Ar du ocksa en Alfa?
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[ar kanna Sofie och [Lukas

Vi vill garna, att du traffar Sofia och Lukas (och Tiger).
De har ocksa en lillebror som heter Rasmus.

De ska hjalpa dig att ta reda pa allt om, hur det kdnns
att vara ett alfa-barn.




Ordet Alfa-1 antitrypsinbrist ar svart att uttala. Bristen innebar,
att vi inte har tillrackligt av nagot som heter alfa-1 i vart blod.
AAT ar ett annat namn for Alfa-1 antitrypsin. Det ar enklare att
komma ihag, sa det anvander vi har.

Vi behover AAT for att halla kroppen frisk. Det ar sarskilt viktigt
for organet som vi andas med, namligen lungorna. AAT hjalper
till att skydda lungorna, nar vi andas in rok, smuts och andra
otrevliga saker. Eftersom vi inte har tillrackligt med AAT i blodet,
sa kan det vi andas in skada vara lungor.

Dina lungor sitter i ditt brost. Om du lagger handen platt pa ditt
brost, kan du kanna dem som en ballong som blases upp, nar du
andas in och som toms, nar du andas ut. De ser ut sahar.




AAT skapas i ett annat organ i din kropp, som heter
levern. Din lever sitter under dina lungor, nara magen.
Den ser ut sa har.

Nar levern har skapat AAT skickas det in i blodet. Sedan
pumpar hjartat runt det i kroppen genom blodadrorna. Nar
blodet kommer fram till lungorna levererar det AAT. Da kan
det hjalpa till att halla lungorna friska, genom att tacka over
dem med ett skyddande lager. Detta hindrar, att bakterier och
smuts skadar lungorna.

Eftersom vi ar alfa-folk, skapar kroppen fel typ av AAT. Det har
en annorlunda form och blir kvar i levern. AAT skickas inte med
blodet till lungorna, darfor tar det inte ordentligt hand om dem.




Stma Saker som finns i ditt blod

De ar sa sma, att man bara kan se dem genom ett mikroskop.

Bakterier kommer in
I ditt blod och
orsakar en infektion,
som Kanh g0ra att d
mar daligt. 2
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Vita blodkroppar
innehaller ett enzym
7som heter elastas. Det
attackerar och dodar
bakterierna, smutsen
och anhdra daliga saker.
Det stadar upp
ordentligt efter Sig.

TRO6da blodkroppar
. o ger dig enhergi att

Springa, leka och lara
hela dagen. Det ar
de som fargar ditt
blod rott.




Nar vi mar daligt av hosta och forkylning, ar det for att vi har fatt
en bakterie eller ett virus in i kroppen. Kanske fran en annan
manniska. Nar bakterien kommer in i kroppen, kan vi kanna oss
sjuka och ma daligt. Vara vita blodkroppar hjalper 6ss. De hittar
bakterierna och tar bort dem genom att attackera dem med
elastas, som dodar bakterierna.

Det enda problemet ar, att elastas inte kan skilja pa bakterier och
de friska cellerna i vara lungor. Nar de har dodat alla bakterierna
och tagit bort smutsen, borjar de attackera de friska cellerna som
vi behdver. | vanliga fall skulle AAT hindra elastasen fran att
anfalla de friska/cerrema. I3
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// Sofie har mindre AAT an de som inte har

A\
AAT-brist, men hon har tillrackligt for att
halla sina lungor friska.
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Hon ar en alfa-1 barare. Sofies och Lukas
mamma och pappa ar ocksa barare. Sofie
kommer att fa ett helt vanligt liv, om hon tar
hand om sig sjalv och aldrig roker cigaretter.




Inne i Sofies blodkarl

Sa har ser det ut inne i Sofies blodkarl.
Hennes lever skapar AAT och det ser
helt normalt ut. Darfor kan det ta sig in i
hennes blod och hindra att elastasen
or hennes lungor.

Alfa-1 antitrypsin

Kommer till hennhes
lungor och skyddar
dem mot elastasen.

Elastase skapas

aV de Vita
Hennes lever blodkropparha
SKiCkar alfa-1 som dodar
ahtitrypsin in i Sg'a‘f”ef och

blodet.




Lukas blod har alldeles for litet AAT i forhallande till Sofie. Han ar
ett alfa-barn. Eftersom hans AAT har en annan form, stannar det i
levern och kommer inte ut i blodet for att ta hand om hans lungor.

Lukas maste akta sig, fran svara forkylningar, darfor att elastaset
| hans blod kan skada hans lungor. Nar han blir forkyld maste han
ta ett lakemedel, som kallas antibiotika. Antibiotikan hjalper till att
doda bakterierna, sa att de vita blodkropparna inte behover att
skapa sa mycket elastas.

Det ar ocksa viktigt att
Lukas tar influensavaccin
pa hosten. Influensa kanns
som en riktigt hemsk
forkylning. Vaccinationen ar
inte sa trevligt. Fast det gor
bara ont en liten stund och
det ar mycket battre an att
vara sjuk lange.

Lukas maste alltid vara
forsiktig, sa att han inte
andas in saker, som ar
daliga for hans lungor.




Precis som du och Sofie, far Lukas aldrig borja roka cigaretter.
Det skulle skada hans lungor mycket och kan géra honom svart
sjuk, nar han blir gammal. Ibland far aldre manniskor med AAT
lungsjukdomar, som gor att de far svart att andas. De flesta far
sjukdomarna darfor att de har varit rokare. Vissa far den utan att
ha rokt. Kanner du nagon i din familj som har det sa?

Det basta ar, om Lukas haller sig borta fran alla sorters rok. Om
nagon i din familj roker, far de inte vara nara dig, nar de gor det.

Lukas och Sofie ater manga saker som ar bra. Tidigare brukade
de inte gilla frukt och gront, men det gor de nu. De ater mycket
av det. De ater ocksa andra saker som de tycker om, fast de far
inte hamburgare och pommes sa ofta de vill.




[Lar kahna Sofies och [Lukas lillebror Rasmus

Rasmus ar en alfa precis som Lukas. Han har inte tillrackligt
med AAT i sitt blod. Stackars liten! Rasmus har varit ganska
sjuk. De flesta barnen, som inte har tillrackligt med AAT i
deras blod, har inga problem, men ibland fods en alfa-baby
med en lever, som inte fungerar som den ska.

Det var det som hande med Rasmus. Nar han foddes, var
hans hy i det narmaste gul. Lakarna kallade det for gulsot
och berattade, att alla de annorlunda AAT:n satt fast i levern,
sa att den inte fungerade som den skulle.




Fran och till har Rasmus magont och kanner sig sjuk.
Rasmus far specialkost och en speciell mjolk i sin nappflaska.
Det hjalper honom att bli stor och stark. Om han inte fick
specialkost skulle han inte vaxa tillrackligt.

Rasmus traffar manga som hjalper familjen att
ta hand om honom. Lakare och sjukskoterskor
haller koll pa, att han vaxer och ater ordentligt.
Han ar ofta pa sjukhuset. Dar undersoks han
av specialister, som informerar mamma och
pappa om hur det gar for honom. De berattar
ocksa hur de kan hjalpa Rasmus annu mer.

Da och da gor de ett test och tittar pa Rasmus med en maskin,
som kallas en ultraljudsscanner. Den scannar over hans mage
och visar bilder pa hur Rasmus lever ser ut inuti kroppen. Det
gor inte det minsta ont, men ibland vill Rasmus inte ligga stilla
och da ar det svart att se vad bilderna forestaller.

Manga bebisar, precis som Rasmus blir
battre nar de blir aldre. Eftersom deras
lever borjar att fungera battre. Vi hoppas
att detta ocksa kommer att handa med




Hur mar du?

Sofie och Lukas hjalper till med att ta hand om Rasmus. De leker med
honom, nar han mar bra. De kan bli lite trotta och arga nar han ar
sjuk. Da agnar deras mamma och pappa sa mycket tid at Rasmus.
Rasmus kan inte hjalpa att han mar daligt. Fast anda kanns det som
att pappa och mamma inte har tid med Sofie och Lukas.

Du har kanske ocksa kant sa, ifall du har en bror eller syster, som
ar sjuk oftare an du? Det ar helt normalt att kdnna sa. Mammor
och pappor alskar alla sina barn. Nar ett av barnen ar sjuka, sa
har det ett storre behov av sin mamma och pappa.

Blir du arg, ledsen eller orolig over dig sjalv eller over en bror eller
syster? Kanske ar det mamma eller pappa, som ar sjuka och det ar
en av dem, du oroar dig for? | sa fall kan du beratta for en vuxen hur
du kanner. Om du inte vill géra din mamma och pappa ledsna, kan
du valja att beratta for din mormor, farfar, eller en
annan slakting. Det ar mycket battre att beratta
for en vuxen hur du mar, an att gomma det inom
dig sjalv. De vuxna kan hjalpa dig och forklara p

vad som hander.
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Dina Viktiga fragor

Har kan du skriva ner dina fragor. Allt vad du tanker pa eller
vad som bekymrar dig. Skriv ner alla fragor, sa att du kommer
ihag dem! Da kan du fraga din familj eller din Iakare senare.










Sofie har en van vars mamma ar sjuk. Hon har AAT-brist. Har ar en dikt om henne.

Min mamma liknar en rymdpilot med ror i nasan.

De hjalper henne att andas.

Hon hjalper mig med laxorna,

forutom nar jag ar forkyld, hostar och nyser.
Hon kan inte springa, leka

eller rora pa sig snabbt.

Nar hon forsoker blir hon ledsen

och behdver trost och kram fran mig.
Mamma forsoker gora allt sa gott hon kan.

Hon vet, att vi alltid kommer att alska henne.

Hon ar en valdigt speciell mamma.
Det ar bara nar hon blir andfadd
som man marker det.

Jag Onskar att det fanns en medicin
som kunde gora henne frisk.

(Joe Lyons 2011)
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Haftet ar Oversatt till svenska
av Pia Lyngholm Lund - med
tillstdnd av och stor tack till
Gunbhill Nerhave och Alpha-1
UK Support Group (c)

www.alphal.org.uk

Registered Charity England & frd Wales
1146330 Scotland SC043177
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