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LYKILSKAMMSTAFANIR

CGD Þrálátur kyrningasjúkdómur (Kyrningasótt)

CVID Almennir breytilegir ónæmisgallar

WAS Wiskott-Aldrich heilkenni

IgE Ónæmisglóbúlín E

HSCT Blóðstofnfrumuígræðsla

IG Ónæmisglóbúlín

IPOPI Alþjóðasamtök sjúklinga með ónæmisgalla

PID Meðfæddir ónæmisgallar



OG SÝKINGAR

3

KYNNING: HVAÐ ER SÝKING?
Í þessum bæklingi er leitast við að útskýra umfang sýkinga sem geta haft 
áhrif á einstaklinga með meðfædda ónæmisgalla og hvernig þær verða 
best fyrirbyggðar og meðhöndlaðar.

Sýkingar verða þegar örverur (svo sem bakteríur, sveppir, veirur og snýkjudýr) 
sem alla jafna eru ekki til staðar ráðast inn í líkamann. Sýkingar geta verið 
bundnar við ákveðinn líkamshluta (svo sem háls eða lungu) en þær geta líka 
dreift sér um allan líkamann. 

Sýkingar eru smitsjúkdómar, sem merkir að þær geta dreifst með lofti, 
menguðum matvælum, vatni, blóði eða við beina snertingu.

Algengar sýkingar eru:
•	Sýkingar í öndunarvegi, þar á meðal lungnabólga, sýkingar í ennis- og 

kinnholum (sinusum), miðeyra og hálsi
•	Húðsýkingar svo sem húðbólga og graftarbólga (sýkt svæði sem innihalda 

graftarvessa).
•	Meltingarfærasýkingar, svo sem maga- og garnabólgur, einnig sýkingar af 

völdum snældubakteríu.
•	Sýkingar í miðtaugakerfi, þar á meðal í heila – svo sem heilahimnubólga eða 

heilabólga
•	Sýkingar í blóðrás og blóðeitrun.

Meðfæddir ónæmisgallar eru sjaldgæfir sjúkdómar sem koma til sögunnar 
þegar hlutar ónæmiskerfis líkamans eru ekki til staðar eða starfa ekki eðlilega. 
Ónæmiskerfið er flókið kerfi sem ver líkamann fyrir sýkingum. Vegna slaka í 
ónæmiskerfi eru einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla í meiri hættu en 
aðrir gagnvart sýkingum.

Eftirfarandi kafli fjallar í meiri smáatriðum um það af hverju sýkingar eru alvarlegt 
vandamál þegar í hlut eiga einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla og 
hvernig sýkingar eru greindar og meðhöndlaðar; einnig hvað sjúklingar, foreldrar 
og umsjáraðilar geta gert til að koma í veg fyrir sýkingar. 
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MIKILVÆG  ATRIÐI FYRIR SJÚKLINGA MEÐ 
MEÐFÆDDA ÓNÆMISGALLA
Breytilegar ástæður eru fyrir því af hverju sýkingar skapa sérstakan vanda 
þegar í hlut eiga einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla, og hvers vegna 
sjúklingarnir ættu að leggja áherslu á að varast þær 

ALMENNAR OG ALVARLEGAR SÝKINGAR
Sjúklingar með meðfædda ónæmisgalla geta fengið sömu sýkingar og herja 
á annað fólk; slíkar sýkingar hafa hins vegar tilhneigingu til að skjóta oftar 
upp kolli og vera alvarlegri en almennt gerist þegar í hlut eiga einstaklingar 
með meðfædda ónæmisgalla. Endurteknar sýkingar (svo sem lungnabólga, 
niðurgangur, eyrnasýkingar eða sýkingar í kinn- og ennisholum) eru oft fyrstu 
merki þess að einstaklingur sé fæddur með ónæmisgalla (PIDs). Meðhöndlun 
sýkinga hjá þeim sem fæddir eru með ónæmisgalla er erfiðari en hjá öðrum, þær 
vara lengur og geta síendurtekið sig.

Það ræðst af eðli hinna meðfæddu ónæmisgalla hvaða hluti ónæmiskerfisins á 
undir högg að sækja. Viðkvæmni sjúklings gagnvart sýkingum ræðst af því hvaða 
tegund ónæmisgalla viðkomandi er fæddur með. Til dæmis:
•	Sýkingar í öndunarvegi eru venjulega tengdar skorti á mótefni (almennir 

breytilegir ónæmisgallar; CVID) eða tilkomnar vegna ónógrar magnabindingar 
(magni: samheiti yfir prótín magnakerfis). Sýkingar í neðri hluta öndunarvegar 
(lungnabólga) eru líka algengar þar sem um ræðir þráláta (króníska) 
kyrningasótt (CGD), T-frumu- eða CD4OL galla/veikleika. 

•	Húðsýkingar tengast gjarnan ýmsum meðfæddum ónæmisgöllum, einkum í 	
átfrumukerfi.

„TÆKIFÆRISSÝKINGAR“
Auk annars eru þeir sem fæddir eru með ónæmisgalla veikari fyrir ákveðnum 
sýkingum sem alla jafna hafa aðeins áhrif á fólk með veiklað ónæmi – slíkar 
sýkingar eru þekktar undir heitinu „tækifærissýkingar“. Þær geta verið af völdum 
baktería eða veira (eða óvenjulegra örvera svo sem sveppa eða snýkjudýra) sem 
sjaldnast gera usla hjá fólki með eðlilegt ónæmiskerfi. 
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MISMUNANDI HEILKENNI
Sýkingar geta valdið mörgum ólíkum heilkennum eftir því hvaða líkamshluti á í hlut, 
hver sýkingarvaldurinn er og hversu alvarlega sýkingu er um að ræða. Hefðbundin 
og algeng einkenni eru hitasótt (hár hiti), verkir og staðbundinn roði (á hörundi eða í 
hálsi).

Mikilvægt er að hafa í huga að birtingarmynd heilkenna getur verið önnur hjá 
sjúklingum sem fæddir eru með ónæmisgalla (PIDs) en almennt gerist. Svo dæmi 
sé tekið getur verið að sjúklingur með meðfædda ónæmisgalla fái ekki hita eða sýni 
aðeins væg sjúkdómseinkenni þótt sýking sé alvarleg eða jafnvel lífshættuleg; það 
þýðir að sjúklingar, foreldrar og umsjáraðilar þurfa að vera mjög á varðbergi og leiti 
læknishjálpar strax ef grunur leikur á um sýkingu.

GREINING OG MEÐFERÐ SÝKINGA
AÐ LEITA LÆKNISHJÁLPAR
Sjúklingar, foreldrar og umsjáraðilar verða þegar í stað að setja sig í samband 
við lækni ef grunur er um sýkingu til að tryggja tafarlausa greiningu og meðferð. 
Meðferð sumra sýkinga getur farið fram í heimahúsi en alvarlegri sýkingar verður 
að meðhöndla á sjúkrahúsi. Í einhverjum tilvikum er þörf á að sérfræðingur í 
smitsjúkdómum komi að málum.

Sjúklingar ættu ætíð að hafa á reiðum höndum upplýsingar um meðfæddan 
ónæmisgalla sinn (PID), lyf sem viðkomandi tekur, nöfn sérfræðinga sem annast 
hafa meðferð ónæmisgallanna og nöfn náinna skyldmenna. Skynsamlegt er að hafa 
þessar upplýsingar allar á einum stað, t.d á sjúkrakorti eða á appinu PID-Genius.

Starfsmenn skóla þurfa að vera meðvitaðir um þarfir nemenda með meðfædda 
ónæmisgalla (PID) og gera aðstandendum strax viðvart leiki grunur á um sýkingu. 

PID GENIUS APP
IPOPI hefur þróað appið til að auðvelda fólki 
með meðfædda ónæmisgalla að safna á einn 
stað upplýsingum um viðkomandi og hafa þær 
alltaf aðgengilegar, einkum í neyðartilvikum. 
PID Genius er hægt að hala niður frá  
Google Play eða App Store.
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RANNSÓKNIR
Nauðsynlegt getur verið að framkvæma ýmis próf og rannsóknir til þess að greina 
mögulegar sýkingar. Jafnhliða almennri líkamsskoðun gæti þurft að taka blóðprufur 
til rannsóknar og framkvæma skimanir og myndatökur (t.d. röntgenmyndatökur).

Oft eru sýni (munnvatn, hráki, gröftur eða blóð) tekin til þess að auðvelda læknum 
að greina sýkingarvalda og velja örverueyðandi/hemjandi meðferð við hæfi. 
Greining á þeim örverum sem sýkingu valda er afar mikilvæg. Læknar reyna ávallt 
að vera vissir í sinni sök áður en þeir kveða á um lyfjameðferð sem getur orðið bæði 
löng og ströng hjá einstaklingum með meðfædda ónæmisgalla. 

ÖRVERUEYÐANDI LYF
Örverueyðandi lyf drepa eða bæla örverur og eru notuð til þess að kveða niður 
sýkingar eða fyrirbyggja þær. Til örverueyðandi lyfja teljast sýklalyf (sem gagnast 
gegn bakeríum), veiruvarnalyf (gegn veirum) og sveppalyf (við sveppasýkingum).

Hvert eitt örverueyðandi lyf vinnur á afmörkuðum flokki eða „rófi“ örvera. Því er til 
mikils að vinna að fá sem gleggstar upplýsingar um hvaða örverur eru valdar að 
sýkingu þegar gripið er til lyfja. Hafi læknar ekki komist að niðurstöðu um hvaða 
örvera á í hlut (eða bíða niðurstöðu úr rannsóknum) eru allar líkur á að þeir grípi til 
„breiðvirkra“ örverueyðandi lyfja sem ná til helstu líklegra sýkingarvalda. 

Einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla þurfa alla jafna öflugri skammta 
af örverueyðandi lyfjum en annað fólk því sýkingar hjá þeim eru oft erfiðari. Á 
stundum getur verið nauðsynlegt að meðhöndla sjúkling með fleiri en einni tegund 
örverueyðandi lyfja til að ná árangri.

Örverueyðandi lyf eru oft inntökulyf (töflur, hylki eða vökvi); stundum er lyfjunum 
komið á afmörkuð svæði líkamans (smyrsl, dropar í augu eða eyru); við alvarlegri 
sýkingum er lyfjunum sprautað í líkamann. Í einhverjum tilvikum eru gefin 
innöndunar- eða úðalyf, einkum við sýkingum í öndunarvegi. 

IMPORTANT POINTS ABOUT TAKING ANTIMICROBIALS
Take antimicrobials exactly according to the label or patient information sheet, or 
the instructions from your doctor or pharmacist. 
Only take antimicrobials prescribed for you – never “borrow” them from a friend or 
family member. 
Tell your healthcare team if: your symptoms continue to get worse, you are unable 
to take the prescribed antimicrobials, or you experience unacceptable side effects.
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TIL AÐ BÆTA LÍÐAN
Ýmislegt kemur að gagni við að bæta líðan fólks þegar um sýkingar er að ræða:
•	Vökvi til að sporna við ofþornun, einkum þegar niðurgangur fylgir veikindum.
•	Lyf sem draga úr verkjum og lækka hita.
•	Lyf sem auðvelda sjúklingi með berkjubólgu (bólgu í lungnapípum og lungum) 

öndun. 
•	Hóstastillandi og slímlosandi lyf ef sýking er í öndunarvegi.
•	Djúpöndunaræfingar; brjóstholsæfingar. 
•	Skurðaðgerð til að fjarlægja graftarkýli.

AÐ FYRIRBYGGJA SÝKINGAR
Það er ýmislegt sem einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla, foreldrar þeirra og 
umsjáraðilar geta gert til að forðast sýkingar, jafnframt því að viðkomandi reynir að 
lifa sem eðlilegustu lífi.

HREINLÆTI OG UMHIRÐA
Mikilvægt er að viðhafa hreinlæti. Hér eru nokkur atriði sem huga ber að:
•	Reglulegur og vandaður handþvottur er áríðandi, einkum fyrir máltíðir og eftir 

salernisnotkun. Það sama á við eftir snertingu við gæludýr og eftir útileiki.
•	Þrífa hrufl á húð og skurði vel og búa um sár.
•	Leitast við að hósta og hnerra í klúta – áríðandi tillitssemi gagnvart öðru 

heimilisfólki.
•	Bursta tennur vandlega og fara reglulega til skoðunar hjá tannlækni.
•	Mikilvægt er að fæða sé óspillt og næringarrík. Hreinlæti við matseld er lykilatriði. 

Einhverjir sjúklingar ættu að varast að láta ofan í sig hráa eða lítt eldaða fæðu 
(t.d. snöggeldað kjöt, egg, osta eða hráan fisk), mengað vatn, vatn af óþekktum 
uppruna og vatn sem staðið hefur lengi í geymsluíláti.

•	Sumum sjúklingum er ráðlagt að forðast böð og sund í vötnum eða tjörnum, einnig 
að lágmarka snertingu við óhreinindi, ryk, mengaðan jarðveg, gæludýr og aðrar 
skepnur.

Einstaklingum með meðfædda ónæmisgalla er ráðlegast að sneiða hjá fólki sem er 
með sýkingar. Þeir ættu að reyna að varast mannþröng og jafnvel ganga með grisju 
fyrir vitum þann tíma árs sem innflúensa geisar. Foreldrar barna með alvarlega 
meðfædda ónæmisgalla ættu að fara þess á leit að skólinn geri þeim viðvart ef 
smitsjúkdómur er að ganga í skólanum og leita þá álits hjá lækni um rétt viðbrögð. 
Foreldrar ættu ennfremur að tryggja að skólinn hafi eðlilegar sýkingavarnir, svo sem 
að mælast til þess að börnum með niðurgang eða uppköst sé haldið heima í tvo 
daga eftir að sjúkdómseinkenni eru horfin. 
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Annað mikilvægt sem sjúklingar og fjölskyldur geta gert til koma í veg fyrir sýkingar:
•	Hættið reykingum til að draga úr hættu á sýkingum í öndunarfærum.
•	Leitið álits læknis áður en kemur að götun á líkama, tattóveringu eða öðru af 

svipuðum toga.
•	Fáið meðferð við húðexemi því klór í kláðasama húð getur leitt til húðsýkingar.
•	Stundið ábyrgt kynlíf (notið gúmmíverju þar sem það á við) til að forðast sjúkdóma 

ersmitast við samfarir.
•	Ef skurðaðgerð er talin nauðsynleg gangið þá úr skugga um að viðkomandi              

læknir hafi vitneskju um að einstaklingurinn sé með meðfædda ónæmisgalla 
(PIDs). 
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BÓLUSETNING
Bólusetning er ónæming eða mótefnagjöf með bóluefni sem inniheldur einingar af 
bakeríum eða veirum sem byggja upp varnir einmitt gegn viðkomandi örverum. Börn 
eru bólusett samkvæmt ráðleggingum gegn ýmsum bakteríu- og veirusýkingum; 
ferðamönnum er 	ennfremur ráðlagt að fá bólusetningu gegn sjúkdómum sem 
algengir eru á þeim svæðum er þeir hyggjast leggja leið sína um. 

Það ræðst af því hvers eðlis hinir meðfæddu ónæmisgallar eru hvaða bólsetningar 
eru nauðsynlegar/hæfilegar fyrir sjúklinga með meðfædda ónæmisgalla og 
fjölskyldur þeirra. Afar brýnt er að einstaklingur með meðfædda ónæmisgalla njóti 
ráðlegginga sérfræðilæknis varðandi bólusetningar. Almennt má segja að fólk með 
meðfædda ónæmisgalla eigi að bera sig eftir bólusetningum sem að gagni geta 
komið fremur en að sneiða hjá þeim. Sjúklingar með meðfædda ónæmisgalla ættu 
samt ekki að fá svokölluð „lifandi“ bóluefni (mislingar, hettusótt, rauðir hundar og 
lömunarveiki) þar eð þau geta valdið sýkingum hjá sjúklingnum.

Mælt er með að bólusetja fjölskyldumeðlimi og aðra þá sem mikil samgangur er við 
(t.d. við inflúensu) til þess að draga úr smithættu fyrir sjúkling sem fæddur er með  
ónæmisgalla. Ávallt skyldi þó hafa sérfræðilækni með í ráðum um slíkt. 
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FERÐALÖG
Meðfæddir ónæmisgallar eiga ekki koma í veg fyrir að einstaklingurinn geti ferðast; 
þó er hægt er að mæla með ákveðnum varúðarráðstöfunum. Sjúklingurinn ætti að 
ræða ferðaáætlanir sínar við sérfræðilækni sem leggur á ráð um bólusetningar, 
forvarnir gegn malaríu og öðrum sýkingum. Sumum sjúklingum með alvarlega 
meðfædda ónæmisgalla kann að vera ráðið frá því að heimsækja ákveðin lönd þar 
sem sýkingarhætta er mikil.

Á ferðalagi í umhverfi þar sem hreinlæti er ábótavant ætti sjúklingur að sýna varúð 
við neyslu matvæla og hafa jafnan vara á varðandi drykkjarvatn (ísmolar geta verið 
varhugaverðir). Sjúklingar skyldu reyna að forðast sólbruna og skordýrabit og vera 
meðvitaðir um möguleg einkenni sýkinga (t.d óeðlilegar hægðir). Sjúklingum er 
ráðlagt að hafa alltaf í farangri sínum lyf við niðurgangi. 

Aðgát skal höfð ef krafist er bólusetningar gegn mýgulusótt vegna ferðarinnar en 
það bóluefni er einmitt „lifandi“. Ef þetta kemur upp ætti sjúklingur/foreldrar að biðja 
ónæmissérfræðing um að skrifa bréf fyrir hönd sjúklingsins til að útskýra málið og 
útbúa undanþáguvottorð fyrir ferðalagið. 

MEÐFERÐ MEÐ ÓNÆMISGLÓBÚLÍNI
Meðferð með ónæmisglóbúlíni byggir upp vörn gegn sýkingum. Þetta er lang 
mikilvægasta meðferðin fyrir marga sem fæðast með ónæmisgalla, þó eftir sem 
áður sé þörf fyrir aðrar sýkingavarnir sem hér hefur verið lýst.

Ónæmisglóbúlínmeðferð er jafnan skipulögð út frá þörfum einstaklingsins sem í 
hlut á. Efninu er ýmist dælt í æð eða undir húð; í seinna tilvikinu getur sjúklingurinn 
jafnvel sjálfur annast lyfjagjöfina á heimili sínu. Frekari upplýsingar um þetta er að 
finna í IPOPI-bæklingum er nefnast „Hvenær skal hefja ónæmisglóbúlínmeðferð?“ 
og „Ónæmisglóbúlínmeðferð – ein stærð hæfir ekki öllum“. 

ÖRVERUEYÐANDI LYF
Einstaklingar með meðfædda ónæmisgalla fá á stundum ávísað örverueyðandi 
lyfjum til að verjast sýkingum; lyfin eru jafnvel tekin um lengri tíma. Þetta er 
þekkt sem „fyrirbyggjandi meðferð“. Læknar meta jafnvægið á milli ávinnings 
og áhættu hjá hverjum og einum sjúklingi með tilliti til aukaverkana og hættu á 
myndun lyfjaþols hjá örverunum (sem gerir að verkum að þær hætta að svara 
örverueyðingarlyfjunum). 

TEKIST Á VIÐ AÐRA ORSAKAVALDA
Í sumum tilvikum getur sjúkdómsástand sem í sjálfu sér er ekki sýking leitt til 
þrálátrar sýkingar. Til dæmis getur sýking í öndunarvegi stafað af ofnæmiskvefi 
eða astma og exem getur leitt til húðsýkingar – þess vegna er mikilvægt að slíkir 
orsakavaldar séu greindir og fái viðeigandi meðferð. (Sjá bæklinginn: „Meðfæddir 
ónæmisgallar og ofnæmi“).
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FREKARI UPPLÝSINGAR 
Þessi bæklingur er tekinn saman fyrir tilstuðlan Alþjóðasamtaka sjúklinga með 
meðdædda ónæmisgalla (IPOPI). Aðrir tengdir bæklingar eru fyrirliggjandi í 
seríunni. Frekari upplýsingar um meðfædda ónæmisgalla er að finna á vef sem 
haldið er úti af 47 félögum sjúklinga um heim allan: www.ipopi.org.
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Stutt af upplýsingasjóði Shire

Þýðing á íslensku er kostuð af CSL Behring


