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Valkommen till arets forsta nummer av
PIObladet. | det har numret ar temat behandling,
ni kommer att fa Iasa om preparat och rutiner
kring behandling av primar immunbrist och

HAE, vad ett sarlakemedel ar och nagra tips

pa sjalvhjalp. Och Ann Gardulf har skrivit en
intressant artikel om gammaglobulinets historia .

Nytt for det har numret av PIObladet ar att vi
har fatt en ungdomsskribent, Oscar Larsson,
viket vi ar mycket glada for. Oscar kommer
att ta upp aktuella amnen for unga vuxna med
primar immunbrist. Ni kommer att fa l1dsa om
Gustav som gillar utférsakning och vara ute |
renskogen och Christoffer som ar konst- och
musikintresserad.

PIO:s forskningsstod presenteras ocksa i

detta nummer, som 2012 tilldelades Judith
Gudmundsdottir. Hon kommer for 6vrigt att
forelasa vid arsmotet som halls | Goteborg den
|67 mars.

Statsbidraget ar PIOs storsta inkomstkalla

som mojliggor att ha personal som verkstaller
arsmotets beslut om vilka mal och omraden

PIO ska arbeta inom. Varje ar omprovas
bidraget. Gladjande har PIO aterigen beviljats
Statsbidrag for 2013 av synnerliga skal. "Synnerliga
skal” betyder att PIO far Statsbidrag trots att
organisationen inte har 10 stycken lans- och
lokalavdelningar. Avdelningarna fyller en mycket
viktig funktion nar det galler medlemsstod och
paverkansfragor. Stotta din avdelning genom
att delta vid méten och fundera dver hur du kan
hjalpa till. Det ar viktigt att befintliga lans- och
lokalavdelningar finns kvar.

En kall helg i januari traffades representanter
fran PIOs styrelse och anstallda fér att planera
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verksamheten i tre ar framat, utifran de
faststallda malen. Det var en mycket givande
och inspirerande helg. PIOs nya 3-ars plan
kommer att presenteras vid arsmotet.

Vid arsmétet kommer dven den nya
medlemsenkaten att redovisas. Tack alla som
svarade pa den! Era svar ar viktiga for PlOs
fortsatta arbete. Vuxenenkaten hade en
svarsfrekvens pa 68% och barnenkaten pa 53%.

Den 22-29 april (vecka I7) ar utsedd till
Varldsimmunbristveckan. Under vecka I7
kommer olika aktiviteter att genomforas runt
om i varlden fér att oka kunskap och sprida
kannedom om primar immunbrist. | Sverige
kommer PIO i samarbete med fem bolag
bland annat att genomfora en forelasningsdag
i Stockholm den 27 april. Forelasningarna

ska livesandas via internet. Olika typer av
informationsmaterial kommer att tas fram for
att sprida information om primar immunbrist.
Vill du hjalpa till att sprida information kan

du kontakta PIOkontoret. Fr.o.m. mars/

april finns det aven information pa var
kampanjsida www.immunbristveckan.nu. Under
Varldsimmunbristveckan kommer PIO aven att
samla in pengar till PIOs forskningsfond.

Jag onskar er en trevlig lasning!
Varma halsningar

Maria Monfors
Ordférande




PIOs forskningsstod till studie om
thymus och T-cellernas funktion

r A

v

Judith Gudmundsdéttir mottagare av PIOs forskningsstod 2012

Text och foto Anneli Larsson

PIO:s forskningsstod 2012 tilldela-
des Judith Guomundsdottir som ar-
betar vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus for en studie om T-
celler. Studien bedrivs vid Goteborgs
universitet.

De for vért immunforsvar viktiga
T-cellerna utbildas i thymus. Trots
detta tas thymus rutinmissigt oftast
bort helt eller delvis pa barn som ge-
nomgar hjértoperationer. Man trodde
lange att thymus saknade betydelse
efter fodelsen men idag vet man att
thymus har en viktig funktion &dven
efter fodelsen. Thymus &r placerad
framfor hjértat och tas bort for att
man léttare ska komma at att genom-
fora hjartoperationen. Hjértopera-
toner har blivit allt vanligare sedan
bdrjan av sjuttiotalet.

Pé nittiotalet genomfordes en studie
av Anders Fasth och Sélveig Oskars-
dottir vid Drottning Silvias Barn- och
ungdomssjukhus av barn fédda 1993-
1995 for att bl.a. se andelen T-celler
hos barnen fore och efter hjartopera-

tion. Den studie
som nu startats
av Judith Guo-
mundsdottir  dr
en fortséttning
pa studien som
genomfordes pa
90-talet for att
undersoka  hur
den  gruppen
barn som ge-
nomgick hjért-
operation 1993-
1995 mar idag
som vuxna och
hur deras T-cel-
ler ar jamfort
med friska
jdmnariga. Man
vet fran tidigare
resultat och an-
dra studier att
vissa av perso-
nerna har ldgre
antal  T-celler
och att dessa T-
celler verkar da-
liga pa att skapa
nya receptorer.
Fragan &r dock
om det kanske
racker med de
T-celler som fanns i kroppen innan
thymus togs bort.

Genom studien hoppas Judith Gud-
mundsdottir pa okad kunskap om
thymus och T-cellernas funktion.
Om inte cellerna i tymus uttrycker
alla kroppens dggvitedmnen utbildas
inte T-cellerna korrekt. Om inte t.ex.
insulin uttrycks, kan vissa T-celler
felaktigt kénna igen insulin som ett
kroppsfrimmande &mne och kan da
reagera emot insulinet. Personen far
dé diabetes. Priméra immunbristsjuk-
domar som kénnetecknas av felak-
tiga T-cellsreceptorer dr exempelvis
APECED och IPEX. Vid 22qll-
deletionssyndomet har barnen en
medfodd liten thymus och dessa in-
divider uppvisar till viss del liknande
forédndringar 1 sitt immunsystem som
dessa individer som blivit av med sin
thymus.

Judith Guomundsdéttir kom till
Sverige fran Island 2003 som ett led
1 sin lakarutbildning till barnldkare.
For att bli specialistlakare maste Is-

landska lakare férdas utomlands for
att utbilda sig. Hon berittar att de all-
ra flesta lakare atervénder till Island
efter sin specialistldkarutbildning. Vi
i PIO é&r glada att Judith Gudmunds-
dottir &nnu &r kvar 1 Sverige och bi-
drar till att 6ka kunskapen om primér
immunbrist och dnskar stort lycka till
med studien! e

T-celler kallas ocksd T-lymfocyter och
ar sdarskilt viktiga fér férsvaret mot
virus, svamp och sddana bakterier
som kan o&verleva inuti celler, fill
exempel tuberkulosbakterier. Man
kan férenklat sdga att de gdri skola i
thymus (bréssen) och Iar sig att skilja
mellan egna och frdémmande celler
och &mnen. Resultatet av utbildning-
en i thymus ar olika fér olika T-celler.
Vid examen kan man sdga att det
finns tre olika grupper av ‘“elever”
som lédmnar thymus: De goda, de
ddliga och de fula. Det ar férstés
de goda eleverna man vill ha. De
T-cellerna har receptorer som kdnner
igen den egna cellen samt ménga
olika specifika antigener (fill exempel
smittdmnen) som dar fr&mmande for
kroppen och flaggar for fara. Sen
finns de ddliga som inte kdnner
igen vara celler alls och d&r darfér
vardeldsa, och slutligen de fula som
kdnner igen de egna cellerna men
Overreagerar och binder sig for starkt
filll dem. Den starka bindningen kan
t.ex orsaka autoimmunitet. Exempel
pd autoimmuna sjukdomar dr olika
former av reumatism, diabetes och
Crohns mag- tarmsjukdom.

Det ar receptorerna pd T-cellerna
som kdnner igen egna och fram-
mande celler och &mnen. Efter att
ha utbildats fors T-cellerna via blodet
till lymfkortlar, tonsiller och lymfkortel-
liknande vdvnader i slemhinnorna
i tarmar, luftvagar och urinvagar.
Vissa T-celler har speciella uppgifter
som att hjdlpa och reglera andra
lymfocyters funktion. T-hjdlparcel-
ler ger hjalp fill andra T-celler och
fill B-cellerna. T-mérdarceller dédar
framférallt  virusinfekterade  celler
och T-reglerande celler stGnger av
immunreaktioner ndr infektionen ar
bek&dmpad. T-reglerande celler har
ocksd en viktig uppgift att hindra
att autoreaktiva T- och B-celler upp-
kommer. Fungerar infe denna nog-
granna styrning av immunforsvaret
uppkommer autoimmuna sjukdomar
och allergier.
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Heij!

Jag heter Oscar Larsson och kom-
mer att ta studenten fran gymnasiet
denna var. Jag har da gatt i skolan i
12 &r, och tycker att det funkat bra
trots min immunbrist. Visst har det
varit perioder med mycket franvaro
fran undervisningen, men det beho-
ver inte vara ett sa véldigt stort hinder
bara skolan ar villig att se och hitta
16sningar pa de problem man stélls
infor. Jag har haft tur och fatt bra
hjélp och har trivts bra. Darfor &r min

plan att &dven fortsitta att studera pé
universitetet!

Framéver &r malsattningen att jag i
varje nummer ska skriva och berétta
om saker som dr viktiga for unga som
lever med immunbrist. Jag kommer
att ta upp sadant som ror bade skolan
och livet, beroende pa vad ni vill ldsa
om. Forhoppningen med denna sida
som riktar sig till ungdomar &r att ni
lasare ska fa vara med och bestimma
vad som tas upp i varje nummer. Ni

kanske har fragor eller funderingar
som jag sjélv eller nagon annan ung i
PIO kan svara p4, alternativt sé tar jag
kontakt med andra personer som kan
svara. Ni kanske till exempel vill ldsa
om hur jag sjilv tdnkt i1 situationer
som ror skolgang och forhallnings-
sdtt till livet 1 stort, och da skriver jag
om det. Eller sé bidrar ni sjdlva med
tips och 16sningar pa olika problem
som kan uppstd nir man dr ung och
har immunbrist. Ni kan skriva berit-
telser likt den som Christoffer skrivit,
eller den om Gustav som ni kan ldsa
hir bredvid, men det gar jittebra
med bara en lite fraga eller fundering
ocksal!

Upplagget med denna sida éar
ganska fritt, mycket avgors av vad
ni ldsare vill ldsa om. Nagot nummer
ar det kanske en intervju med na-
gon, ett annat en fragespalt. Mycket
hénger pa er, s& viga friga! Beritta
for mig vad ni vill ldsa om och ta
kontakt med mig! Maila mig pa
oscar.larsson.2@gmail.com eller sok
upp mig pa facebook! Just nu finns
det en ungdomsgrupp for personer
med immunbrist pd facebook som
jag hoppas i och med detta far mer liv
och fler medlemmar!

Sa, kontakta mig! Still fragor! Dela
med er! Da kan detta bli en levande
sida med mycket bra utbyte av asik-
ter! e

Oscar Larsson
Ungdomsskribent PIObladet

Presentation av vinnarbilder fran PIOs familjelager pa Uskavigarden 2012

Kategori - Barn Kategori - Ungdom

"Nar jag blir stor...” Fotograf Emil Ahlgvist
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"Skont att stracka ut!”

Fotograf Max Rice E Sbrand



Ung med PI

Foddes med SCID - nu 19 ar

Text Christoffer Nordmark Foto Ann-Sofie | Nordmark

Mitt namn &r Christoffer

Jag foddes med en svar kombinerad
immundefekt, SCID och efter stam-
cellstransplantationen har jag hypo-
gammaglobulinemi. Jag har levt med
sjukdomen i 19 ar, men efter trans-
plantationen som jag fick 10 manader
efter min fodsel har jag inte haft

nagra allvarliga bekym-
mer. Sjukdomen kanske
till och med har varit till
en fordel for min natur;
jag kommer ihdg hur
blyg jag var for utom-
stdende ménniskor och
hur rddd jag var for att
kommunicera med andra
barn. Och pa grund av
att jag hade denna sjuk-
dom rekommenderade
doktorn att jag skulle ga
hos dagmamma i en liten
grupp de forsta aren, for
att undvika infektioner.

Nyfikna klasskompisar

De jobbigaste tillfdllena jag minns ar
nog pa idrotten som liten, da alla 6gnade
mitt drr frin Port-a-cathen med tallriks-
stora 0gon. Jag har ocksé varit forkyld
langre och oftare &dn de flesta kompi-
sarna. Men till skillnad fran det har jag
levt ett valdigt ordinért liv hittills.

Konst & musik

Idag géar jag estetiska programmet
Bild, andra aret i Luled kommun - en
knapp halvtimmes bussfard fran hem-
met. Jag har en fortrollande flickvin
som jag har flyttat in i ett harbre med.
Jag har ett stort intresse for konst
och musik - metalcore och deathcore
som &r en snabbare och hérdare ver-
sion av rock. Och som manga andra
ungdomar spenderar jag valdsamma
méngder tid vid datorn, men det finns
faktiskt tid for kompisar da och da.

Framtidsplaner

Vad giller immunbristen méarker jag
knappt av den, forutom de fa tillfallen
om aret da jag besoker sjukhuset for
provtagning och vaccination. I fram-
tiden hoppas jag pé att kunna jobba
inom nagot estetiskt omrade. Min nu-
varande strdvan &r att kunna aka till
Japan och studera ett ar pa universitet
efter gymnasiet. °

Har du sett...

att det finns en ny broschyr
om immunbrist och immun-
globulinbehandling?

Kontakta din sjukskoterska
for mer information.

Baxter - en aktiv partner inom primar immunbrist

Baxter Medical AB
Box 63, 164 94 Kista
& (08) 632 64 00
www.baxter.se

| 3se007€L02aH | te-Lo-eroz |

Baxter
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H Ung med PI

Vinnare | Polarcupen - primar
IMmmMmunbrist In

Text Ulrica Lundgren Foto Fam. Lundgren

Gustav ar |7 ar och gar forsta aret pa
Tarnaby Skidhem (en folkhogskola
med Alpin tréning pa schemat). Han
kdmpar pa med sin hypogamma-
globulinimi och haller infektionerna
hyfsat i schack med veckovis sub-
kutanbehandling ~ med Hizentra via
tre infusionsstéllen (se bild) samt en
del penicillinkurer under frimst vin-
terhalvaret. Hosten 2011 fick Gustav
forsta gangen penicillin intravendst,
vilket rensade ut mycket av hans stin-
digt aterkommande bakterier (frémst
Hemophilus) och det visade sig bli
till stor nytta vintern 2011-2012, da
han knappt behévde ha nagra svarare
infektioner alls. En revolution i jamfo-
relse med tidigare ar!

Hanger med jamnariga

Han ar fysiskt mycket aktiv och haller
framst pa med utforsdkning och flyt-
tade alltsa till Tarnaby hosten 2012
for att gd pa Tarnaby Skidhem och
kombinera sin slalomtrining med
gymnasiala studier. Han har lyckats
ha formagan att halla jimna steg med
jdmndriga i sin idrott, trots att han
under flera vintersdsonger delsvis
haft avbrott pga. sin hédlsa. Gustav
har kdimpat vidare och har de senaste
aren fatt uppleva béde uttagningar
till svenska centralldger och fina pla-
ceringar i Ungdoms-SM och yngre
junior-SM. Sasongen 2011/2012 vann
han dessutom Polarcupen, en alpin
cup for juniorer fodda 1995/1996. Att
som forsta ars junior ta hem cupen var

get hinder

stort och mycket roligt for honom och
ett bevis pa att det gar att hinga med
om &n man har en medfédd immun-
bristsjukdom!

Fysisk aktivitet haller ohalsa
stangen

Vi (och ldkarna) tror att hans fysiska
aktivitet &r till hjélp for honom att
halla ohélsan stangen. I och med att
han haller sig fysikt aktiv far han pé ett
naturligt sétt hosta upp slem, vilket gor
att bakterierna inte lika latt far “faste”.

Trotthetskrakningar

Vidare tycker Gustav mycket om
att folja med sin pappa Johan ut i
renskogen, vilket ocksd fungerar bra
ur hélsosynpunkt i och med att dven
det handlar om att vistas ute. I dessa
sammanhang maste han dock vara
vaksam pa sina krafter och lyssna pa
nér kroppen sdger till att det dr dags
for vila. Renskotselarbete &r ett fysiskt
mycket krdvande arbete och det har
hént att han kort pa for hart med sin
kropp och sedan fatt “trotthetskrik-
ningar” efterat. Men ju dldre han blir,
ju bittre blir Gustav pé att ldra kinna
var gransen gar och avbryta i tid om &dn
det &r roligt.

Ett liv likt andra tonaringars

Det vi vill formedla med artikeln &r att
inge hopp hos de som kanske nyligen
har fatt besked att deras barn har en
immunbristsjukdom. Gustav har ett
liv inte sa olikt andra tonaringars liv,
sd ndr som pa nagra sjukhusbesok per
ar och medicinska behandlingar. °

PIObladet Nr 1/2013



Tema - Behandling

Antibiotika

"Penicilin helps me feel better” (Oversatt: Penicillin hjalper mig att ma battre)
llustration: Justin Lancaster, Bush 4l Library

Under temat Behandling har vi samlat
information om de vanligaste behand-
lingsformerna vid primdr immunbrist,
forsokt beskriva bregrepp och ge svar
pa funderingar som kan uppstd ndr
man har en kronisk och ovanlig sjuk-
dom. Som ex vis vad sdrldikemedel dr
och vad som styr priset pa likemedel.
Men vi borjar med antibiotika, som nog
de flesta har nagon erfarenhet av - oav-
sett primdr immunbrist eller ej.

| begymmelsen
Ar 1928 upptickte Alexander Flem-

ming av en slump att mogelsvampen
Penicillium notatum kunde doda bakte-
rier. En upptéckt som gjorde att ménga
infektionssjukdomar som tidigare lett
till doden blev mojliga att bota.

Antibiotika &r ett samlingsnamn for de

likemedel som anvinds vid behandling
av infektioner orsakade av bakterier.
Antibiotika framstélls frimst av na-
turliga &mnen som bildas av bakterier
och svamp, men dven pa syntetisk vég.
Antibiotika dodar eller hdmmar tillvaxt
av bakterier.

Det finns antibiotika som paverkar
manga olika bakterier, s k brett spek-
trum. Dessutom finns det antibiotika
som endast paverkar enstaka bakterier, s
k smalt spektrum. All given antibiotika
paverkar kroppens egen bakterieflora,
framfor allt 1 tarmen, men ocksa pa
hud och slemhinnor. Antibiotika med
smalt spektrum har oftast en mindre
paverkan, varfor det &r viktigt att pavisa
vilken bakterie det ror sig om sé att man
kan ge en riktad terapi, for att minska

Text Ann-Sofie | Nordmark
Granskad av Ol Jesper Ericsson, Centrallasarettet, Vasteras

risken for oonskade biverkningar, som
diarrée.

Antibiotika - ett samlingsnamn

Det finns flera grupper av antibiotika.
Varje grupp antibiotika har sin unika
metod for att doda eller himma en
bakteries tillvixt. Den mest anvinda
gruppen &r penicillin.

Penicilliner forhindrar uppbyggnaden
av bakteriernas cellvéigg, vilket innebér
att bakterierna snabbt dor. Penicilliner i
tablettform har ofta ett smalt spektrum
och rdknas som ekologiskt “snilla”
preparat. Den vanligaste sorten, som
samtidigt dr det mest forskrivna luft-
véagspreparatet dr Penicillin 'V, som
ofta siljs under namnet Kavepenin®.
Amoxicillin (Amimox®) &r ett annat
luftvagspenicillin med litet bredare
spektrum som dven inkluderar Hae-
mophilus influensae bakterien, som ofta
ger luftvigsinfektion vid immunbrist.
En del penicillinpreparat kan ocksa
anvindas vid urinvagsinfektion, t. ex
mecillinam (Selexid®).

Cefalosporiner som ar nirbeslaktade
med penicillinerna anvéndes tidigare
ofta som empirisk behandling, dvs en
bred antibiotikatidckning som man ger
till svart sjuka patienter inneliggande
pa sjukhus innan man har fatt svar pa
odlingar tagna fran blod och andra in-
fektionslokaler. Det har emellertid visat
sig att cefalosporinanvandning ar starkt
kopplat till framvéxt av bakterier som
ar resistenta mot antibiotika varfor man
nu forsoker vara aterhallsam med cefa-
losporiner. Inom dppenvarden har den-
na grupp av antibiotika en mycket liten
plats da det inte har nagra effektméssiga
fordelar gentemot penicillingruppen.

Tetracykliner &r ocksd bredspektru-
mantibiotika. De paverkar bl a bakte-
riernas &mnesomsattning, vilket medfor
att bakterierna inte kan foroka sig. Te-
tracykliner kan anvéndas i de fall man
ar allergisk mot penicillin. Anvénds bl a
vid vissa typer av lunginflammationer,
bihédleinflammationer och underlivs
infektioner. Tetracykliner har god ef-
fekt mot Streptococcus pneumoniae
(pneumokocker) och Haemophilus in-
fuensae, som ér de vanligast orsakerna
till luftvdgsinfektion vid immunbrist.
Resistens hos bakterierna ér ovanligt.

Tetracykliner bor inte ges till barn un-
der atta ar eftersom det verksamma 4m-
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Tema - Behandling

net tas upp av det vixande skelettet och
kan missfarga tandemaljen. Tetracykli-
ner kan dven orsaka hudreaktioner om
man samtidigt utsitts for starkt solljus.
Effekten av tetracykliner kan paverkas
av andra ldkemedel, bl a lakemedel som
innehaller kalcium, jarn, zink och/eller
magnesium, vilka &r vanliga i manga
vitamin-/mineralpreparat. Darfor ar det
bra att berétta for sin doktor vilka andra
ldkemedel man tar innan man paborjar
en ny behandling.

Makrolider ar dven det ett alternativ
vid allergi mot penicilliner. Anvéinds
framforallt vid infektioner orsakade av
mykoplasma, t ex lunginflammation.
Det ar vanligt med biverkningar fran
magen, sirskilt hos barn. Azitromax
ar ett bredspektra preparat som ges
dagligen i tablettform eller intravendst
mot infektioner. Det har ocksé visat sig
att Azitromax har en inflammations-
dampande effekt. En del personer med
primédr immunbrist som har haft mycket
problem med lunginflammationer har
stor nytta av att dta Azitromax tre da-
gar i veckan profylaktisk for att slippa
lunginflammationer.

Kinoloner verkar genom att forhindra
bakteriernas DNA produktion, varpa
kénsliga bakterier mycket effektivt
avdddas. Kinoloner anvédnds mest vid
svara infektioner i ex vis urinvédgar och
vid kirurgiska infektioner. Kan dven
anvindas vid blodforgiftning eller fore-
byggande mot hjarnhinneinflammation.
Kinoloner kan paverka ledbrosket och
bor dérfor helst inte anvindas av bam
och ungdomar. Kinoloner ar framfor
allt ett antibiotikum for att behandla
tarmbakterier och har mycket liten
anvindning vid luftvigsinfektioner.
Utomlands ser man en mycket stor
resistensproblemtik, som dven bdrjar
drabba oss i Sverige. Ciprfloxacin
(Ciproxin®) dr exempel pa lakemedel
i gruppen kinoloner.

Trimetroprim anvands vid urinvags-
infektioner. De hdmmar bakteriernas
tillverkning av folsyra som medfor att
bakterierna inte kan foroka sig. Idotrim
och Trimetoprim Meda tillhér gruppen
trimetoprim.

Sulfonamider samverkar med trime-
toprim for att doda bakterierna. Denna
kombination anvinds framfor allt vid
svarare urinvigsinfektioner men dven
vid luftvdgsinfektioner. Bactrim och
Eusaprim dr exempel pa likemedel i

denna grupp.

Antibiotika finns 1 olika form. Tabletter,
kapslar eller flytande form &r vanligast,
men vid svéara infektioner dir man
behover ge storre mingd eller uppna
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snabbare effekt kan injektioner eller
dropp direkt till blodbanan vara nod-
véindigt. Droppar kan anvindas vid
6gon- eller Groninfektioner.

Ge till sma barn

Att ge antibiotika till sma barn kan
ibland vara svart. Att blanda medicinen
med ex vis glass kan fungera. Dock
rekommenderas ej att blanda den med
véllingen eftersom den fordndrade
smaken kan fa barnet att sluta tycka om
villing. Till mindre barn kan man ge
antibiotika 1 flytande form som sprutas
langsamt in vid mungipan mot insidan
av kinden. Ger man med sked kan man
fora den langt in i munnen dar smaken
kénns mindre. Tabletter kan man dela
och stoppa 1 nagon godbit. I dag finns
dven ett tablettoverdrag pa apoteket,
MedCoat, som ger en sotaktig smak &t
lakemedlet.

Om barnet kriaks upp medicinen kan
man girna vénta en stund innan man

provar pa nytt.

Biverkningar

Risken for biverkningar och vilka bi-
verkningar man kan fé ar olika for olika
preparat. Det kan dven ibland vara svart
att avgéra om symtomen dr orsakade
av infektionen eller av antibiotikan.
Men nagot som bara forekommer vid
antibiotikabehandling &r paverkan pa
den egna bakteriefloran som finns na-
turligt pa huden, i tarmen och pa slem-
hinnorna. Vanligt dr svampinfektioner i
slidan och diarréer.

Resistens

Antibiotika har anvints flitigt och
i stor omfattning sedan 1940-talet.
Dirfor har méanga bakterier utvecklat
motstandskraft mot vissa preparat, s k
resistens. Resistens dr en egenskap hos
bakterierna, det &r alltsd inte méanniskan
som behandlas med antibiotika som
blir resistent. Resistenta bakterier har
blivit ett vixande problem. Darfor har
doktorerna blivit mer restriktiva med
forskrivning av antibiotika.

Nér man behandlas med antibiotika &r
det viktigt att fullfolja kuren. Avbryter
man kuren kan bakterierna utveckla
motstdndskraft. Risken for spridning
av resistenta bakterier dr som storst i
miljoer dir antibiotikaanvandningen ar
stor och dér det finns ménga sjuka, som
t ex vid sjukhus och forskolor.

Resistenta stafylokocker ar ett av de
allvarligaste resistenshotet pa sjukhus
1 Sverige. Hittills har man alltid kunnat
behandla med nagot slags antibioti-
kapreparat &nda. Stafylokocker &r en
vanlig orsak till sarinfektioner.

I perioder har det, framfor allt pa for-

skolor, funnits en 6kad forekomst av re-
sistenta pneumokocker. De allra flesta
infektionerna gar trots det fortfarande
att behandla med hog dos av vanligt
penicillin. Pneumokocker &r en vanlig
orsak till 6ron- och lunginflammation.

ESBL-producerande  bakterier  har
ocksa oOkat i Sverige under senare ar.
Det handlar om kroppsegna bakterier,
oftast vanliga kolibakterier som finns i
tarmen, vilka har borjat bilda ett &mne
som bryter ner penicilliner och liknande
antibiotika. Bakterierna har blivit resi-
stenta och mycket svéra att behandla.

Resistenta bakterier ar oftast ofarliga
for en frisk person. Men for personer
med allvarliga sjukdomar och for nyo-
pererade kan det vara farligt att fa en
infektion som inte gar att behandla.
Dirfor ar det viktigt att doktorn &r res-
triktiv med antibiotikaforskrivning till
personer med normalt immunforsvar.
Personer med primédr immunbrist drab-
bas oftare dn andra av framfor allt be-
svar fran luftvdgarna. Det ar viktigt att
dessa problem tas pa allvar, och att man
gér till botten med vad som orsakar de.
Ibland kan det vara bakteriella infektio-
ner och i de fallen &r det extra viktigt
att pavisa bakterien med odling fran
framfor allt upphostningar och i andra
hand i prov tagna djupt fran nésan. Ef-
tersom denna patientgrupp ofta tvingats
ata mycket antibiotika finns det en risk
for infektioner orsakade av resistenta
bakterier och enda siittet att pavisa detta
ar genom bakterieodlingar med resis-
tensbestdmning dér laboratoriet provar
vilka antibiotika som har effekt. Andra
orsaker till luftvigsbesvar kan vara
virusinfektion dér antibiotika inte har
nagon effekt eller 6kad slemproduktion
till foljd av brist pa IgA antikroppar, och
dven ddr har man mycket lite effekt av
antibiotika. Vissa personer, men langt
ifran alla, med immunbrist kan ocksa
ha svérare att reagera med feber och
inflammationsprover som SR och CRP
vid infektion, varfor de ibland kan upp-
fattas som friskare dn de egentligen 4r.
Det ar viktigt att personer med immun-
brist far ett snabbt och professionellt
omhindertagande vid luftvigsbesvar.
Symptomen ska tas pa allvar och det
ar viktigt att ta reda pa vad det & man
behandlar. Personer med mycket laga
nivaer av gammaglobulin, dvs de med
Brutons sjukdom (XLA) eller kom-
binerad immunbrist (CVID) behover
ofta léngre behandlingstid samt att
antibiotika med bredare spektrum sétts
in tidigt. ©

Killa: 1177.se, Vdrdguiden, “Primdr
immunbrist hos barn och vuxna” (PIO)
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Immunglobulin

- ett livskvalitetshojande
koncentrat av antikroppar

Text Ann-Sofie | Nordmark Foto flickr.com, InfuCare
Granskad av: prof. Anders Fasth, Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus

Immunglobuliner ar likemedel som
innehdller antikroppar som utvinns
fran friska personers blodplasma
(blodgivare). Ofta anvinds begreppet
gammaglobulin som synonymt med
immunglobulin, men det &r inte riktigt
samma sak. Aven om gammaglobulin
till storsta delen bestar av immunglo-
bulin sa finns det manga andra pro-
teiner som ryms inom begreppet gam-
maglobulin. Fran blodplasman renas
immunglobulinet och ett koncentrat,
som till storsta delen innehaller anti-
kroppar av klass IgG och till viss del
dven IgM och IgA, framstills.

Immunglobulin skall ges i sadan
méngd att mangden IgG i blodet lig-
ger inom samma niva som hos friska
personer. Man hojer nivaerna av anti-
kroppar till den niva som behovs for
att bekdmpa infektioner effektivt.

Individuell bedémning

Alla personer med betydande anti-
kroppsbrist ges immunglobulin. For
barn handlar det om t.ex x-kromsom-
bunden agammaglobulinemi (Brutons
sjukdom),  hyper-IgM-syndromen,

Wiskott-Aldrichs syndrom och svér
kombinerad immunbrist i vdntan pa
och en tid efter stamcellstransplanta-
tion. For vuxna ar det i forsta hand
personer med variabel immunbrist
(CVID) som behandlas med immun-
globulin. I vissa fall behandlas perso-
ner med IgG subklassbrist. Det finns
ocksa andra tillfillen da behandling
kan vara aktuell och i dessa fall gors
en individuell bedomning. Det ar den
kliniska bilden som avgér. En person
med laga nivéer av antikroppar som
mar bra och inte uppvisar symtom be-
hover som regel ingen behandling.

Behandlingen upprepas vanligen
varje till var fjarde vecka beroende pa
behandlingsalternativ, hur mycket im-
munglobulin som har tillforts.

Immunglobulin ges dven vid ett antal
andra sjukdomar inom immunforsva-
ret t.ex. autoimmuna sjukdomar och
da i mycket hoga doser. En annan typ
av behandling dr att tillfora antikrop-
par for att skydda mot en viss sjuk-
dom. Vid utlandsresor har immunglo-
bulin getts som ett skydd mot hepatit

A under de veckor som resan varar,
vid smitta med méssling kan immun-
globulin ges och for barn med risk att
utveckla svar sjukdom av vattkoppor
kan ett immunglobulin med hog halt
av antikroppar mot vattkoppsvirus
ges. Idag ges vanligen vaccin mot
dessa sjukdomar i stéllet dd vaccinet
har fordelen att ge ett langvarigt skydd
under flera ar istéllet for det begrén-
sade skydd under nagra veckor som
immunglobulin erbjuder.

Olika behandlingsalternativ
Immunglobulin kan ges pa tre sitt.
Alder, hilsa och livssituation avgdr
val av tillvigagangssatt. Och man kan
byta metod under olika perioder i livet.
Intramuskuldr immunglobulinbe-
handling (IMIG) var fram till bérjan
av 1980-talet den enda mojligheten
att ge immunglobulin. Vanligen ges
IMIG i sdtesmuskeln. Detta dr i dag
en mycket ovanlig behandlingsform
vid primir immunbrist eftersom en-
dast ldga doser av gammaglobulin kan
ges intramuskulart.

Subkutan tillforsel av immunglobulin
(SCIG) é&r vanligast och tas oftast i
hemmet. Med hjélp av en pump eller
en vanlig spruta ges immunglobulinet
som en infusion i underhudsfettet.
Behandlingen tar allt ifrdn 15 minuter
till ett par timmar och ges vanligen en
till tva gdnger per vecka, men manga
andra alternativ finns fran dagligen till
varannan vecka.

Intravenés  immunglobulinbehand-
ling (IVIG) ges i ett blodkirl (ven),
vanligen pa sjukhuset. I en ven ar det
mdjligt att ge en betydligt hdgre dos
an vid subkutan behandling och dérfor
aven mer séllan, var tredje eller ibland
var fjarde vecka.

Vid det internationella métet i Flo-
rens foreldste Dr. Teresa Espaiiol om
immunglobulinbehandling och om
for- och nackdelar med IVIG resp.
SCIG. Har foljer synpunkter fran
foreldsningen samt synpunkter fran
ndgra medlemmar i PIO:

Fordelar med 1VIG-behandling
*Tolereras av de flesta.
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*Kan ges 1 hogre doser én SCIG.
*Kan tas mer séllan dn SCIG.

*Manga upplever trygghet och siker-
het pé sjukhuset.

Nackdelar med IVIG-behandling
*Bunden till sjukhuset.

eAllvarliga biverkningar kan fore-
komma.

*Kan ibland vara svart att hitta en ven
att sticka 1.

Tar relativt lang tid genom att man
skall ta sig till sjukhuset, vénta pa att
IVIG skall goras i ordning och ges,
vilket kan betyda franvaro fran skola
eller arbete under en halv till en dag.

Foérdelar med SCIG-behandling

*Kan tas hemma.

*Behdver inte hitta en ven att sticka 1.

*Man fér en jdmnare niva av immun-
globuliner i blodet.

*Enkelt att ta med sig pa resa.

*Nagra uppger att de kdnner sig fris-
kare nir de kan skota sin behandling
hemma.

Nackdelar med SCIG-behandling

*En del upplever obehag att sticka
sig sjdlva eller ta ansvar for att skota
behandlingen sjilv.

*Kan kdnnas krangligt att halla reda pa
alla recept pa tillbehoren.

Den erfarenhet vi har i Sverige &r att
det ar bra att det finns olika behand-
lingsalternativ att vilja pa.

Léakemedel i Sverige

Tillgéngliga leverantérer och im-
munglobulinpreparat  f6r  behand-
ling av primir immunbrist pa den
svenska marknaden just nu &r:
Baxter: Kiovig (IVIG), Gammagard
S/D (IVIG), Subcuvia (SCIG).

CSL Behring: Privigen (IVIG), Hi-
zentra (SCIG),

Grifols Nordic: Flebogamma DIF
(IVIG), Gamunex (IVIG)
Octapharma: Octagam (IVIG), Gam-
manorm (SCIG).

Ar de olika produkterna likvéar-
diga?

De olika preparaten for subkutan im-
munglobulinbehandling 4dr mycket
snarlika men inte helt identiska. Pa
modern farmakologiska heter det
biosimilars nér det géller biologiska
lakemedel. Dvs de ar inte lika men
skall ha samma effekt. Detta ar en
sanning med modifikation. Immun-
globulinet anses skydda lika bra mot
infektioner oavsett preparat men reak-
tionen kan dnda vara olika fran person
till person.

Innehallet kan skilja som t ex inne-

héllet av de olika IgG-subklasserna
liksom innehallet av IgA och de dm-
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nen som tillsdtts for att stabilisera
immunglobulinet.  Koncentrationen
varierar. Det finns subkutana prepa-
rat med koncentration av 160 mg/ml
eller 200 mg/ml. Det blir med andra
ord mindre volym att injicera med ett
preparat som har hogre koncentration.
Och tillverkningsprocessen skiljer sig
nagot mellan de olika foretagen. Déar-
for kan ett subkutant preparat fungera
bittre for en individ medan ett annat
subkutant preparat fungerar béttre for
en annan. Det &r alltsa viktigt med en
individuell uppfoljning och utvirde-
ring.

Idag skiljer sig inte tillverkningspro-
cessen mellan ett subkutant och ett
intravenost preparat. Dosen skiljer sig
inte mellan IVIG- och SCIG-behand-
ling utan rekommenderad standarddos
ar minst 100 mg/kg/vecka oavsett hur
immunglobulinet ges. Men eftersom
koncentrationen av immunglobulinet
skiljer sig at mellan olika preparat
varierar volymen som ska tas. Den
ménatliga subkutana dosen delas som
regel upp pa veckovisa infusioner ef-
tersom det annars blir alltfor stora vo-
lymer som ska ges i underhudsfettet.
De veckovisa infusionerna ger dven
en mer stabil nivé av IgG i blodet. Det
ar viktigt att dosen individualiseras
och att mangden IgG i blodet kon-
trolleras under behandlingen. Mélet
ar att personen som behandlas skall
helst slippa bakteriella infektioner el-
ler i vart fall fa en kraftig minskning
av dessa. For att uppna detta krdvs i
allménhet att IgG-nivaerna i blodet
ligger hogt. Man har visat att antalet
lunginflammationer minskar propor-
tionerligt med hogre IgG-nivaer. [ en
studie visade man att en patient som
har ett IgG om 5 g/liter i blodet har 5

*_,_'\

ganger hogre risk for en lunginflam-
mation dn en patient som har ett IgG
om 10g/1.

Om man viger 70 kg och ska ha en
subkutan dos om 100 mg/kg/vecka sa
kommer den totala volymen gamma-
globulin vid olika koncentrationer att
bli som foljer:

20 % prep (SCIG): 35 ml/vecka

16 % prep (SCIG): 42 ml/vecka

10 % prep (IVIG): 70 ml/vecka

Subkutan immunglobulinbehand-
ling i hemmet

Personer med primér immunbrist eller
for fordldrar till barn med primér im-
munbrist som ska starta med subkutan
hembehandling far undervisning av en
sjukskoterska pa sjukhuset. Det skiljer
sig fran sjukhus till sjukhus vid hur
ménga tillfallen undervisningen sker.
Néar hembehandlingen har pagatt ett
tag bor en uppfoljning goras. Det &r
viktigt att fa grundldggande kunskap
om sin sjukdom, behandlingen och
dess inverkan for att kénna sig trygg
och for att behandlingen ska ske pa ett
sdkert sitt. SISSI, Sveriges immun-
bristsjukskoterskors  intresseforening
har tagit fram riktlinjer som bl a om-
fattar patientundervisning, ansvars-
fordelning, vilka hjélpmedel (pumpar
och nélar) som finns pa marknaden,
volym och hastighet. Riktlinjerna &r
rekommendationer till stod for im-
munbristsjukskoterskor vid planering,
genomforande och utvirdering av un-
dervisningen. De ger samtidigt moj-
lighet till lika vard oavsett var i landet
personer med primér immunbrist bor.

Biverkningar
Svullnader och 6mhet efter subkutan
gammaglobulinbehandling férekom-
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mer. Relativt nytt &r att man i dag
rekommenderar att ta infusionen pa
samma instickstdlle varje gang, i
stillet for att variera som tidigare har
sagts. Huden/Omradet “vénjer sig”
nér proceduren upprepas och far till
foljd att svullnader minskar. Samtidigt
kan det vara vért att forst prova sig
fram vilket rekommenderat omrade
som kénns bést att sticka i eftersom
kénsligheten kan variera mellan olika
infusionsstéllen. Vanliga stéllen att ge
SCIG ér buken, larens framsida, men
dven skinkorna och ¢verarmarna kan
anvéndas.

Systemreaktioner som t ex huvudvark
och illamaende kan forekomma. I
vissa fall kan sdnkt infusionshastighet
hjélpa. ALPI-studien fran 2007 visade
att det var vanligare att patienterna
upplevde systemreaktioner vid intra-
vends behandling dn vid subkutan
behandling.

Frossa, trotthet och/eller feberkénsla
efter en behandling kan bero pa en
pagaende infektion i kroppen som
visar sig da kroppen far tillgang till
antikroppar och immunforsvaret far
mdjlighet att forsvara sig. Det dr van-
ligare med den hér typen av symptom
bland personer som far ldg dos av im-
munglobulin eller som far immunglo-
bulin under pagédende infektion.

Hjalpmedel vid SCIG

I huvudsak anvinds i dag fem olika
pumpar till subkutana immunglobuli-
ninfusioner som tillhandahalls av fyra
olika leverantdrer.

NordicInfu Care: Super Crono PID,
Crono PCA 20 och 50

Steripolar: Freedom 60

Smiths Medical: Graseby MS 16A
Grondolf Medical: Medis Infusa T1

Vilka sprutor som anvinds beror pa
infusionspump. Vissa ger mojlighet
att dra upp storre mingd gamma-
globulin @n andra. Det finns dven
en madngd olika nalar som varierar
i lingd och utformning. Vanligt &r
korta nalar som sticks rakt in 1 hu-
den och s k butterflynélar/fjarilsnalar
samt fardigbdjda nélar. Tillverkarna
rekommenderar inte att bdja nalarna
sjdlva for bittre passform. Négra
studier som visar vilken nal som &r att
foredra finns inte, men lingden skall
anpassas efter personens fettlager vid
infusionsstillet. Den ska na sa langt in
som mdjligt 1 underhudsfettet.

I dag finns dven mojlighet att ta en
storre midngd gammaglobulin pé kor-
tare tid 4n tidigare, med en forgrenad
slang. Upp till fyra nalar kan fastas
samtidigt till vissa pumpmodeller. De

fda medlemmar vi har varit i kontakt
med som har provat dessa nalar var
mycket ndjda Over mdjligheten att
minska behandlingstiden.

Personer med subkutan hembehand-
ling uppmanas att spara batchnumret
som finns pa ampullen med immun-
globulin. Det &r en sédkerhetsatgird,
bl a for att kunna spara vilket preparat
man fatt. Detta &r viktigt om ndgot
preparat skulle visa sig innehalla vi-
russmitta.

Sakerhet

Gammaglobulin dr en blodprodukt
som framstills ur plasma insamlad
fran ett stort antal friska personer.
Blodgivarna kontrolleras varje gang
de ger plasma eller blod. Dessutom
anvands specifika metoder vid fram-
stiallandet av immunglobulinet som
uppticker och oskadliggor olika smitt-
amnen. Den omfattande sikerhetspro-

ceduren ska doda alla idag kénda
smittdmnen. Trots detta kan man ald-
rig helt utesluta risken for Sverforing
av virus eller andra smittdmnet nér det
handlar om blodprodukter. Senaste
kéinda fallet av smitta i Sverige var ett
utbrott av hepatit C-virus pa nittiotalet
da flera PIO-medlemmar drabbades
av smittan.

Lanktips

En sida som visar hur en subkutan
gammaglobulinbehandling gar till
finns under lanken Gammaglobulin-
behandling pa www.immunbrist.se.
Tva instruktionsfilmer for sub-
kutan hembehandling finns pa
www.infucare.se. °

Kiilla: Socialstyrelsens databas for
ovanliga diagnoser, Riktlinjer fram-
tagna av SLIPI samt SISSI, “Primdr
immunbrist hos barn och vuxna”
(PIO), immunbrist.se, IPOPILorg,
pidcare.com och ALPI-studien.

Tillsyn och prissattning

Text Ann-Sofie | Nordmark Foto Sandor Weisz
Granskad av: prof. Anders Fasth, Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus

Lakemedelsverket dr den myndighet
som kontrollerar och godkéanner lake-
medel och likemedelsndra produkter i
Sverige och foljer upp sé att godkénda
lakemedel anvinds pa ett indamalsen-
ligt och kostnadseffektivt stt.

En annan viktig uppgift ar att utvér-
dera de biverkningar av likemedel,
naturlikemedel och dven kosmetika
som inrapporteras till Likemedels-
verket. Viktigt ar att det ar inte bara
lakare och veterindrer som kan rappor-
tera biverkningar utan ocksa den som
tar ett lakemedel uppmanas att med-
dela biverkningar. Detta kan goras via
internet  (www.lakemedelsverket.se)
eller vanligt brev.

Vart femte ar ska ett godként lakeme-
del omprovas. Det finns inga varor pa
den svenska marknaden som kontrol-
leras sa noggrant som lakemedel.

Om en patient behdver ett visst lake-

medel, som inte dr godként i Sverige,
kan Likemedelsverket ge ldkaren ett
sarskilt tillstand att anvinda det.

Det rader i princip fri prissittning pa
lakemedel 1 Sverige. Men likemedel
och andra varor som omfattas av 1a-
kemedelsforméanen ska déremot folja
sdrskilda prisbestimmelser.

Priset pa formansberdttigade recept-
belagda ldkemedel ska vara lika 1 hela
landet. En 6verenskommelse om priset
gors mellan ldkemedelsforetaget och
Tandvérds- och ldkemedelsforméns-
verket (TLV).

Nér det finns flera likvardiga lakeme-
del pa den svenska marknaden ska
apoteken ldmna ut det billigaste pre-
paratet, om inte personen viljer att be-
tala mellanskillnaden eller ldkaren har
skrivit att lakemedlet inte far bytas ut.
Detta kallas generisk substitution. *
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Immunglobulinets historia

Text Docent Ann Gardulf Foto Otis Historical Archives of the National Museum of Health and Medicine

Blodplasmabank och férsta hjalpen station vid slaget om Tarawa under andra varldskriget.
Behovet av blod under kriget ledde bl a till méjligheten att framstalla immunglobulin.

Det var redan i slutet av 1930-talet
som en amerikansk kemist, Dr. Edwin
J. Cohn, utvecklade en metod for att
identifiera och separera de olika protei-
ner som finns i méanniskors blod.

Under 2:a vérldskriget fanns ett mycket
stort behov av att kunna ge blodtransfu-
sioner for att ridda sarade soldaters liv.
Blod &r dock en farskvara och kan inte
transporteras och forvaras nagon langre
tid. Det hér ledde snabbt till att man inte
kunde ge livridddande blodtransfusio-
ner till soldaterna som befann sig langt
borta i andra lander.

Krigsmakten 1 USA efterlyste nu nagot
som skulle kunna anvindas istillet for
blod pa slagfélten i Europa och Stilla
Havet. Pentagon uppmérksammade
Dr Cohn och gav honom pengar for att
genom forskning ta fram ett blodersétt-
ningsmedel. Han anvinde da sin metod
som han utvecklat pa 1930-talet for
att 1 stor skala separera fram albumin,
ett av blodets proteiner, ur blod fran
blodgivare. Albumin visade sig bli ett
utmérkt blodersittningsmedel eftersom
detta blodprotein kunde frystorkas,
transporteras och lagras pa plats vid
krigsfronterna.

Dr Cohn insag att det maste finnas dven
andra viktiga proteiner i blodet och vi-
dareutvecklade sin teknik. Man brukar
sdga att han utvecklade en teknik for att
kunna “separera fram proteinfraktioner
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ur blod” och det &r dérfor som den hir
tekniken 4n i dag kallas for Cohns frak-
tioneringsmetod och anvénds for att
framstilla bl a gammaglobulin.

En grupp av proteiner som Dr Cohn se-
parerade fram med sin fraktionerings-
metod var antikroppar. Det ldkemedel
som kallas gammaglobulin (ibland
dven kallat 1gG) &r ett koncentrat av
antikroppar fran friska blodgivare.

Att vi i dag har tillgéng till gammaglo-
bulin for behandling av olika sjukdo-
mar — ddribland priméra och sekundéra
antikroppsbrister — &r alltsa resultatet
av Edwin J. Cohns arbete under 2:a
vérldskriget.

Gammaglobulinbehandling vid
primér antikroppsbrist

All vér kunskap om behandling med
gammaglobulin vid primér antikropps-
brist startar med en artikel som skrevs
av den amerikanske barnldkaren
Ogdon Bruton. Artikeln publicerades
1952 och ér fortfarande efter 60 ar en
fantastisk lasning om hur en liten pojke
som lever sitt liv 1 stort sett hela tiden
pa sjukhus p g a den ena allvarliga
infektionen efter den andra upptécks
ha en antikroppsbrist, borjar fa gamma-
globulin, blir "frisk” (dvs infektionerna
forebyggs) och kan fa atervinda hem
till sina foréldrar.

Den lille pojken som beskrivs i artikeln
hade troligen den sjukdom som vi idag
kallar XLA (X-bunden agammaglo-
bulinemi), eller som den ibland fortfa-
rande kallas, Brutons sjukdom. Och nu
forstar du varfor sjukdomen kallas sa.

Dr Bruton maste ha varit en fantastisk
och kreativ ldkare. Primér antikropps-
brist fanns ju aldrig nagonsin tidigare
beskriven. Dr Bruton borjade miss-
tinka att pojken kunde ha ett nedsatt
immunforsvar och undersokte detta
genom att ta ett blodprov och kontrol-
lera hur mycket antikroppar pojken
hade i blodet. Nér svaret kom fick han
sin misstanke bekraftad for pojken hade
mycket laga nivaer av antikroppar och
pojkens immunforsvar kunde alltsa inte
kunde skydda honom mot infektioner.

Det fantastiska &r att Dr Bruton kom pa
idén att ta gammaglobulin (antikroppar
fran andra ménniskor) och ge till poj-
ken som snabbt borjade ma béttre. Han
maste ha tdnkt att ’den hér pojkens im-
munforsvar kan inte tillverka antikrop-
par — alltsd maste jag ge honom fardiga
antikroppar fran andra méanniskor for
att ersitta det som pojken immunfor-
svar inte sjilv kan tillverka”. Substitu-
tionsbehandling] med gammaglobulin
var uppfunnen och det &r sa hir vi ocksa
1 dag behandlar priméra och sekundira
antikroppsbrister.

Subkutanbehandling &r den ur-
sprungliga metoden

Det intressanta med Dr Brutons arti-
kel ar att han ocksa beskriver att han
gav pojken gammaglobulinet genom
subkutana2 injektioner, dvs subkutan
gammaglobulinbehandling ar det ur-
sprungliga sittet att ge gammaglobulin
nér man ska ge det till ndgon som har
primér antikroppsbrist. Nér vi idag ser
att subkutan gammaglobulinbehand-
ling dr den metod som anvinds mest till
bade barn och vuxna i Sverige sa har vi
egentligen atervént till den ursprungliga
behandlingsformen.

Hur mycket gammaglobulin gav
man forr och hur mycket ger man
nu?

Efter Dr Brutons artikel borjade forstés
allt fler barn och vuxna med primér
antikroppsbrist att upptickas och diag-
nostiseras och under de forsta aren efter
artikeln gavs sékert alla mdjliga doser.
Vid 1960-talets slut enades dock im-
munbristldkarna 1 England om att en
dos pa 100 mg gammaglobulin per
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kilo kroppsvikt och manad skulle vara
standard. Den artikel dér detta beslut
presenterades publicerades 1969 och
blev végledande dven i andra lander.

Fortsatt forskning har dock visat att det
behdvs en 4 ganger hogre dos for att
skydda mot infektioner sé i dag rekom-
menderas en dos pa 400 mg gammaglo-
bulin per kilo kroppsvikt och ménad.

Det dr dock helt nodvindigt med en
individuell utvérdering, dvs att folja och
tillsammans med varje patient/familj ut-
vérdera hur bra skyddet mot infektioner

fungerar; vissa personer kanske klarar
sig pd den rekommenderade dosen
medan andra patienter behéver mycket
mer dn 400 mg gammaglobulin per kilo
kroppsvikt och ménad.

Det &r alltsa mycket viktigt att fraga och
verkligen lyssna till hur ett barn eller
en vuxen sjdlv kdnner att han eller hon
mar. °

Fotnot
1 Substituera=ersitta
2 Subkutant=i underhudsfettet

Behandling vid HAE

Text Camilla Eriksson

Granskad av prof. Janne Bjorkander, Lanssjukhuset Ryhov

Enligt konsensusriktlinjer frin WAO
2012 bor alla svullnader som ger
nedsatt funktion och/eller drabbar
huvud- halsregionen eller mag- tarm-
kanalen Gvervdgas for akut behand-
ling. Enligt samma riktlinjer bor alla
personer med HAE ha tillgang till tva
behandlingsdoser for att vid behov
kunna uppsoka sjukvardsinréttning
for behandling eller i samrad med
behandlande ldkare sjdlv administrera
preparatet hemma. Vid ansikts- och
halssvullnader rekommenderas att
personen alltid soker sjukvard dven
efter eventuell hem-/egenbehandling.

OBS! Man bor ocksa alltid ha med
sitt lakemedel pa resor.

Preparaten har ett fardigt set med na-
lar och blandningsvétskor.

De flesta anfall kommer utan nagon
tydlig orsak men kdnda utlosande
faktorer kan vara kvinnliga kdnshor-
moner, Ostrogen, skador, slag, och
tryck pa hud och slemhinnor, till ex-
empel operationer, tandlikarbehand-
lingar, cykling och ridning. Anfall kan
ocksé utlosas av infektioner och stress
samt 1 samband med vissa lakemedel,
sarskilt ACE-hdmmare.

Preparat i Sverige

Tillgdngliga leverantérer och HAE-
preparat pa den svenska marknaden
just nu ar:

Berinert, CSL Behring

Berinert ar ett C1-INH-koncentrat,
framstéllt av blodplasma. Preparatet
ar godkint for barn, inkl. spiddbarn
och dr godkant for egenbehandling.
Berinert kan ges tillfalligt eller i fore-
byggande syfte. En allméin praxis ar
att man ger Berinert 1-2 timmar fore
en operation.

Cinryze, ViroPharma

Cinryze ar ocksd ett CI-INH-kon-
centrat, framstéllt av blodplasma.
Preparatet dr registrerat i Sverige men
ingar &nnu inte i hogkostnadsskyddet.
Preparatet ar inte godkdnt for barn
under 12 ar. Preparatet dr godként for
egenbehandling och vid korttids- och
langtidsprofylax.

Ruconest, Sobi

Ruconsest &r ett rekombinant ldkeme-
del. Det framstélls av kaninmjolk som
med hjélp av en ny teknik innehaller
humant CI1-INH. Man far ¢j vara
kaninallergisk och kaninallergitester
bor goras. Preparatet dr inte godként
for barn under 18 ér och inte for egen-
behandling.

Firazyr, Shire

Firazyr (ikatibant) dr en syntetisk
peptid som verkar genom att blockera
bradykininreceptorerna.  Preparatet
ges som en subkutan injektion. Fira-
zyr finns 1 forfyllda sprutor. Preparatet
ar ej godkdnt for barn under 18 ar.
Preparatet dr godkint for egenbe-
handling.

Tranexamsyra, t ex Cyklokapron, ar
ett blodningshdmmande dmne som
dven kan motverka svullnader hos
vissa personer med HAE. Kan ges
till ban under 12 &r. Tranexamsyra
ges bade tillfilligt eller kontinuerligt
1 forebyggande syfte.

Androgener, oxandrolon, Oxandrin,
danazol, Danol, Danazol

Androgener ar anabola steroider, ett
konstgjort &mne som liknar manliga
hormoner. Preparatet &r godként for
bade korttids- och langtidsprofylax. ¢
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Fler behandlingar

och tips pa

Text Ann-Sofie | Nordmark Foto flickr.com

Handtvatt med tval &r en bra "behandling” mot smittodmnen
som annu inte har fatt faste. Och kanske det vanligaste rddet
en person med primar immunbrist far.

Stamcellstransplantation

Vid de allvarligaste formerna av
primér immunbrist, som svar kom-
binerad immundefekt (SCID), hyper-
IgM-syndromet (HIGM), kronisk
granulomatds sjukdom (CGD), Wi-
skott Aldrichs syndrom och X-kro-
mosomrelaterad  lymfoproliferativt
syndrom kan en blodstamcellstrans-
plantation (dven kallat benmérgs-
transplantation) vara aktuellt. Stam-
celler 4r omogna celler som kan dela
sig och mogna till ménga olika typer
celler. Vid en blodstamcellstrans-
plantation tar man blodstamceller
fran givarens benmérg, blod eller
infryst navelstringsblod (som fanns
kvar i moderkakan efter att barnet
fotts) ger dessa pa samma sétt som en
blodtransfusion till mottagaren.

Precis som vid andra transplantatio-
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sja

Ivhja

ner finns det risk
for en avstotnings-
reaktion, men vid
en blodstamcell-
stransplantation ar
det immunceller i
transplantatet som
stoter bort patien-
ten. Denna av-
stotningsreaktion
kallas pa engelska
for  Graft-versus-
Host reaktion och
forkortas GvH.
Patienten har
vanligen fatt stora
doser cytostatika
(“cellgifter”’) innan
sd patientens im-
munsystem  inte
skall stota bort de
inkommande cel-
lerna. GvH kan
man undvika om
givarens vévnads-
typ  (HLA-typ)
ar identisk med
mottagarens. Mest
idealiskt ar HLA-
identiska syskon.

Det dr en riskfylld
behandling  och
personens  hélsa
har stor betydelse for resultatet. Men
efter en stamcellstransplantation har
den drabbade mgjligheten att bli helt
frisk fran sin immunbristsjukdom.

Genterapi

Aven vid genterapi kan en person bli
botad fran sin primdra immunbrist-
sjukdom. Vid genterapi Kkorrigeras
den felaktiga genen 1 personens
stamceller. For ndrvarande har den
bara anvints for att behandla vissa
svara primira immunbrister dir den
defekta genen har identifierats, t.ex.
SCID och CGD. Denna behandling
testas fortfarande och anvénds inte
rutinméssigt.

G-CSF

Granulocytkolonistimulerande faktor
(G-CSF) ér en naturlig tillvaxtfaktor
framstélld som ldkemedel med hjélp

p

Tema - Behandling

av genteknik och som anvinds for att
Oka produktionen av granulocyter,
vid brist pa dessa celler. Exempel
pa primira immunbristsjukdomar
med granulocytbrist (neutropeni eller
agranulocytos) dr svar medfodd agra-
nulocytos som Kostmanns sjukdom.

Gammainterferon (IFN-y)

IFN-y ér ett protein som produceras
av lymfocyter. Det hjilper immun-
systemets celler att doda invaderande
mikroorganismer. Ges ibland till per-
soner med CGD.

Vid autoimmuna sjukdomar
Primér immunbrist orsakar ofta au-
toimmunitet, dvs. immunforsvaret
angriper den egna kroppen. Autoim-
munitet kan ge smérta och svullnad i
lederna, artrit. Det kan ockséd orsaka
hudutslag, forlust av roda blodkrop-
par (anemi) eller inflammation i
blodkirlens végg (vaskulit), diarré
och njursjukdomar. Vid vissa immun-
bristsjukdomar ar det ocksa mer van-
ligt att ha allergier och astma.

Autoimmuna problem som artrit
behandlas med olika mediciner som
hjélper till att stoppa immunceller
fran att attackera kroppen. Manga
ganger anviands  kortikosteroider
(kortison) for detta. Eftersom dessa
lakemedel undertrycker immunfor-
svaret kan de oka risken for infek-
tioner. Déarfor bor en ldkare som é&r
specialiserad pa behandling av per-
soner med primir immunbrist vara
inkopplad i behandlingen.

Vaccination - de som kan
Vaccination handlar om att ge en liten
dos av de bakterier eller de virus som
orsakar en infektion, for att hjilpa
kroppen att bilda antikroppar och
bli immun mot dem. Vissa vacciner
innehéller avdodade mikroorganis-
mer, andra enbart vissa proteiner fran
mikroorganismer, medan ytterligare
andra innehaller forsvagade, levande
mikroorganismer.

De flesta som behandlas med im-
munglobulin behdver inte vaccine-
ras, eftersom de via behandlingen far
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antikroppar som de friska givarna
har bildat efter vaccinationer. Och de
allra flesta med primir immunbrist
skall inte fa levande vacciner, efter-
som de kan orsaka infektioner, som
i vérsta fall kan vara livshotande.
Levande, forsvagat vaccin inklu-
derar rotavirus, oralt poliovaccin
(anvédnds inte 1 Sverige, men vanligt
utomlands), méssling, passjuka, roda
hund (MPR) och vattkoppor samt
BGC-vaccin mot tuberkulos.

Aven om personen med primir im-
munbrist inte kan vaccinera sig bor
gérna familjemedlemmarna gora det,
for att minska risken for infektions-
spridning i hemmet. Men att radgora
med doktorn i alla fragor som ror
vaccinering ar ett gott tips.

Sjalvhjalp

For att undvika infektioner dr god

hygien viktigt:

e Tvitta hidnder regelbundet och
noggrant med tval och avsluta
helst med handsprit. Speciellt fore
maltider, efter toalettbesok, efter
utomhusaktiviteter .

e Rengora skérsar och skrubbsar.

e Halla god, personlig hygien, inkl.
noggrann tandborstning och regel-

3

bundna besdk hos tandlikaren.

e Halla god hygien vid mathantering,
for att undvika matforgiftning.

e Halla rent i hemmet och rengdra
barnens leksaker regelbundet.

e Undvika rokiga lokaler och folk-
samlingar.

Personer med primir immunbrist
skall inte roka. Rokningen paverkar
lungorna som ofta redan &r an-
strdngda och 1 vissa fall skadade pga.
langdragna infektioner. Rokningen
forstor dessutom flimmerharen som
behovs for att forhindra bakterier och
virus att tringa in 1 luftvigarna.

Hilsosam, villagad och varierad
kost &r nyttig for alla. Vad en person
med primdr immunbrist bor undvika
ddremot &r ratt eller inte tillrdckligt
tillagat kott och dgg, dven vissa ostar.
Inte heller dricka vatten som har statt
linge i samma behallare eller vatten
med oként ursprung.

Ménga med primdr immunbrist
upplever positiva effekter av att
regelbundet skolja ndsan med kok-
saltlosning. Manga rekommenderas
dessutom lunggymnastik. Det hjil-
per bl a till att lossa segt slem som

ALLA PATIENTER FORTJANAR HOPP S

ViroPharma ar ett lakemedelsforetag

som forskar inom bioteknik och har
som malsattning att hjalpa
patienter som lider av livshotande
sjukdomar, genom att utveckla
innovativa lakemedel som

kan forbattra halsa och radda liv.

Vi utvidgar véara insatser globalt och

arbetar for att utveckla behandlingar

mot olika sallsynta sjukdomar.

Dagens arbete leder till
morgondagens behandlingar.

Copyright ©2012/2013 ViroPharma Incorporated. Med
ensamratt. VIROPHARMA och ViroPharma-logotypen &r
varumarken som tillhér ViroPharma Incorporated.

" SE/CIN/13/0043

fastnar i lungorna. Motion i lagom
mingd och efter egna forutséttningar
okar vilméendet. Sjukgymnasten
kan ge goda rad. Men precis som
kroppen behdver motion for att ma
bra édr dven vilan viktig for hélsan.
Balans och tid for aterhdmtning.

Skriv gédrna infektionsdagbok. Dar
kan man halla koll pa nidr man har
haft en infektion och hur linge den
varade och vilken behandling som
gavs. Infektionsdagboken ar ett bra
hjélpmedel vid kontakten med dok-
torn.

Det underléttar ocksa om man skaf-
far sig kunskap om sin egen eller
anhorigs sjukdom. Som PIOs motto
sdger: “Ju mer man kan om sin sjuk-
dom desto storre mojlighet till god
livskvalitet.”

Kalla: “Treatment for primary immu-
nodeficiencies: a guide for patients
and their families” (IPOPI), “Sa
mar immunforsvaret béttre” (P10),
Immunbrist.se.

Granskad av: Prof. Anders Fasth

IRPORATED
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Lans- och lokalavdelnin

Text Anette Andersson, ordférande i PIO Jonkdping

| september hade PIO Jonkdping besdk av riksféreningens nyvalda
ordférande Maria Monfors och Maria Michelfelder kanslist p& PIO:s kontor
i Orebro.

Vi bériade dagen med att dta gemensam lunch innan vi sattes oss ned
for att berdtta om vart arbete och Maria och Maria om vad PIO Riks
arbetar med.

Till eftermiddagen hade vi bjudit in "grannmedlemmar” fill vér
lokalavdelning samt fatt hjdlp frén Infektionskliniken att skicka ut inbjudan

till patienter som &nnu inte &r medlemmar i féreningen, pd drop-in fika
med hembakade muffins och mingel prat.

en primdr immunbrist.

Joénkdping.

12,1

PIO Jonkdping - Vi testar nagot n

Upplagget pd denna dag var mycket lyckat.
Tack Maria och Maria for Ert uppskattade besdk och valkomna ater.

Sjukskoterskan Carina Hagstedt forelaste

Senare under kvdllen berdttade Maria och Maria fér besdkarna om
PIO:s verksamt samt att vi fick lyssna p& en foreldsning om hur vart
immunférsvar fungerar och vad som fungerar mindre bra nédr man har

Foéreldsare var Carina Hagstedt, sjukskdterska och ansvarig for patient
med gammabehandling, frén Infektionskliniken Lanssjukhuset Ryhov,

Styrelsen i PIO Jonkoplng Fr v: Ing-Marie Eliasson, Anette Andersson, Susanne Svensk, Gun-Britt Sturesson, Gun Séderholm och Ann Sturesson

i stodjer PIO! SOb' ocltapharma

For the safe and optimal use of human proteins

SWEDISH ORPHAN BIOVITRUM

[ 4 .
CSL Behrin
@ (. !;SCIEaSAEAToTlgtl BHXtEI' Biotherapies for Life™ g

Gor det du med! Kontakta PIO for mer info.

SKOOGSPARLOR
Alle for Gronlindske Prlbroderi...

Elinehéjdsv 9
233 93 Svedala

040402179 el 073-0452910 P

skoogsparlo

Sobi har tagit fram en app for iPhone och iPad for patienter med Hereditért angioodem (HAE).
Med hjalp av den sa kan du bland annat notera anfall, féra patientdagbok och hitta narmaste HAE
mottagning i de flesta europeiska lander. Du laddar ned appen pa www.haepatient.com/patient/app/

@ SObi

SWEDISH ORPHAN BIOVITRUM

112 76 Stockholm, Tfn 08-697 20 00, www.sobi.com
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CRONO Super PID-pumparna
kommer med nya funktioner
december 2012!

S
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—— CRONO Super PID

_

* Batteridrivna, sma, snabba och sakra
individanpassade pumpar som reglerar
flodeshastighet och infusionstid.

* Larm for bl a batteribyte,
ocklusion och fardig infusion. EACIN" e

- ___\\4
® @

—— CRONO S- FID50—

r- N c') '<T
* 4 ars garanti.

NYA Exklusiva funktioner:
 Storre och tydligare display.

* Pausfunktion som tillater byte av batteri under
pagaende infusion - utan att instéllningarna férdndras!

mm mm...

are Nordiclnfu Care AB, Box 1225, 131 28 Nacka Strand.Tel 08 601 24 40. Fax 08 601 24 42. www.infucare.se
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neria™ multi

— nytt och anvandarvanligt infusionsset!

- s ‘ ,‘ Multiinfusionssetet for dig som behover
— A storre volym gammagiobulin.

Passar bra med PID 50 pump.
Enkelt.

Bekvamt och tidssparande.

N&l 10 mm
Slang 90 cm
27 gauge

Varunr

732762 4-delade med 10 st/forp x

732761 3-delade med 10 st/forp ~— ) ™

732760 2-delade med 10 st/forp n e l I a
mulktl

Nordiclnfu Care AB, Box 1225, 131 28 Nacka Strand, Tel 08 601 24 40, Fax 08 601 24 42, www.infucare.se



Nara digt

= Sveriges enda tillverkare av plasmabaserade ldkemedel

= Utvecklar informationsmaterial och hjalpmedel i sam-
arbete med sjukvarden

= Stoder utbildning av vardpersonal

www.octapharma.se

S eias oclapharma

fraga@octapharma.se . .
www.octapharma.se For the safe and optimal use of human proteins

PIO, Mellringevagen 120 B, 703 53 Orebro * www.pio.nu - info@pio.nu
PlusGiro 431 00 O3 - |, Bankgiro 5159-3382
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