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Meofaddur IgA skortur

Agrip

IgA skortur er einn algengasti medfeddi 6nemisgall-
inn og redst algengi hans medal annars af kynpatti
og pjéderni. Hja pjodum N-Evrépu er algengio 4 bil-
inu 1/400-1/700. Einnig er pekkt ad adrir 6namisgall-
ar eins og IgG2 skortur og Louis-Bar heilkenni
(ataxia telangiectasia) finnist hja einstaklingum med
IgA skort. IgA finnst { hvad mestum meli 4 yfirbordi
slimhddarinnar. Pvi er athyglivert ad IgA skortur
eykur likur einstaklinga 4 ad fa sjikdoma er herja
einna helst 4 slimhddina og m4 par nefna endurtekn-
ar sykingar, ofnemi og sjalfsofnemissjukdéma. Auk
pess virdist pessum einstaklingum hettara vid ad fa
krabbamein. Komid hefur { lj6s ad { sumum tilvikum
hefur IgA skortur legio { @ttum. Attfredilegar rann-
soknir hafa pannig leitt { 1jés tengsl vi0 genasvaoi 4
litningum 6, 14, 18 og 22. Auk pess virdast dkvednar
HLA samsatur hafa sterk tengsl vid sjikdéminn.
Pratt fyrir itarlegar rannsoknir 4 orsokum og afleid-
ingum IgA skorts er morgum lykilspurningum enn
Osvarad og pa sérstaklega hvada adrir hugsanlegir
virkir dhattupettir leida til ofangreindra sjikdéma.

Inngangur

IgA motefnaskortur er einn algengasti medfaeddi
onemisgallinn og er skilgreindur sem styrkur { sermi
undir 0,05 g/L. Algengid er 1/324-1/1850 og radst
medal annars af kynpeatti og pjéderni og hefur pad
reynst vera 1:633 hja islenskum bl6dgjofum (1). Pratt
fyrir umtalsverda vitneskju um helstu sjikdéma sem
eru samfara skortseinkennum (sykingar, ofnemi og
sjalfsofnemi) pa er enn 6ljést af hverju einungis sum-
ir f4 slik einkenni samfara IgA skorti en adrir ekki.
Auk pess sem algengi slikra einkenna vid IgA skort
er 6lj6st (2-13). Pritt fyrir umtalsverdar ranns6knir 4
erfoamynstri IgA skorts hefur ekki fundist viohlit-
andi erfoafradileg skyring 4 sjikdémnum. A undan-
fornum misserum hefur skilningur manna 4 stjérn
IgA myndunar aukist og hafa rannséknir leitt { 1j6s ad
til ad IgA framleidsla geti hafist parf ndio samspil B-
og T-eitilfrumna ad eiga sér stad. Ennfremur er 1jost
a0 til pess ad slikt samstarf geti leitt til [gA myndunar
parf einnig ad koma til seyting 4 TGF-8 og virkjun {
gegnum CD40 4 B-frumum og CD40L & T-frumum
(8,14-20). Auk pess hafa bddar pessar bodleidir verid
tengdar tilurd ofangreindra sjikdéma. I pessari yfir-
litsgrein er stada pekkingar 4 IgA skorti { dag redd
og a0 hvada pattum frekari rannséknir munu beinast.
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IgA deficiency is among the most common primary
immune deficiency known. Its prevalence, ranging from
1/324-1/1850, depends upon the study group geographic
location and its ethnicity. IgA deficiency is commonly
associated with other immune defects such as IgG2, and
IgG4 deficiency. In addition, ataxia telangiectasia has
been associated with IgA deficiency as well. The clinical
significans of IgA deficiency is presently unclear. However,
increased susceptibility to atopy, autoimmunity, infections
and cancer has been reported. Furthermore, majority of
these diseases are bound to the mucosal surfaces; the
organ where IgA is thought to have its most protective
role. Recent studies focusing on the genealogy of primary
IgA deficiency have found linkages to chromosome 6, 14,
18 and 22. In addition, a link to certain HLA haplotypes
has been reported. Thus, further studies into the immuno-
genetics of IgA deficiency are needed, particularly
focusing upon the question why some individuals with IgA
deficiency are prone to diseases whereas others are not.
In this article some of these questions are addressed, and
the current literature on the topic reviewed.
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|
Bygging IgA

IgA er 160 kDa prétein sem er samsett af tveimur
sams konar léttum kedjum, kappa (k, litningur 2) eda
lambda (), litningur 22) og tveimur pungum « keoj-
um (litningur 14) sem IgA dregur nafn sitt af. IgA
skiptist svo { tvo undirflokka (isotypes), IgA, og
IgA,, vegna 6likra CH gena (constant region) a kedj-
unnar 4 litningi 14 (21).

Dreifing IgA

IgA finnst bedi { sermi og 1 slimhddarseyti. Flutn-
ingur IgA milli pessara tveggja kerfa er litill en pau
tengjast ad pvi leyti ad ef einstakling skortir IgA {
sermi pa skortir hann pad einnig { slimhtddarseyti.
Hid gagnsteda parf ekki ad eiga vid (sjd sidar). IgA
getur badi verid einlida (monomeric) og tvilida
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Mynd 1. Skyringarmynd af proskunarferli B-frumu (A), myndun tvilioa IgA (B) og
flutningi pess yfir slimhiio (C). Mikill fjoldi frumuboodefna tekur patt i flokkaskiptum
(isotype switching) og lokaproskastigum B-frumu yfir i plasmafrumu sem seytir tvilioa

1gA sem flutt er yfir slimhiidina. Pessi frumubodefni koma fra syndarfrumum (antigen

presenting cell, APC), T-hjalparfrumum (Th), eda pekjufrumum. I slimhiidum melting-

arvega eru TGF-B og VIP (vasoactive intestinal peptide) talin orva IgA flokkaskipti. Auk

pess virdist aukin myndun plg viotakans (poly-1g receptor) vera hao ymsum frumuboo-

efnum. Myndun frumubodefnanna er orvud af motefnum sem berast ad og i gegnum

slimhiidina. Tvilioa IgA er flutt yfir slimhiio med hjdlp plg-viotakans og losao it a

slimhiidina (sja texta um flutning IgA yfir slimhiio).

(dimeric). IgA i sermi er 85% einlida en 15% tvilida
0g 90-95% er af undirflokki IgA, (4,22).

IgA 1 slimhtdarseyti er ad mestu leyti tvilida.
Hlutfallsleg skipting undirflokka IgA { slimhtdar-
seyti er frabrugdin peirri { sermi og hlutfall IgA, er
meira, sérstaklega eftir pvi sem nedar dregur { melt-
ingarveginn (23). Likleg skyring er st a0 tvilida IgA,
polir vel IgA-sérteka proteasa sem myndadir eru af
ymsum orverum.
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Myndun og utskilnadur IgA

Styrkur IgA { sermi fullordins einstaklings er 0,78-
4,96 g/L (vidmidunarmork Rannséknastofu Haskol-
ans i 6nzmisfraedi). IgA er framleitt af plasmafrum-
um { beinmerg og einnig i eitlum og milta (21,22).
IgA {1 slimhudarseyti er jafnframt losad frd plasma-
frumum sem liggja rétt undir grunnhimnu slimhtdar-
innar (4). Helmingunartimi IgA er prir til sex dagar {
blooi. Talid er ad lysésomal nidurbrot { lifur sé mikil-
vaegasta nidurbrotsferli IgA 1 sermi en losun 1t { gall
skipti minna madli. Haekkar pvi IgA { bl60i meira og
hradar i starfsvefjar- (parenchymal) lifrarsjikdomum
heldur en gallvegasjikdémum (22,24,25).

Seytun IgA 1it d slimhiio: Meirihluti IgA { slimhao-
arseyti er 4 tvilida formi, tengt saman af préteinkedju
(J kedja; litningur 4). Seytun IgA er ekki eingongu
h4d losun ur plasmafrumum, par sem pekjufrumur
slimhddar hafa 4 basolateral helmingi vidtaka sem
kallast poly-Ig vidtaki (litningur 1) sem tengist tvi-
lida-IgA og flytur pad (transcytosis) yfir pekjuna
(mynd 1). Hluti af vidtakanum (secretory compo-
nent, SC) brotnar fra og eykur stoougleika og virkni
IgA 4 slimhiddaryfirbordinu (26-28). Galli { myndun
eda starfsemi J kedju eda poly-Ig vidtaka getur pvi
leitt til pess ad sértekt IgA skorti { slimhudarseyti
pratt fyrir a0 skortur sé ekki til stadar i sermi (29,30).
Orlitid brot af heildarmagni IgA { slimhidum er ein-
lida IgA (monomeric) sem talid er fleeda yfir pekjuna
a milli pekjufrumna (paracellular leid) (31).

Hlutverk IgA

IgA { slimhudarseyti er hluti af sérteeka (adaptive)
onemiskerfinu og vinnur med dsértekum vornum
slimhuidar ad verndun hennar. IgA er fyrst og fremst
hlutleysandi métefni (neutralization Ig) fyrir heettuleg
toxin og Orverur. Auk pess hemur pad vidlodun og
iferd orvera og préteina { slimhud. IgA rasir litid sem
ekkert komplimentkerfid sem er { raun kostur par sem
slikt myndi valda skemmdum 4 slimhudinni og veikja
Osérteeku varnirnar (21,22,27). IgA getur einnig gert
virusa, sem stadsettir eru inni { pekjufrumunum, 6virka
me0 pvi a0 flytja pa ut { slimhddarseytio (27). Tvilida
IgA er mun virkara en b&0i einlida IgA og IgG vid ad
gera virusa hlutlausa. IgA { slimhddarseyti er einnig
alitid geta orvad tap 4 plasmidum { bakterfum sem tja
vidloOunarprotein og syklalyfjaénzmi (32).

Hlutverk IgA 1sermi er ekki jafnljost og erfidara ad
rannsaka. Einstakling sem skortir IgA { sermi skortir
pad einnig { slimhtdarseyti og pess vegna eru klinisku
einkennin aldrei eingdngu vegna skorts 1 sermi. Hugs-
anlegt er a0 IgA fjarlegi litil prétein tr blodrasinni sem
komast pangad gegnum meltingar- og ondunarveg.
Pessi prétein eru pannig gerd hlutlaus 4dur en ofnem-
is- og/eda bdlgusvar myndast gegn peim. Hefur petta
medal annars vera talin ein af 4stedum pess a0 einstak-
lingar med IgA skort eru liklegri a0 fa feduofnaemi en
peir sem ekki eru med IgA skort (10,22).



Algengi IgA skorts

Algengi IgA skorts er mismunandi eftir kynpatti og
pj6derni. Algengi i N-Evrépu hefur mealst um einn af
hverjum 600 einstaklingum (1,33-35). I dkvednum
hérudum 1 Bandarikjunum hefur algengid malst einn
af hverjum 328 einstaklingum (36), 4 medan Asiu-
bjoodir eins og Japan hafa malst med algengio einn af
hverjum 18.500 einstaklingum (37). Algengio er
oftast metio Ut frd malingum 4 IgA { sermi blédgjafa
en arid 1964 var fyrst synt fram 4 IgA skort { heil-
brigdum einstaklingum. Rannséknum ber saman um
a0 algengi IgA skorts medal blédgjafa sé¢ & bilinu
1:400-1:700 hja pj6dum N-Evrépu og N-Ameriku.
Par sem blodgjafar eru fyrst og fremst heilbrigdir,
ungir menn verdur ad teljast liklegt ad algengid geti
verid harra.

islenskar rannséknir a IgA skorti

Algengi IgA skorts { heilbrigdum einstaklingum hef-
ur 4dur verid rannsakad 4 Islandi. A drunum 1974-
1979 var skimad fyrir IgA skorti hjd bl6dgjofum
Bloobankans (tafla I). Algengid meeldist 1:633 sem til
pessa hefur verid notad sem algengi IgA skorts { heil-
brigdum Islendingum. [ sému rannsékn var skimad
fyrir IgA skorti hja 704 sjiklingum og fannst einn, al-
gengid 1:704. Einnig var melt IgA hja 1.013 barns-
hafandi konum, sem voru resus neikvedar og fund-
ust prjar, algengid 1:340 (1,38).

A arunum 1989-1992 var gerd rannsékn hér 4
landi par sem 179 ungaborn 4 aldrinum 18-23 man-
ada voru valin af handah6fi og medal annars melt
hja peim IgA. Par reyndist eitt barn vera med algjor-
an skort (IgA undir 0,05 g/L), algengid 1:179 (39). Af
pessu ma sja ad mikilvegt er ad meta betur algengi
IgA skorts hér 4 landi. Raedst pad sérstaklega af pvi
hversu litid ungbarnapydid var og hversu strangar
reglur eru um pad hverjir mega gefa bl6d. Einnig er
ljost ad langflestir blodgjafar eru karlmenn. En slikt
er mikilvegt par sem margir sjdlfsofn@missjukdémar
eru algengari hjd konum en korlum.

Orsakir IgA skorts

IgA skortur er oftast afleiding stodvunar 4 edlilegri

sérhaefingu B-frumna yfir 1 IgA seytandi plasma-

frumur. Petta er flokio ferli og ekki ad ollu ljost
ennpd. Meginpattir pessa ferlis eru:

1. Umbreyting forstigs B frumu (IgM+ IgD+) { eitil-
frumu sem hefur IgA moétefni & yfirbordi sinu
(IgM+ IgD+ IgA+).

2. Proskunarferli B frumu i IgA seytandi plasma-
frumu.

Til pess a0 pessum tveimur proskastigum sé ndd
parf margpett samstarf eitilfrumna og annarra synd-
arfrumna (antigen presenting cells, APC) ad koma til
sem felst medal annars { raesingu nokkurra sérhaefora
yfirbordssameinda og seytingu bodefna. Rannséknir
benda til ad einstaklingar med IgA skort virdast hafa

FRADIGREINAR / IgA MOTEFNASKORTUR I

Tafla I. IgA-skortur & [slandi 1974-1979%.

Fjéldi

Skimun IgA-skortur Algengi
Blodgjafar 13.942 22 1/633
Resus nei-
kvaedar konur 1.013 3 1/340
Sjaklingar 704 1 1/704
Samtals 15.663 26 1/602

* Nidurstéour rannsékna & IgA-skorti 1 Islendingum & arunum
1974-1979 (1,38).

edlilegt magn IgA yfirbordsberandi B-frumna pann-

ig ad gallinn liggur liklega { pvi skrefi sem kemur par

a eftir (4,14,20,40).

Fyrri rannsoknir tengdar dnemissvari barna hafa
leitt 1 1j6s ad mikilvegt er ad odlast sem skilvirkast
IgA slimhtdarsvar strax 4 unga aldri. Islensk rann-
sokn leiddi { [j6s ad born sem voru med lagt IgA vid
18-24 ménada aldur voru liklegri til pess ad hafa of-
nemi og pjast af eyrnabdlgu (39). Jafnframt leiddu
framhaldsrannsoknir pad 1 ljos ad fjogurra ara born
med lagt IgA 1 slimhdd voru liklegri til pess ad pjast
af ofn@miskvefi og hafa jakvada svorun 4 ofnamis-
hidpréfum. Pvi er verulega mikilvaegt ad auka skiln-
ing okkar b2di 4 ttbreidslu og tengslum IgA skorts
vi0 kvilla sem getu tengst onemisfraedilegum vanda-
malum. Er petta sérstaklega dhugavert par sem ad
stjornunarferli IgA myndunar er hdd ad minnsta
kosti badi seytingu 4 TGF-B og tjdningu 4 CD40-
CDA40L, en bz0i pessi bodleidakerfi hafa mikilvaegu
hlutverki ad gegna { almennri bélgusvorun. Jafn-
framt hefur verid leitt  1jés ad einstaklingar sem pjast
af CD40L skorti (Hyper IgM syndrome) geta ekki
myndad adra motefnaundirflokka en IgM (41).
Flokkaskiptaferlio (isotype switching) i B-frumum
er hdd efnapattum sem losadir eru medal annars af
APC-frumum, T-frumum og B-frumunum sjalfum.
Galli eda skortur 4 TGF- og IL 4-5-6-10 hefur verid
athugadur sem hugsanleg orsok IgA skorts. Synt
hefur veri0 fram 4 marktaekt legri gildi TGF-$ { ein-
staklingum med IgA skort, en mikilvagi pess er enn
Oljost (14,19,42-50). Hugsanlegir gallar 1 vidtokum
pessara efna hafa einnig verid nefndir sem hugsan-
legir meinvaldar (15,18,41,51). Af pessu ma vera ljGst
a0 liklegt verdur ad teljast ad hja peim einstakling-
um, par sem IgA skortur og 6n@mismioladir sjik-
démar fara saman, megi biast vid gollum { einhverju
af ofangreindum stjérnunarferlum (mynd 2).

Erfoafreedilegir peettir IgA skorts: IgA skortur er {
sumum tilvikum bundinn vid fjolskyldur. Par sem
skorturinn er ekki bundinn kynjum geti hans verid
a0 leita { stokkbreytingu gens, med takmarkada
synd, sem erfist rikjandi 4 A-litningi. [ dag eru nokk-
ur genasva0i talin vera dlitlegust.

1. A litningi 6 er Major Histocompatibility Complex
(MHC). IgA skortur hefur verid tengur dkvedn-
um HLA samsztum (haplotypes) og MHC gena-
afurdir eru taldar taka patt i myndun IgA. Par
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Mynd 2. Proskunarferli B
frumna hefst hja CD34+
stofnfrumum beinmergs.

Gegnum dhrif ymissa vaxt-

arpadtta verour til 6proskud
B-fruma (naive) sem enn
hefur ekki ordio fyrir ahrif-
um motefnavaka. Undir
eolilegum kringumsteoum
er petta proskunarferli
6hdo motefnavakareesingu.
Sérheefour skortur a IgA er
ekki talinn eiga reetur ad
rekja til pessa fyrsta hluta
proskunarferlisins. Neesta
proskunarferli a sér ad
steerstum hluta stad innan
eitla, slimhiidar og milta
(secondary lymphoid
organ). Hér verour flokka-
skipting (isotype switching)
og reedst hiin medal annars
af métefnavakahaori rees-
ingu i gegnum B-frumu
viotakann. Pao er d pessu
stigi sem orsakir IgA-skorts
er liklega ao finna*.
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BCDF (B cell differentiation factor)
BCGF (B cell growth factor)
IL-2
IgM
IgD

Syni- og T-frumur,
CDA4O0L, IL-4, IL-5, IL-10
TGFp*

Buo
Oproskud B fruma

Beinmergur:

Métefnavakadhad proskunarferli

Eitilvefur:
Motefnavakahad proskunarferli

* peir stadir innan proskunarferlis B frumna par sem orsaka IgA-skorts kann ad vera ad leita.

sem MHC gen af flokki II og afurdir peirra eru
naudsynlegar starfsemi T-hjdlparfrumna og tengsl-
um peirra vid B-frumur p4 er rokrétt ad dlykta ad
MHC gen af flokki II geti valdid IgA skorti. Pessu
til studnings hefur IgA skortur verid tengdur
dkvednum genum af flokki II, einkum peim sem
innihalda HLA DR DQ samsztur (52,53). Adrar
rannsoknir hafa synt a0 MHC gen af flokki III
hafi sterkari tengsl vid par samsatur sem helst
tengjast IgA skorti. Gen af flokki III tja kompli-
mentbzttina C2 og C4 og patt B en einnig TNF-a
og TNF-B sem eru naudsynleg edlilegu motefna-
svari. Athygli vekur st fylgni sem er 4 milli IgA
skorts og pess ad hafa brottfall eda tvofoldun {
C4a geninu (54). Svdid milli merkigena af flokki
I D821/D823 og svo HLA-B8 inniheldur 21 gen,
par med talin 40urnefnd gen af flokki III, og er
petta svaedi liklega pad dhugaverdasta i dag (55,56).

. Alitningi 14 eru stadsett gen sem tja breytanlega

hluta (constant region, CH) pungu métefnakedj-
anna. Brottfall eda tvofoldun 4 pessum genum
geta hindrad flokkaskipti en 4hugi manna 4 pessu
svadi, sem meginorsok IgA skorts fer dvinandi
(17,57,58).

. IgA-skortur og CVID (common variable immune

deficiency) hafa lengi verid pekkt afleiding galla 4
litningi 18. Brottfall 4 stutta arminum eda langa
arminum virdist oft 4 tidum valda IgA skorti. Nyj-
ustu rannsoknir draga p6 ur hugsanlegu mikilvagi
pessa litnings hvad vardar meginorsok IgA skorts
(59,60).

. Brottfall 4 litningi 22 getur valdid DiGeorge heil-

kenni (algengi 1/3-4000). Lélegt moétefnasvar og
IgA skortur er algengur medal pessara einstak-
linga, en ekki er vitad hvort pad er vegna l¢legrar T-
frumna starfsemi eda vegna 6pekkts B-frumna
galla (61).

Aunnar orsakir IgA skorts

Morg lyf geta valdio IgA skorti. Algengustu lyfin eru
bélgueydandi gigtarlyf og flogaveikilyf. Pannig geta
sulfasalizin, gull, klérokin, karbamazepin og valpérat
oll valdid IgA skorti. I um helmingi tilvika er um
afturkrefanlegan skort ad reda en hja hinum vio-
helst skorturinn pratt fyrir ad lyfjagjof sé haett. Ekki
er vitad hvernig lyfin valda lekkuninni (62-64).

Timabundinn IgA skortur

Yfirleitt er reglan su ad ef einstaklingur greinist med
IgA skort pa er skorturinn varanlegur. Timabundinn
skortur (transient deficiency) getur 4tt sér stad, eins
og a0ur sagdi, vio vissar lyfjagjafir en einnig er hon-
um lyst hjd bornum. Hluti barna sem greinast med
IgA skort eda mjog lagt IgA virdist med timanum
geta préad edlilegt magn IgA prétt fyrir ad gildi
peirra liggi alltaf vid nedri mork vidomidunarmarka.
Hugsanlega liggur 6nnur arfgerd 4 bak vio timabund-
inn skort en varanlegan skort (39,59).

Afleidingar IgA skorts

Af peim sjikdémum er einstaklingar med IgA skort
eru hvad utsettastir fyrir eru endurteknar sykingar,
en sjalfsofnemissjikdémar, ofn@missjukdémar og
krabbamein eru einnig talin tengjast IgA skorti.
Ymsar rannsoknir hafa synt fram 4, ad stersti hluti
einstaklinga med IgA skort virdist einkennalaus.
Margt bendir p6 til pess ad ef slikum einstaklingum
er fylgt eftir { lengri tima, sé tidni slimhddarsykinga
og annarra fylgikvilla herri (10,65). Talid var ad af-
leiding skorts veri hdd pvi umhverfi sem f6lk lifir { og
par med pvi dreiti sem slimhadin verdur fyrir en svo
virdist ekki vera. Gerd var rannsokn 4 afleidingum
IgA skorts { fatekrahverfum Brasiliu sem syndi ad
um pad bil tveir pridju einstaklinga med IgA skort
voru 4n einkenna eda svipad hlutfall og hja pjoo-



félagshopum er bua vio0 betri kjor (6). Hugsanlegt er
a0 einstaklingar med skort 4n einkenna néi ad ein-
hverju leyti ad vega upp 4 méti skortinum med pvi ad
auka adra varnarpatti. Aukid magn IgM { slimhtidar-
seyti og aukinn styrkur IgG 1 sermi melist oft hjd ein-
staklingum med IgA skort (1,6,66). Konur med IgA
skort, sem hafa born 4 brjosti, malast med margfalda
hakkun 4 badi IgM og IgG 1 brjéstamjolk sem leidir
til pess ad mjoélkin er sneisafull af métefnum (7).
Skortur & IgG, og 1gG, undirflokkum finnst hja 20-
30% einstaklinga med IgA skort og pessi undirhépur
er liklegri til a0 syna einkenni (2,9,65).

Sykingar: Vio IgA skort er adallega um ad ra&da
endurteknar slimhuddarsykingar eda lifshettulegar
innri (systematic) sykingar eins og heilahimnubdlgur,
bl6odsykingar eda lifrarbdlgur (10). Oftast er p6 um ad
reda aukna tioni sykinga { efri og nedri loftvegum.
Sykingar { meltingarvegi geta verid brddur eda lang-
vinnur nidurgangur (Giardia lamblia) (2,67). Sykingar
i gallvegum geta leitt til langvinnrar gallblodrubdlgu
og gallsteinamyndunar. Aukinni tiOni langvinnra
sveppasykinga, b2di { hid og slimhidum, hefur einnig
verid lyst hja einstaklingum med IgA skort (4).

Sjalfsofncemissjiikdémar: Einstaklingar med IgA
skort eru liklegri en adrir til a0 mynda sjalfsmotefni
gegn margs konar vefjaskyldum moétefnavokum. Lik-
leg asteda fyrir pvi er aukin iferd ymissa préteina og
annarra motefnavaka, inn { slimhuidir og { bl6dras, sem
hefdi annars verid hindrud af IgA. Aukid magn sjalfs-
motefna er tengt aukinni tioni sjalfsofnemissjikdéma
hjé einstaklingum med IgA skort. Raudir dlfar og ikt-
syki hafa fundist hja allt ad 5% einstaklinga med IgA
skort og aukin tioni er af skjaldkirtilsbdlgu, séra, derm-
atomyositis (vodvaprota 1 hti0), acute hemolytic anemia
(brddu raudlosablodleysi) og Sjogrens sjikdomi
(13,40,68-70). Pessir sjalfsofnzemissjukdémar eru taldir
bein afleiding IgA skorts en svo eru adrir sjukdémar
sem finnast { auknu meli hjd einstaklingum med IgA
skort, en eru ekki taldir afleiding IgA skorts heldur
alitnir spretta af sama erfOafredilega gallanum. Hinir
sidarnefndu eru insulinhdd sykursyki og glitendpol en
fundist hefur 4kvedin MHC samsata sem tengd hefur
verid vi0 pessa tvo sjikdéma og IgA skort (5,71-74).

Krabbamein: lllkynja sjutkdémar hafa verio tengd-
ir vi0 IgA skort og pa sérstaklega kirtlakrabbamein {
meltingarvegi (tafla II). Aukin iferd moétefnavaka i
slimhddir getur valdid langvarandi boélgumyndun
sem eykur likur & myndun illkynja frumna (75).
Einnig hafa birst greinar um herri tioni hvitbledis
hja einstaklingum med IgA skort (76).

Ofneemissjiikdomar: Ofnemissjikdémar eins og
ofn@miskvef, astmi og exem finnast { auknu meli hja
einstaklingum med IgA skort. Talid er liklegt ad van-
hzafni til a0 mynda slimhddarmétefni yti undir fram-
leidslu ofnemis IgE moétefna gegn métefnavokum
sem vid ondum ad okkur eda tokum inn gegnum hid
eda slimhud (3,10,39,43,77,78).
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Tafla Il. Sjikdomar tengdir IgA-skorti*.

Onzemisgallar I1gG, og 1gG, skortur, Louis-Bar heilkenni (ataxia-
telangiectasia), common variable immune deficiency (CVID)

Ofnaemi Atépiskt exem, ofneemiskvef, astmi, faeduofneemi
Sykingar Efri og nedri lofvegir, skatabdlgur, meltingarvegur, hid
Sjalfsofnaemi Iktsyki (RA), raudir Glfar (SLE), Sjégrens heilkenni, bl6drusott

(pemphigus), dermatomyocitis (védvaproti 7 had),
skjaldkirtilsbélgur, sori, glatendpol

Krabbamein Kirtlakrabbamein i meltingarvegi, flogupekjukrabbamein i
lungum og vélinda, lifrarlikiseexli (hepatoma), grisjufrumu-
sarkmein (reticulum-cell sarcoma), hvitblaedi

* Fyrsti dalkurinn synir pa 6naemisgalla sem oft & tidum eru medfylgjandi IgA-skorti en eru ekki afleiding
hans. Sykursyki og glitendpol eru i einhverjum tilvikum talin spretta af sama sama genagalla og IgA-
skortur. Adrir sjakdémar i toflunni eru, T sumum tilvikum, taldir vera afleiding IgA-skorts.

Ofncemislost:  Meira en 20% einstaklinga med
IgA skort mynda métefni gegn IgA og hluti peirra er
i sérstakri hattu 4 ad fa ofnamislost gegn blédafuro-
um sem innihalda IgA.

Stada pekkingar IgA skorts a Islandi

Einu rannséknirnar sem ad vitad er til a0 gerdar hafi
veri0 hérlendis eru ofangreindar rannséknir 4 vegum
Bloobankans 4 algengi IgA skorts medal blodgjafa
og @ttartengslum peirra og rannsékn 4 astma og of-
nemi medal barna, feddra 1987 4 Landspitalanum
(1,38). Af pessum rannséknum hafa fengist veiga-
miklar upplysingar sem medal annars mun gagnast til
4framhaldandi rannsékna og hafa helstu nidurstodur
peirra verid tiundadar hér ad ofan.

Vegna mikilla framfara innan sameindaerfdafraeoi
og liffreedi hafa nd opnast moguleikar 4 ad rannsaka
med enn ndkvaemari hatti, en pegar ofangreindar
rannséknir féru af stad, IgA skort medal Islendinga.
Pvi hefur nu verid ytt af stad umfangsmiklu sam-
starfsverkefni Rannsoknastofu Haskolans 1 dnemis-
fredi, Blodbankans og rannsdknastofu 1 meinefna-
fredi, Landspitala Hringbraut 4 orsok, afleidingu og
algengi IgA skorts 4 medal, annars vegar heilbrigdra
blédgjafa og hins vegar einstaklinga sem leita eftir
pjonustu lekna. Meginmarkmid rannséknarinnar er
a0 athuga erfOafradilega meingerd og orsok IgA
skorts. Fyrstu nidurstodur rannséknarinnar liggja na
fyrir og verda vonandi kynntar innan tidar fyrir les-
endum Laknabladsins. Par kemur medal annars
fram ad hugsanlegt er a0 afleidingar IgA skorts { dag
geti veri0 alvarlegri en menn hafa almennt gert rdd
fyrir fram ad pessu.
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