Variabel immunbrist

Variabel immunbrist ar en av de vanligaste
immunbristsjukdomarna. Den leder till nedsatt
forsvar mot infektioner, framfor allt de som
orsakas av bakterier. Det ar vanligt med upprepade
infektioner i bihalorna, lungorna, 6ronen och
ogonen. Manga far aven nedsatt forsvar mot
virusinfektioner och svampinfektioner. Risken for
autoimmuna sjukdomar ar ocksa okad.

Variabel immunbrist &r inte drftligt. I Sverige finns det
uppskattningsvis 200-300 personer med sjukdomen. Den &r
vanligare bland kvinnor &n bland mén.

SYMTOM

Namnet variabel immunbrist syftar pa att graden av immun-
brist varierar. Det gor att sjukdomens svarighetsgrad och
vilka symtom som uppkommer skiljer sig mycket &t mellan
olika personer. De flesta insjuknar i tonéren eller som unga
vuxna.

Hos alla med variabel immunbrist har B-cellerna i
immunsystemet nedsatt funktion. Det leder till 1aga nivaer
av antikroppar (immunglobuliner) och nedsatt forsvar mot
infektioner, framfor allt bakterieinfektioner. Upprepade
infektioner i bihdlorna, lungorna, ronen och 6gonen ar
vanligt. Ménga far mag- och tarminfektioner. Det finns
en Okad risk for allvarligare infektioner som blodforgiftning
och hjarnhinneinflammation. Lederna kan angripas av
bakterier med symtom som liknar ledgdngsreumatism.

Hos manga med sjukdomen har d&ven immunsystemets T-
celler nedsatt funktion. Da okar risken for virusinfektioner,
svampinfektioner och autoimmuna sjukdomar. Autoimmuna
sjukdomar innebdr att immunsystemet angriper kroppens
egna organ och vdvnader. Det kan dven bildas inflamma-
toriska hirdar och knélar i olika organ (granulom). Risken
for cancer &dr nagot okad, framfor allt lymfkdortelcancer.

Variabel immunbrist dir T-cellernas funktion ar tydligt ned-
satt kallas LOCID (late onset combined immunodeficiency).
Det ar en svér form av sjukdomen med sémre prognos.

ORSAK

Variabel immunbrist &r sannolikt inte en sjukdom utan flera
olika tillstdnd. De anses vara polygena vilket innebér att en
kombination av variationer i flera gener orsakar immunbristen.

BEHANDLING

Behandlingen inriktas pa att minska antalet infektioner for
att lindra symtomen och undvika skador i lungorna och
andra organ. Den bestér i forsta hand av livslang tillforsel
av immunglobulin. Bakteriella infektioner behandlas med
antibiotika, ibland under langa perioder.

Autoimmuna sjukdomar och granulom behandlas med
immunhdmmande ldkemedel. Vid LOCID gors i vissa fall
en stamcellstransplantation.

Levande vaccin far inte ges till personer med variabel
immunbrist eftersom detta kan orsaka allvarliga infektio-
ner. Det ar viktigt med psykologiskt och socialt stod, bdde
for den som har sjukdomen och for de nérstdende.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Utredning och behandling av variabel immunbrist gors i
samverkan med enheter for immunologi, infektion eller
medicin vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge végledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan f2 olika typer av stdd och insatser. Mer information om
sambhillets stdd finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstaind under
”Sambiillets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER

PIO, Primér immunbristorganisationen

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
variabel immunbrist som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
hilsotillstdnd.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hédlsotillstdndet &r reviderad
februari 2020.
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