Wiskott-Aldrichs
syndrom

Wiskott-Aldrichs syndrom ar en immunbrist-
sjukdom som innebar okad risk for blodningar,
eksem och infektioner. De flesta som har
syndromet far bade blédningar och upprepade,
svara infektioner. Hos andra kan blodningar vara
det enda symtomet. Det ar nastan bara pojkar
som fods med syndromet.

Wiskott-Aldrichs syndrom ér arftligt. I Sverige kénner
man till ett tjugotal personer med syndromet.

SYMTOM

Nyfodda med Wiskott-Aldrichs syndrom har ofta
blodningar pa flera stéllen i kroppen. Det kan vara i
ndsslemhinnan, tandkdottet, tarmen och i1 huden. I huden
syns blédningarna som stora blaméarken eller som sma
punktformade roda mérken.

Under de forsta levnadsaren &r det vanligast med blod-
ningar fran tarmen. Yttre skador kan ocksé orsaka kraftiga
blodningar. Blodningar i hjarnan, levern och mjilten kan
bli livshotande.

Infektionerna borjar mérkas efter ungefdr sex manaders
alder. Med aren kommer infektionerna allt oftare och de
blir ocksa svérare. De upprepade infektionerna kan
i sin tur leda till organskador, till exempel i lungorna.

Barn med syndromet har ofta hudeksem som é&r svara att
behandla. Astma, hosnuva och allergier dr vanligt.

Naéstan hélften fir autoimmuna reaktioner som innebéar
att immunsystemet angriper kroppens egna vivnader. Det
kan ge manga symtom. Hos en del kan det leda till
inflammatorisk tarmsjukdom eller ledgangsreumatism.

Syndromet 6kar ocksa risken for tumorsjukdomar i blod-
och immunsystemen.

ORSAK

Wiskott-Aldrichs syndrom orsakas av en fordndring i en
gen. Fordndringen leder till brist pa blodplattar vilket 6kar
risken for blodningar. Férdndringen péverkar ocksé de vita
blodkropparna. Det gor att immunsystemet fungerar simre.
Vid misstanke om sjukdomen kontrolleras blodpléttarna.
Diagnosen faststélls sedan med hjalp av DNA-diagnostik.

BEHANDLING
En stamcellstransplantation kan bota Wiskott-Aldrichs
syndrom. Andra behandlingar kan lindra symtomen.

Det ar viktigt att forhindra kraftiga blodningar och
forebygga infektioner. Personer med syndromet som far en
kraftig blodning behdver behandling pa sjukhus.

Alla bakterieinfektioner maste behandlas med antibio-
tika. Vanliga vaccinationer med levande smittimnen kan
leda till livshotande infektioner, och far déarfor inte ges.

RESURSER

Wiskott-Aldrichs syndrom diagnostiseras och behandlas
vid Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus i
Goteborg, vid Astrid Lindgrens Barnsjukhus i Huddinge,
samt vid Barn- och ungdomsmedicinska kliniken, Skénes
universitetssjukhus i Lund.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och
information om sallsynta halsotillstand.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar
kan f2 olika typer av stdd och insatser fran samhéllet. Mer
information finns i Socialstyrelsens kunskapsdatabas om
sdllsynta hélsotillstdnd under Samhdillets stédinsatser.

INTRESSEORGANISATIONER

* PIO, Primér immunbristorganisationen

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
Wiskott-Aldrichs syndrom i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand. Se vidare:
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand

vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

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