Vad ar primar immunbrist?

Primir immunbrist dr ett samlingsnamn pa cirka 600 olika
sjukdomar som orsakas av att det finns ett fel eller en
brist nagonstans 1 de celler och substanser som virt im-
munsystem bestar av. Vid immunbrist 4r ocksa samspelet
mellan olika delar av immunsystemet bristfilligt. Att ha en
primir immunbristsjukdom kan innebira ¢kad infektions-
kinslighet, autoimmunitet, autoinflammation, allergi och/
eller malignitet. Hos manga leder infektionskinsligheten
till tita och ofta lingdragna infektioner. Namnet medfodda
immunologiska sjukdomar anvinds ocksi numera som
benimning for de primira immunbristsjukdomarna for att
tydliggora att sjukdomarna, utéver infektionskinsligheten
mot virus, bakterier, svamp och/ eller parasiter, dven kan leda
till andra symtom.

Utredning vid misstanke om
primar immunbrist

Vid misstanke om primir immunbrist bér du kontakta din
likare for utredning. Din likare kan be dig att dokumentera
symtom i en infektionsdagbok. Hos barn kan tillvixt-
kurva foljas. Blodprover tas enligt riktlinjer som SLIPI
publicerat pd www.slipi.nu. Dir finns verktyg for diagnos,
utredning och behandling av primir immunbrist. Vid behov
av fortsatt utredning kontaktar din likare en specialist inom
omradet.
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Kann igen varnings-
tecknen for primar

immunbrist!

Varningstecken hos barn och vuxna
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VARNINGSTECKEN HOS BARN

Stimmer ett eller flera av foljande varningstecken in och andra vanliga
orsaker uteslutits bor utredning avseende primir immunbrist Gvervigas:

immunbristsjukdom?

Cirka 3 000 personer i Sverige har diagnosen primir immunbrist. Morker-
talet beriknas dock vara stort. Cirka 40 000 personer kan ha en avvikelse i
sitt immunforsvar. Flertalet har en relativt mild form av immunbrist, men

upp mot 5 000 personer beriknas behdva medicinsk behandling.

VARNINGSTECKEN HOS VUXNA

Stimmer ett eller flera av féljande varningstecken in bor utredning
avseende primir immunbrist 6vervigas:

Tva eller flera svara bakteriella

infektioner sisom benrota
(osteomyelit), hjirnhinneinflammation
(meningit), blodforgiftning (sepsis)
eller infektion i kroppens mjukdelar.

Tvi eller fler bihile- och/

eller lunginflammationer under
en tvidrsperiod som har bekriftats med
rontgen- eller magnetkameraunder-
sokning, eller utvecklad lungskada.

Fyra eller fler antibiotika-

krivande luftvigsinfektioner
per dr under en tvdarsperiod som helst
bekriftats med odling. Infektionerna
drabbar oftast 6ron, bihalor samt
lungor. OBS! Inte alltid feber och

Dalig eller utebliven effekt

av antibiotikabehandling och/
eller snabbt nya infektioner trots
behandling med antibiotika.

Infektioner pa ovanliga stillen i
kroppen och/ eller infektioner som
ir orsakade av ovanliga smittimnen.

Autoimmuna sjukdomar (sjuk-

domar som orsakas av att im-
munforsvaret vinder sig mot den egna
kroppen) kombinerat med infektioner,
men dven utan infektionsproblem.

Aterkommande perioder med
autoinflammatoriska sjukdomar,
dir inflammationen inte orsakas av

En eller flera djupgdende
infektioner sisom benrota
(osteomyelit), hjarnhinneinflammation
(meningit) eller blodforgiftning (sepsis).

Upprepade antibiotikakrivande
e oroninflammationer (fyra eller
fler per dr), bihdleinflammationer (tva
eller fler per dr), eller lunginflamma-
tioner (tvd eller fler per ar).

Aterkommande infektioner

i hud och/eller mjukdelar.
Varbolder eller vivnadstoérindringar
i hud eller andra organ pa grund av
infektion eller annan orsak.

Infektioner som inte liker
° pd forvintat sitt med adekvat
antibiotikabehandling eller infektioner
pa ovanliga stillen i kroppen eller som
ir orsakade av ovanliga smittimnen.

Lingvarig, uttalad svamp-
e infektion i munhdlan

(muntorsk) eller pd huden.

Flera olika autoimmuna

sjukdomar (sjukdomar som
orsakas av att immunforsvaret vinder
sig mot den egna kroppen) eller
autoimmun sjukdom som startar
tidigt, vid tre ars alder eller tidigare.

Aterkommande perioder med

autoinflammatoriska sjukdomar,
dir inflammationen inte orsakas av
infektioner, elakartade tumorer eller
av autoimmuna sjukdomar.

Omfattande hudforindringar,

inflammation i huden med
rodnad och fjillning (erytrodermi)
eller eksem som inte forbittras med
behandling.

0 Dilig lingd- / viktokning hos
spadbarn.

@ Kénd primir immunbrist-
sjukdom i familjen.

Varningstecknen for barn och vuxna ar framtagna av QP P , o
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SLIPI (Sveriges lakares intresseférening fér primar

Primarimmunbrist

infektioner, elakartade tumorer eller

CRP-stegring (f6rhdjd snabbsinka) av autoimmuna sjukdomar.

men ofta uttalad allmin orkesloshet.
Kind primir immunbrist-

Varningstecken uppdaterade dec. 2024. sjukdom i familjen.

immunbrist, www.slipi.nu) och stéds av SISSI organisationen
(Sveriges immunbristsjukskoterskors intresseférening,
www.sissi.nu). Detta informationsblad ges ut av PIO
och ar en forenklad version av SLIPIs varningstecken.

For mer info om
primir immunbrist:
www.pio.nu



