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Patientinformation om Njurinflammation/
glomerulonefrit av typen IgA-nefrit och IgA-vaskulit

Den sjukdomsgrupp som kallas for glomerulonefriter bestar av flera
olika sjukdomar, varav IgA-nefrit ar den vanligaste. Glomerulonefrit
innebar en inflammation i bada njurarna som i foérsta hand drabbar
de sma karlnystan som kallas glomeruli.

Namnet”IgA-nefrit” kommer fran att en i blod och slemhinnor naturligt
forekommande glykoprotein, kallad Immunoglobulin A (IgA), felaktigt
inlagras i njurarna och dar startar en inflammationsprocess. Detta anses
bero pa en avvikande sammansattning av sjalva IgA- molekylen vilken
bidrar till bildning av stora immunkomplex som inte kan rensas bort ur
blodet pa naturlig vag.

Inflammationsprocessen i njuren kan med tiden leda till arrbildning,
forhojt blodtryck och férsamrad njurfunktion.

Glomerulus

Normalt finns 1 miljon glomeruli
i varje njure.

Har filtreras blodet sa att slagg-
produkter utséndras med urinen.
IgA-Immunkomplex inlagring
leder till inflammation i de sma
karlen och dérmed till lackage av
réda blodkroppar och dgguvita till
urinen.




Ljusmikroskopisk bild av njurvdvnad vid IgA-nerfrit med kroniska skador

En njurbiopsi behdvs for att sékert faststélla diagnosen IgA-nefrit

Symtom

Ett typiskt sjukdomstecken vid IgA-nefrit ar synligt blod i urinen
(hematuri) vid infektioner, vilket ofta leder till en tidig upptackt

av sjukdomen. Blod i urinen ger i regel ingen smarta, men ibland
forekommer en viss tryckkdnsla i njurtrakten nar blédningen pagar.
En del personer kan dven fa karlinflammation i hud, leder och tarmar
i samband med IgA-nefrit. Detta kallas numera for IgA-vaskulit (vasculi
= karl pa latin, ”it” star for inflammation, jamfér glomerulonefrit =
inflammation i njurens sma karlnystan). Symtomen fran huden,
lederna och buken gar oftast 6ver inom néagra veckor eller manader
medan njurproblemen brukar kvarsta. Tillstindet kallades tidigare
for Henoch-Schonleins purpura med nefrit.

I mera sallsynta fall kan en snabbt tilltagande svullnad i kroppen eller
en snabb utveckling av allvarlig njursvikt vara de foérsta symtomen pa
IgA-nefrit. Manga drabbade personer med endast njurengagemang kan
ga i flera ar utan uppenbara symtom och njurakomman uppticks da



genom provtagning i samband med halsokontroller eller forst efter
att sjukdomen lett till hogt blodtryck eller symtomgivande njursvikt.
IgA-nefrit kan misstankas hos en i 6vrigt frisk person om ett urinprov
visar bade blod och en 6kad halt av dggvita (proteinuri).

Diagnos och férekomst i befolkningen

Det enda sattet att med sdkerhet faststilla diagnosen IgA-nefrit och
skilja den fran andra njursjukdomar ér att ta en liten vavnadsbit fran
en av njurarna genom ett ingrepp som kallas njurbiopsi. Vavnadsbiten
undersoks sedan med mikroskop.

I Europa far varje ar 15-40 personer per miljon invanare diagnosen
IgA-nefrit, som ar vanligare hos man an hos kvinnor. I asiatiska lander
ar IgA- nefrit vanligare féorekommande och konsfordelningen mera
jamn. Sjukdomen ar daremot mera ovanlig i afrikanska lander.

Alla dldrar kan drabbas men vanligaste alder vid diagnos ar 25-95 ar.
Upp till var tionde patient med kronisk njursjukdom har en slikting
med njursjukdom som dock inte behéver vara IgA-nefrit utan aven
kan utgoras av en annan diagnos.

Sjukdomsfoérlopp och vad vi vet om orsakerna

Aven om sjukdomen i de flesta fall har ett lindrigt forlopp, utvecklar
var tredje till var fjarde person med IgA-nefrit kronisk njursvikt av
sadan grad att det finns behov att ersatta den egna njurfunktionen
med dialys eller njurtransplantation.

Det finns en betydande risk att IgA-nefrit dterkommer i en transplanterad
njure eftersom sjukdomen ar en sa kallad systemisk sjukdom, dvs orsa-
kerna till den finns i hela kroppens immunsystem. Njurtransplantation
ar trots detta den basta behandlingsformen vid IgA-nefrit som utveck-
lats till dialyskravande njursvikt och forsamringstakten av funktionen

i njurtransplantatet brukar vara langsam aven ifall sjukdomen aterkom-
mer. Arftliga former av IgA-nefrit forekommer men ar mycket sillsynta.



Det finns inget hinder mot organdonation fran en néra slikting om
denne inte visar nagra tecken pa att sjalv ha drabbats av sjukdomen.
Bade genetiska faktorer och omgivningsfaktorer verkar ha inflytande pa
hur sjukdomen yttrar sig. Var forstaelse av hur IgA-nefrit uppstar ar an
sa lange begransad. Mycket talar dock for betydelsen av ett felaktigt rik-
tat immunforsvar mot bakterier, virus eller amnen i livsmedel som krop-
pen kommer i kontakt med via slemhinnorna i luftvagar eller mag-tarm-
kanalen. En nedsatt barriarfunktion i slemhinnorna diskuteras som
mojligen bidragande orsak. En sidan kan uppsta till exempel i samband
med akuta luftvagsinfektioner eller kan foreligga vid kronisk inflamma-
torisk tarmsjukdom och vid 6verkanslighet mot vissa fodoamnen.

Kénda riskfaktorer fér férsamrad njurfunktion
vid IgA-nefrit

De tre viktigaste hittills kinda riskfaktorerna for njurfunktionsférsam-
ring vid IgA-nefrit ar graden av dggvita i urinen och blodtrycksnivan
under uppfoljningen samt férekomsten av kroniska skador i njurarna
nar diagnosen stdlldes. En del studier talar for att aven andra faktorer,

t ex kronisk inflammation, sa kallad “oxidativ stress” (en anhopning av
fria syreradikaler i blod och vavnad), blodfettsrubbningar och genetiska
forutsattningar kan bidra till i vilken takt njurfunktionen férsamras.

Nuvarande behandling vid IgA-nefrit och IgA-vaskulit

Vid tidig diagnos och tecken pa pagaende hoggradig inflammation kan
immunddmpande mediciner som kortison bromsa sjukdomen. I 6vrigt
utgor lakemedel av typen ACE-hammare eller angiotensin-receptor-
blockerare en hornsten i behandlingen genom sin effekt pa bade blod-
trycket och dggvitan i urinen. Mélet ar att sinka trycket i njurarna till den
grad att en maximal sinkning av dggvitelackaget uppnas. Vid tilltagande
njurfunktionsférsamring tillkommer den medicinering som galler vid all
form av kronisk njursvikt och som dven syftar till att férebygga kroniska
karlskador/atheroskleros i njuren och i resten av kroppen.

Kliniska studier av alternativa och mera specifika behandlingar vid IgA
nefrit pagar internationellt.



Forskning om IgA nefrit

IgA nefrit ar en relativ ovanlig sjukdom om man jamf6ér med folksjuk-
domar som diabetes eller ledgangsreumatism. Stora skillnader foreligger
i sjukdomsforloppet mellan olika drabbade personer och i regel kravs det
lang uppfoljningstid for att avgora sjukdomens allvarlighetsgrad. For att
effektivt kunna studera en sadan sjukdom behoévs det darfor ett samarbete
mellan flera kliniker och forskningsgrupper.
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Ar 1983 bildades ett internationellt nitverk av njurmedicinskt inriktade
lakare och forskare med sarskilt intresse for IgA-nefrit. Inom ramen for
detta samarbete framtogs ar 2009 ett forslag till en internationell enhet-
lig klassifikation av njurbiopsi-fynden vid IgA-nefrit, vilket ar en forutsatt-
ning for att kunna jamfora forskningsstudier som utfors i olika lander.
Sedan dess har ett stort antal internationella samarbetsprojekt initierats
med syfte att studera sjukdomsmekanismer och att utveckla och utvardera
nya behandlingsmetoder. Fran Sverige deltar vi dven i en sarskild arbets-
grupp av den europeiska njurmedicinska organisationen ERA-EDTA
(European Renal Association- European Dialysis and Transplant
Association) som har fokus pa forskning kring IgA nefrit och andra
former av glomerulonefriter.

Inom Sverige pagar lokala samarbetsprojekt kring sjukdomen IgA-nefrit
bland annat mellan forskningsgrupper pa universiteten och universitets-
sjukhusen i Stockholm, Uppsala, Linképing, Lund och Géteborg.

I dessa studier undersoks 6verbliven njurvavnad, blod- och urinprover
for att leta efter markorer som kan indikera pagaende inflammation
saval som ldkningsprocesser. Undersokningen av vilka gener som
uttrycks i cellerna 6kar var forstaelse av sjukdomen och dess forlopp
och ger ytterligare vagledning till att utveckla nya likemedel.

I framtiden kommer vi forhoppningsvis att ha tillgang till flertal olika
markorer pa gen- och proteinniva som kan underlitta att bedoma den



enskilda personens risk att insjukna i IgA-nefrit och prognosen for
den som drabbats. Markorerna kan aven vara till hjalp att optimera
en individ- anpassad behandling. Samtidigt fortsatter vi att lara oss
mer om gemensamma mekanismer for forsamring av kronisk njur-
sjukdom generellt och hur dessa kan bromsas i tidigt skede.

Mera information om IgA nefrit och kronisk
njursjukdom generellt

Om du 6nskar veta mera om sjukdomen och pagaende eller tidigare
studier kan du féorutom att tala med din ldkare dven soka pa nitet
under den engelska sjukdomsbeteckningen IgA nephropathy.

Vill du lisa mera om kronisk njursjukdom, olika former av glomerulone-
friter och njursvikt generellt sa rekommenderas hemsidorna som njur-
forbundet och vard-guiden tillhandahaller (www.njurforbundet.se, www.
njurdagboken.se och www.1177.se). Dar finns aven lankar till andra
webbsidor och dokument.
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