger har gett nya per-
spektiv
Hotet om en allvarlig infektion 
fi nns ständigt där och det är något 
som vi tycker att vi har lärt oss 
att hantera allt eftersom åren går. 
Faran är just nu att vi glömmer 
av oss och släpper för mycket på 
begränsningarna. Vi har varit med 
på fl era av PIO’s familjeläger och 
har då fått ett annat perspektiv på 
tillvaron. Där har vi träffat barn 
med immunbrist som har betydligt 
större inskränkningar i sin vardag 
och just insett att vi ändå lever ett 
ganska obegränsat liv. •

bakterie/svampinfektion är stor. 
Det som är riktigt farligt för Gus-
tav är om han kommer i kontakt 
med svampsporen Aspergillus. 
Aspergillus fi nns naturligt i vår 
närhet; i gamla stubbar, röksvamp, 
hö, ventilationssystem och i bygg-
material. Gustav får inte vara på 
platser där man håller på med om-
byggnationer och detta kan vara 
svårt för många att förstå. När vi 
åker till stan upptäcker vi ganska 
ofta att man river i väggar och tak. 
Då är det bara att åka därifrån.

Fritid med vissa begränsningar
Vi tillåter att han är i skog o natur. 
Han vet hur viktigt det är att han 
är försiktig när han är där och inte 
leker med gamla ruttna pinnar 
eller kliver på stubbar och tram-
par på röksvamp. Han fi ck även 
leka i sandlådan som mindre. Vi 
är också försiktiga med rå lök, 
”rå” svartpeppar och kvaliteten 
på livsmedel, framför allt råa 
grönsaker. 
Gustav är själv numer relativt 
medveten om vad han kan och 
inte kan göra, även om det förstås 
ofta är orättvist. Storasyster Elin 
har naturligtvis också synpunkter 
på en del begränsningar, som t ex 
att inte få ha husdjur. Att det lika 

Ung med primär 
immunbrist

Är Du mellan 15 och 25 
år och vill komma i kon-
takt med andra unga 
som har primär immun-
brist, få information om 
ungdomsträffar och dis-
kutera frågor som känns 
aktuella? 

Skicka i så fall in Din e-
postadress till ungdoms-
gruppens kontaktper-
son Frederick Godden: 
frederick@godden.se
eller till PIO Riks: 
pio@telia.com

Anpassad tillvaro
Vi är en ”vanlig” familj på fyra 
personer, i alla fall för den som 
bara träffar oss fl yktigt. Det fi nns 
dock vissa skillnader i vårt leverne 
jämfört med hur våra vänner lever. 
Vår son Gustav, som snart fyller 
tio år, fi ck diagnosen CGD som 
treåring. Han hade haft en del 
problem med svullna lymfkörtlar 
under de första levnadsåren, men 
det var först efter en blodförgift-
ning pga bakterien cepasia (som 
bl a fi nns i gul lök) som sjukdo-
men konstaterades. Efter detta har 
vi försökt anpassa vår tillvaro efter 
den information vi fi ck i Göteborg 
och de råd som fi nns att läsa i in-
formationsmaterial samt på nätet, 
men det har hela tiden varit viktigt 
för oss att inte begränsa Gustav för 
mycket.

Daglig medicinering
Gustav lever idag ett ganska van-
ligt liv och det märks inte på ho-
nom att han har en allvarlig sjuk-
dom. Han är full av energi och har 
lite svårt att vara stilla. Att det är 
viktigt att tvätta sår lärde han sig 

ganska tidigt och det är något han 
har fått träna på ofta under åren. 
Gustav äter dagligen sina medi-
ciner samt får gammainterfe-
ronsprutor tre gånger per vecka. 
Sprutorna har varit den stora 
kampen för både honom och oss 
genom åren. Det går bättre och 
bättre, men det är fortfarande det 
som Gustav upplever som mest 
jobbigt med att ha CGD. 

Sprutträning
Var tredje månad besöker vi barn-
mottagningen på Falu lasarett för 
läkarbesök och provtagning. Stick 
i fi ngret brukar också vara mycket 
jobbiga att ta, men Gustav har en 
”egen” sjuksköterska, Ulla, som 
nu har lyckats få honom att sam-
arbeta riktigt bra. Han har gått på 
sprutträning på lekterapin under 
hösten, men valde själv att avbryta 
denna när det blev för jobbigt.

Information i skolan
Gustav går nu i fjärde klass. Vi 
träffade tidigt skolledningen och 
beskrev vad de måste tänka på för 
att Gustav ska få en problemfri 

skolgång. I samband med varje 
skolstart har vi haft informations- 
träffar för skolpersonal och föräld-
rar där vi har informerat om vad 
som är viktigt att tänka på. Tack 
vare detta ringer det föräldrar och 
lärare hem och frågar oss om olika 
saker. Från detta läsår måste alla 
som sjukanmäler sina barn tala 
om vilken sjukdom de har och är 
det något som går så får vi reda på 
det genom Gustavs lärare. Vi har 
dock lärt oss att det är vi själva 
som måste tänka på alla detaljer 
och inte räkna med att andra gör 
det, även om de är informerade 
om sjukdomen. 

Idrottsaktiviteter
Gustav deltar i de fl esta idrotts-
aktiviteter både på skolan och på 
fritiden. Det har inte krävts några 
särskilda restriktioner för detta. 
Han badar då och då i simhallen, 
men vi försöker att undvika alltför 
täta besök och naturligtvis blir det 
inget bad om han har sår. Vi vill 
inte att han går på regelbunden 
fotbollsträning eller orientering då 
risken att utsättas för sår och 
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