lgG4-relaterad
sjukdom

Immunglobulin G4 (IgG4)-relaterad sjukdom
kénnetecknas av sdrskilda laboratoriefynd i blodet
och paverkan pa ménga organ i kroppen. Vid sjuk-
domen bildas bindvav och tumérliknande svull-
nader i paverkade organ, och venerna blir inflam-
merade och tilltappta.

I Sverige finns det uppskattningsvis mellan 140 och

560 personer med IgG4-relaterad sjukdom. Sjukdomen ar
vanligare hos mén &@n hos kvinnor. Vanligen uppkommer
IgG4-relaterad sjukdom efter 55 ars alder, men den fore-
kommer i alla aldrar, 4ven hos barn.

Symtom

Kombinationen av symtom och deras svarighetsgrad varierar
patagligt. En del personer har symtom frén ett enda organ
medan andra har paverkan pad manga organ i kroppen.

Det vanligaste symtomet &r inflammation i bukspottkorteln
(pankreatit). Pankreatit kan ge buksmértor, illamaende och
kriakningar. Inflammationen kan péverka leverns gallvigar
och ge klada och gulsot. Det ar vanligt med typ 2-diabetes
till f61jd av pankreatiten.

Maénga far inflammation i skoldkorteln. Det kan orsaka for-
storad skoldkortel (struma) och paverkan pa
dmnesomsittningen.

Det ar ocksa vanligt med inflammation i spottkdrtlarna,
vilket kan gora det smirtsamt att svdlja och ge muntorrhet.

Olika inflammatoriska forédndringar i och runt 6gonen, kro-
niska bihaleinflammationer, inflammation i blodkérlen, pa-
verkan pa luftréren, onormal bindvavsokning i buken samt
paverkan pé njurarna och urinvégarna ar ocksa vanligt vid
IgG4-relaterad sjukdom.

Orsak

Orsaken till [gG4-relaterad sjukdom é&r okédnd. Sjukdomen ar
sannolikt autoimmun, vilket innebér att den uppstar till f61jd
av att immunsystemet angriper kroppens egna vévnader.
IgG4-relaterad sjukdom é&r inte arftlig.

Behandling

Behandlingen vid IgG4-relaterad sjukdom syftar till att pa-
verka immunsystemet samt minska [gG4-produktionen och
inflammationen i de paverkade organen. Det &r viktigt med
tidig diagnos och behandling for att undvika bestdende
organskador. Det &r ocksa viktigt att utesluta till exempel
cancersjukdomar, som kan ge liknande symtom.

Behandlingen inleds med kortison, ofta i hdg dos. Korti-
sonbehandlingen ger vanligen en snabb forbéttring av sym-
tomen och minskad svullnad i organen, men kan inte pa-
verka bindvédv som redan har bildats.

Vanligen anvénds dven ndgot annat immunmodulerande
lakemedel som komplement till kortison. Behandlingen med
immunmodulerande ldkemedel fortsétter vanligen som
underhallsbehandling dven efter att kortisonbehandlingen av-
slutats, och kan fortgé i flera ar.

Det ar viktigt med dterkommande kontroller for att folja
sjukdomsutvecklingen och effekten av behandlingen.

Hos de flesta med sjukdomen ger behandlingen varaktig
forbattring. Med underhallsbehandling 4r prognosen god.

Resurser
Resurser for diagnostik och behandling finns vid reuma-
tologiska kliniker vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns &ven Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge vidgledning och information om
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
* Reumatikerforbundet

* Riksforbundet Sillsynta diagnoser

Las mer

Det hér &dr en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstdnd vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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