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Valkomna till drets forsta nummer av PIObla-
det, som denna gang ar extra tjockt till forman
for alla intressanta inslag med temat primar
immunbrist i varlden. Ni far lasa intervjuer om
hur det ar att ha och att leva med primar im-
munbrist i olika delar av varlden. Tva medlem-
mar i PIO delar med sig av sina erfarenheter av
utlandsvistelser och har skrivit om sina tankar
om att vara sjuk i Sverige jamfoért med i ett
annat land.

Jag och min familj har bott utomlands i manga
ar, i flera lander. Var dotter foddes i Osterrike
och kort darefter flyttade vi till Schweiz. Dar
fick vi reda pa att hon hade en primar immun-
bristsjukdom. For oss har sjukvarden utom-
lands fungerat bra och vi har blivit mycket val
bemdtta och respekterade. | Brasilien gjorde
sjukvardspersonalen allt for att det skulle fung-
era sa bra som majligt fér oss. Det som kan
vara svart med sjukvarden utomlands ar spra-
ket och kulturen. | Sverige forstar vi hur allting
fungerar och det ar lattare att forklara for 1a-
kare och sjukvardspersonal pa sitt eget sprak.

Maria Michelfelder har skrivit en artikel om sitt
forsta ar i styrelsen i IPOPI, den internationella
patientorganisationen fér primar immunbrist.
Hon har ocksa deltagit pd en sommarkurs i
Barcelona som anordnades av EURORDIS, Eu-
ropeisk organisation for sallsynta diagnoser.

| november arrangerade IPOPI for forsta gang-
en IPIC - en internationell kongress om primar
immunbrist. Lakare, skoterskor och patienter
fran mer an 50 lander var narvarande. Anneli
Larsson och Maria Michelfelder deltog som
representanter fran PlO. Fokus pa kongressen
var vard, behandling och diagnos.

| oktober tog styrelsen beslut om utdelning
av PIO:s forskningsstod 2013. Tva mottagare,
Omar AlKhairy och Per Wekell, fick vardera
trettiotusen kronor. Doktorand Omar AlKhairy,
vid Karolinska institutet i Huddinge, arbetar
med att identifiera nya immunbristgener med
hjalp av exomsekvensiering och éverlakare
och doktorand Per Wekell, vid Barn- och ung-
domsmottagningen, Uddevalla sjukhus, arbe-
tar med forskning om autoinflammatoriska
sjukdomar. Ni kommer att kunna lasa mer om
deras forskning i ett senare nummer av PIObla-
det.

PIObladet Nr 1/2014

En helg i slutet av november holls NMP

- Nordiskt Méte fér Primmar Immunbrist pa
Broby Gard utanfor Stockholm. | métet
deltog representanter fran Danmark, Finland,
Island och Sverige. Under métesdagarna
diskuterades nyheter och aktuella frégor i de
olika organisationerna. En av fragorna var det
samnordiska métet som ska héllas | Reykjavik
den 23-25 maj och som kommer att bjuda pa
ett mycket intressant program med forelas-
ningar, workshop och sightseeing.

Just nu pagar planering infor arsmotet som blir
i Umea den 30 mars. Utover arsmotet far vi
lyssna pa férelasningar av Ann Gardulf, docent
vid institutionen for laboratoriemedicin pa Karo-
linska Institutet och Rolf Gustafson, medicinsk
direktoér vid Baxter Medical, samt overlakare
pa Immunbristenheten Huddinge Universitets-
sjukhus. Temat ar primar immunbrist: orsaker,
komplikationer, behandling, senaste nytt och
framtidsvisioner. Tva PIO-medlemmar kommer
ocksa att dela med sig av sina erfarenheter av
att leva med primar immunbrist.

PIO har beviljats statsbidrag for 2014 av syn-
nerliga skal. Det betyder att PIO far statsbidrag
trots att det inte finns I0 stycken lansavdel-
ningar. Lansavdelningarna fyller en mycket vik-
tigt funktion nar det galler medlemsstdd och
paverkansfragor. Stotta din avdelning genom
att delta vid méten och fundera dver hur du
kan hjalpa till. Det ar viktigt att befintliga lansav-
delningar finns kvar och nya valkomnas.

Vi tar tacksamt emot medliemsberattelser till
PIObladet. Dela garna med er av era berat-
telser och erfarenheter ur livet med primar
immunbrist.

Jag &nskar er en trevlig lasning!
Varma halsningar

Maria Monfors
Ordférande




Borta bra men hemma bast

Text Carin Norling Foto Sofie Bengtling & Jose A.
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Uppfyllde en drom

Nir jag blev pensiondr ville jag
gora det som jag linge dromt om,
att flytta till ett varmare klimat. Det
kalla, fuktiga och blésiga goteborgs-
vadret var en bidragande orsak. Alla
infektioner som avldste varandra var
jag ganska trott pa. Alltsa géllde det
att leta reda pa en lamplig plats att
flytta till. Jag betade av nistan hela
s6dra Europa och fann staden Nerja
pa Costa del Sol i sddra Spanien. Ef-
tersom Spanien dr med i EU och lovat
folja EU:s regler dven nir det géller
sjukvard, gjorde jag slag i saken och
kopte ett hus med en underbar utsikt
over Medelhavet, 25 minuters pro-
menad till stranden och med bergs-
kedjan Sierra Nevada bakom huset.

Métte motstand

Solen och virmen gjorde gott. Infek-
tionerna blev farre och jag trivdes. Jag
hade med mig min “gammapump”
och gammaglobulin sé att jag skulle
klara mig tills jag ordnat ldkarkontak-

ter dér. Det visade sig vara svart. Man
hade inte en aning om immunbrist
och hur det fungerar. Jag skaffade
information fran Sverige och Bryssel
som jag gav till dem. De ville inte ens
ta emot det. Nir mitt gammaglobulin
var slut kom infektionerna tillbaka
och jag sokte hjdlp. Det fick jag inte.
De bara tittade pa mig och kallade
mig hypokondriker. Vid den tiden
kunde man fortfarande kopa anti-
biotika receptfritt pa apoteken, si
jag konsulterade mina svenska ldkare
och fick hjélp med sort och dosering.

En bra period

Sa smaningom hittade jag en hemato-
log som insédg att jag behdvde behand-
lingen. Hon kunde ge mig gamma-
globulin, men endast intravendst pa
sjukhuset. “Gammaglobulin gar inte
utanfor sjukhusets viggar enligt span-
ska sjukvardsregler”, sa hon. Alltsa
fick jag liggas in péd lénssjukhuset
en gang per manad. Hon gjorde inga
tester men foljde min svenska ordina-

tion. Dérefter kollade hon vérdena en
gang om aret. Da borjade en ganska
bra period med farre infektioner.

Max sex dagars dos géllde

Tyvérr fir man infektioner dven i
Spanien och behover antibiotika. Néar
det drabbade mig fanns det nya regler.
Antibiotika var receptbelagt, egentli-
gen vildigt bra, men forskrivningen
var stenhérd. Max sex dagars dos var
det som géllde. For mig blev det ka-
tastrof. Jag blev bara sémre, men man
tog ingen notis om det. Nagra prover,
odlingar t ex, tog de aldrig. De bara
tittade pa mig fran andra sidan skriv-
bordet och sa att infektionerna gér
6ver och skrev kanske ut paraceta-
mol, hostmedicin eller ndsdroppar.

De flesta talar bara spanska

Eftersom jag var skriven i Spanien
var jag hénvisad till det allménna
sjukvardssystemet. Det dr mycket
stor skillnad pé det och den privata
varden. Dér &r intresset for patien-
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terna storre, kunskapen bittre och dér
kan ocksa flera ldkare tala engelska,
men den dr dyr. I offentligvarden
talar de flesta bara spanska och be-
hover man tolk far man ordna det
sjdlv. Ofta finns det dock volontirer
pa sjukhus och vérdcentraler som
gratis kan hjilpa till med tolkningen.

Stora salar med méan och kvinnor

Lékarbesok och medicin i offent-
ligvarden var tidigare gratis for
pensiondrer. Fran och med forra aret
maste man betala 10 % av medicin-
kostnaden. Att vara inlagd pa of-
fentligt sjukhus kostar ingenting,
men man ligger ofta i stora salar med
mén och kvinnor blandat. Patientens
anhoriga skoter ofta omvardnaden.
Ibland ar “halva sldkten” dér och
dd kan det bli stokigt. Hygienen
ar heller inte vad vi &r vana vid.

"Foe W ler WM&Z&W 1rle v&oﬁg/'p% A/O/afmﬁ//:wo :

Inte vad jag hoppats pa

For mig blev Spanien-tiden inte
vad jag hoppats pa. Nya regler fran
svenska forsdkringskassan gjorde
det mojligt att fa vard 1 Sverige pa
samma villkor som om man bodde
1 Sverige. Jag kontaktade PIO (tid-
ningen var mitt stdd i Spanien) och
fick hjdlp med ldkarkontakter. Jag
bestimde mig ocksa for att flytta till-

baka. Aterkomsten blev hiftig med
akutvard ochen massa undersok-
ningar och provtagningar som inte
gjorts pa 10 ar. Nu har jag antligen
fatt adekvat vard och mér bra igen.

Brai Sverige

Folk héar klagar pd sjukvérden.
Jag kan inte forstd varfor. Jag har
bara mott vinlig, trevlig, omtink-

Vard & stod varierar

Text Ann-Sofie Isaksson Nordmark

PIO intervjuade ndgra personer fran
olika ldnder for att ta reda pa om vard
och stod skiljer sig at och hur det kan
visa sig. Adrian i Polen berdttar:

- Jag far min behandling pé ett av de
bista sjukhusen 1 Polen, Universitets-
sjukhuset 1 Krakow. S& jag dr helt
ndjd med nivan pa den medicinska
varden, beréttar Adrian.

Béttre tillgang for barnen

Barnen med primér immunbrist i Po-
len har tillgang till bade intravends-
och subkutanbehandling, forklarar
Adrian och hembehandling dr moj-
ligt. Men for vuxna dr det inte lika
tillgdngligt - de har endast garanterad
tillgang till IVIG-behandling. I vissa
omréaden 1 Polen dr subkutanbehand-
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ling mdjlig, men det finns svérigheter
att implementera hembehandling. I
Krakéw, Warszawa och Bydgoszcz
ar vuxensjukvarden pa samma niva
som barnsjukvarden. Adrian som bor
i Ovre Schlesien har sitt niirmaste
sjukhus som behandlar primér im-
munbrist 1 Katowice, men han maste
aka till Krakow for att fa tillgang till
hembehandling.

Staten finansierar
Immunglobulinbehandlingen finan-
sieras helt av staten, med undantag
for injektionsmaterial for dem som
far hembehandling.

Adrian upplever svérigheter med
arbete pga. sin primdr immunbrist
sjukdom.

sam och kunnig personal. Alla har
verkligen gjort sitt yttersta for att
jag skall ma bra. Jamfort med Spa-
nien lever vi pa en annan planet.

Naturligtvis kommer jag att sakna so-
len och vérmen i sdédern, men nagra
veckors besok dir under vinterhalva-
ret far ricka.

| Polen

- Jag kan inte arbeta i ndra kontakt
med maénniskor, t.ex. som butiksbi-
trade, och pga. flera foljdsjukdomar
till min PID kan jag inte arbeta med
nagot fysiskt krdvande arbete. Adrian
tycker att det skulle vara bra med
flexibla arbetstider.

Stod ar ingen garanti

Han far ett socialt stod frén staten. En
pension for personer som inte kan ar-
beta pa ca 150 EUR/ménad (ca 1 300
svenska kr) och en pension for funk-
tionshindrade pd ca 35 EUR/ménad
(ca 300 svenska kr).

- Man garanteras inte detta stod vid
primér immunbrist, men det dr moj-
ligt att fd det, speciellt ndr man ar
student, berittar Adrian. °
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Mediciner finns for "godkanda” |

Text Ann-Sofie | Nordmark

lllustration flickr.com

Island

Stsanna i Island far subkutan immunglobulinbehandling i hemmet. Vilket
hon 4r ndjd med. Bemdtandet inom sjukvarden &r ok, de gdnger hon moter
nagon av de fa som vet ndgonting om primér immunbrist. Och mediciner finns
tillgdngligt for dem som stér pa behandling, beréttar Sisanna. Men det &r svart
for nya patienter att fa tillgang till dem.

— Det tar lang tid att fa ett godkénnande.

Kostnaderna for medicinerna subventioneras.
— Forut betalade jag 5 % av kostnaderna for tillbehdr, nélar, sprutor, etc. [ maj
okade det till 7 %.

Stsanna upplever inga som helst hinder i arbetslivet och far inte heller nagot
stod fran sambhdllet till f61jd av hennes priméir immunbristsjukdom. Men hon
berittar att om en person inte kan arbeta kan han ansdka om pension frén sta-
ten. Summan baseras bland annat pé familjens storlek. En person far ungefir
200 000 isldndska kr (ca 11 600 svenska kr) vilket inte &r tillréckligt att leva
pa, menar Stisanna.

— Manga personer med primér immunbrist i Island kan inte arbeta och lever

pa denna pension. °

Tu

Fick ge upp sitt foretag

For Jari 1 Finland tog det ungefér
30 ar innan han fick sin primér im-
munbristdiagnos CVID. De sista sju
aren fore diagnos upplevde han som
hemska. Han blev tvungen att ge upp
sitt foretag, en datorbutik och familjen
fick svara ekonomiska problem. Men
efter diagnosen och behandlingen har
det blivit lite bittre med bade hilsa
och pengar, tycker Jari, som nu plane-
rar att starta ett nytt foretag med sina
syskon.

—Men det bista ér att mina lungor inte
har skadats sa mycket trots den langa
vintetiden - formodligen pga. mitt
hélsosamma leverne. Anda har det
funnits svarigheter. Jag far fortfarande
ménga forkylningar och behover fem
till sex antibiotikakurer, arligen. Den
hér varen har de 6kat behandlingsdo-
sen for att se om det fungerar béttre.

Blodpropp i lungan

En besvikelse var dock att han fick
lungemboli (blodpropp i lungan) for
tva ar sedan, vilken han tror beror pa
medicineringen, men nagon orsak har
inte faststéllts. Nu maste Jari ta Mare-
van, en medicin som anvands for att
forebygga och behandla blodproppar,
resten av livet.

Svart att fa ekonomiskt stod

Néagot ekonomiskt stod fran samhdllet
pga. sin primdr immunbristdiagnos
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far inte Jari. Enda mojligheten ar
sjukpension vilket han upplever ar
ganska svért att fa.

Traffar doktorn en gang per ar
Jari dr glad att han édntligen har fatt
immunglobulinbehandling och en
lakare som tar hand om hans primér
immunbristsjukdom. Men han traffar
bara doktorn en gang per dr. Han har
en antibiotikakur tillgdnglig om han
skulle bli forkyld och fa en infektion.
Men om han behover en ny kur déref-
ter maste han ga till en vanlig mottag-
ning och triffa en allménlédkare.

— Ofta har jag inte triffat doktorn forut
och maste forklara for honom eller
henne varfor jag behdver en langre
behandling osv. Ibland &r det svart
och jag maste krdva mina réttigheter
som patient.

Varden inte lika for alla

Varden och behandlingen é&r inte lika
for alla i Finland. Den varierar myck-
et. Naturligtvis dr det olikheter mellan
storre och mindre stider med tanke pa
sjukvardsresurser, forklarar Jari.

— Vi kan till exempel se att néstan
hélften av alla personer med diagno-
sen CVID finns i Helsingfors-omra-
det. Antalet invénare i Helsingfors
ar 1/5 av Finlands befolkning. Det
maéste alltsa finnas ett stort antal odi-
agnostiserade personer i 6vriga delar
av landet.

c for Jari 1 Finland fore diagnos

Doktorernas intresse avgoérande
Han forklarar ocksa att de bést in-
formerade och utbildade doktorerna
finns 1 de storre stiderna som Hel-
singfors, Tammerfors, Abo och Ule&-
borg och att doktorernas eget intresse
av sjukdomen och av att ta reda pa ny
information &r avgorande.

— Om doktorn bara har en eller tva
patienter med primdr immunbrist i
hans/hennes omréde och han bara ser
patienterna en ging per ar, kanske det
inte kdnns sa angeldget att fordjupa
kunskaperna.

Bemétande & kontakttid

Jari tycker att bemétandet inom sjuk-
vérden dr bra men att personalen inte
har tillrackligt med tid for att verkli-
gen koncentrera sig pa honom.

Olika avgifter for medicin

For Jari har det varit latt att fa tillgéng
till medicin. Efter diagnos fick han
forst intravends behandling pé sjuk-
huset. Ett par veckor senare borjade
han med subkutan hembehandling.
FPA, Folkpensionsanstalten i Finland,
betalar hela Jaris immunglobulinbe-
handling.

— Jag vet att for vissa personer har det
varit svarare, da FPA med sina egna
doktorer inte har beviljat 100 % av-
giftsfri immunglobulinbehandling. *



CVID - Erfarenheter fran Norden

Text Anneli Larsson Foto Malene Thyssen
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Virus, autoimmunitet och inflam-
matoriska  komplikationer — hos
personer med CVID  belystes
ndr erfarenheter fran fyra nord-
iska ldnder presenterades  vid
SLIPIs mote i Bdstad hosten 2013.

Luftvagsinfektioner

Leena Kainulainen, lidkare vid Abo
universitetscentralsjukhus i Finland,
berdttade om en studie som genom-
fordes 2010 for att kartlagga frekven-
sen av virusinfektioner i luftvigarna
hos personer med CVID. Fore di-
agnos hade 90 % av alla med CVID
haft upprepade infektioner med kaps-
lade bakterier. I studien ville man nu
se antalet infektioner efter diagnosen
CVID stillts och behandling satts in.

Under ett ar foljdes 12 patienter va-
rav 10 hade CVID och tva XLLA samt
en frisk kontrollgrupp. Patienterna
med primér immunbristsjukdom stod
pa behandling med immunglobulin
under studien. Det visade sig att
personerna med primér immunbrist
drabbades i snitt av fem stycken in-

fektioner under ett &r. Vanligast var
infektioner orsakade av rhinovirus.
Aven hos kontrollgruppen var rhino-
virus den vanligaste orsaken till in-
fektion. En mycket stor skillnad mel-
lan grupperna ségs dock nér det géller
frekvens och langd pé infektionerna.
Rhinovirusinfektionen i kontrollgrup-
pen varade i snitt i 10 dagar. Hos per-
soner med primdr immunbrist varade
rhinovirusinfektionerna i snitt i tva
manader. Och i genomsnitt drabbades
personer med primér immunbrist av
fem luftvédgsinfektioner under aret
medan personerna i kontrollgruppen
drabbades av 1-2 infektioner under
motsvarande period. Fyra stycken
luftvigsinfektioner som kridvde anti-
biotika drabbade personerna med
primér immunbrist under aret.

Leena Kainulainen menar att uppre-
pade luftvdgsinfektioner orsakade av
virus och bakterier leder till kronisk
inflammation, vilket kan ge fordnd-
ringar i1 lungorna som ger forsdmrad
lungfunktion.

Behandlingen av personer med
CVID méste alltid vara individuellt
anpassad. Immunglobulin ges i doser
om 400-600 mg per kg kroppsvikt
och manad. Forebyggande behand-
ling (profylaktisk behandling) med
antibiotika bor Overvdgas. Man
bor dven Gvervdga behandling med
azitromycin (ett antbiotikum som har
en inflammationsddmpande effekt),
antiinflammatoriska preparat och
anti-rhinovirala medel. Det &r viktigt
att minska antalet luftvégsinfektioner
hos patienter med CVID och XLA
eftersom  livskvalitén  forsdmras
mérkbart vid frekventa luftvigsin-
fektioner, understrok dr Kainulainen.

Vid immunglobulinbehandling re-
kommenderas ett serum-IgG-virde
pé 5-6 gram per liter som malniva
enligt manga riktlinjer, sa Leena Kai-
nulainen. Hon provar nu att hdja mal-
nivan till ett serum-IgG pa 9-10 gram
per liter hos de patienter med CVID
och XLA som drabbas av upprepade
luftvagsinfektioner for att undersoka
om antalet luftvigsinfektioner, savél
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bakteriella som virusorsakade, blir
farre. (Nér jag efter foreldsningen
hade kontakt med Leena Kainulainen
berittade hon att man i studier i USA
sett att forekomsten av lunginflam-
mationer har minskat betydligt nir
gammadosen har hojts. Jag bad dven
professor Anders Fasth och overlika-
re Vanda Friman om deras synpunk-
ter gdllande malnivén av serum-IgG
vid immunglobulinbehandling och
fick da olika svar, se faktaruta nedan,
forf. anmérkning)

CVID - en sjukdom i olika former?
Frén Norge foreldste Hans Christian
Erichsen, ldkare vid Rikshospitalet
i Oslo. Hans Christian Erichsen be-
rittade att personer med CVID som
saknar minnes-B-celler oftare har
autoimmuna sjukdomar. Han reflek-
terade Over hur olika prognosen &ir
for personer med CVID beroende
pa fenotyp. Med fenotyp menas hur
sjukdomen yttrar sig hos en person.
Genotyp avser sjdlva avvikelsen i
genen/generna som leder till sjukdo-
men. Sjukdomen kan sedan yttra sig
pa olika vis hos olika personer be-
roende pé fenotyp. Personer med en
viss fenotyp av CVID har hogre risk
att drabbas av cancer och har dven en
okad risk att drabbas av autoimmuna
sjukdomar, vilket gor att de dédrmed
har en avsevérd hogre dodlighet, be-
rittade dr Erichsen.

Hans Christian Erichsen bjod in 8ho-
rarna till diskussion om man kanske
borde ha olika behandlingsriktlinjer
for olika fenotyper av CVID. En
fraga som da stilldes var om man

kanske till och med skulle stam-
celltransplantera vid vissa former
av CVID. Det dr i sa fall viktigt att
behandla och trycka ner en pagéende
inflammation for att dka chanserna
till en lyckad transplantation. Dr
Erichsen konstaterade att vi nog inte
ar dar riktigt dnnu och att stamcell-
stransplantation som ett behandlings-
alternativ vid CVID nog drgjer. (Det
finns dock ett antal personer med
CVID som ér transplanterade, forf.
anmirkning) Han poéngterade att
han ser det som mycket viktigt att
prover borjar tas péd alla personer
som har diagnosen CVID for att fast-
stélla fenotyp. Det dr nodvéndigt for
att kunna forebygga de olika problem
som personerna drabbas av.

CVID och granulomat6s inflamma-
tion (Carstens version)

Carsten Schade-Larsen, ldkare vid
Universitetssjukhuset i Arhus i Dan-
mark, foreldste om granulomatds
inflammation vid CVID. Carsten pa-
pekade att cirka 10 % av alla patien-
ter med CVID har en granulomatds
inflammation, som kan drabba alla
organ. Sjukdomen faststills genom
att man undersoker ett vivnadsprov.
Carsten menar att det kan vara svart
att vid analys av vivnadsprov se om
patienten har sarkoidos eller en gra-
nulomatds reaktion som den som ses
vid CVID och vissa andra primédra
immundefekter, t.ex kronisk granu-
lomatds sjukdom. Dérfor blir nigra
patienter initialt feldiagnosticerade.
Man tror felaktigt att de har sarkoi-
dos istéllet for CVID. Detta maste
man ha i atanke. Kanske borde man

Fa I(ta Serum-IgG - malvéarde vid immunglobulinbehandling

Om man avlégsnar koagulationsproteiner
och blodpldttar frdn blodplasma fé&r man
serum. | serum finns i grova drag vatten
och I6sliga proteiner, exempelvis immun-
globuliner. Immunglobulin G (IgG) &ren av
fem immunglobuliner. N&r man pratar om
serum-lgG menar man den relativa méang-
den IgGiblodet matt i gram/liter blod, oav-
sett hur mangden av de olika subklasserna
(IgG1-lgG4) fordelar sig. En metaanalys
som genomférdes i USA 2010 av Jordan
Orange och medarbetare visar att risken
att drabbas av lunginflammation minskar
med hogre nivder av serum-IgG. Ju hogre
nivéer av serum-IgG, desto fame infektio-
ner. Den amerikanska metaanalysen visar
att personer med hypogammaglobulinemi
som ligger pd en niva av serum-IgG pd 5
g/l har 5 génger fler lunginflammationer an
de som ligger p& en nivd av serum-IgG pd
10 g/I. Professor Anders Fasth menar dérfor
att man vid immunglobulinbehandling bér
stréva efter en niva av serum-IgG pd 10 g/l
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eller hogre. Detta dé& hypogammaglobuli-
nemi hos barn och ungdomar innefattar s
manga fler sjukdomar an bara CVID och
for dessa sjukdomar finns studier som visar
pd vikten av fillkGickligt hdga nivéer av se-
rum-lgG. Overlékare Vanda Fiiman anser
att serum-lgG-nivén bor ligga pd minst
6-7g/l och menar att om patienten inte dr
infektionsfri kan en serum-IgG-niva upp fill
119/l behéva uppnds.

Serum-lgG mdats genom blodprov efter
behandliing med immunglobulin. | de
svenska riktlinjerna fér utredning, diagnostik
och behandling av primdr immunibrist finns
inga riktvérden angivna fér serum-IgG. | rikt-
linferna stér det endast atft serum-IgG ska
kontrolleras 6 mé&nader och 12 mdnader
efter start av immunglobulinbehandling
och ddrefter en géng per ér.

Metaanalysen finns att I&sa pd: hitp://
www.ncbi.nim.nih.gov/pubmed/20675197

undersoka alla med sarkoidos for att
se om de dven har CVID, spekule-
rade dr Schade-Larsen.

CVID-patienter med nodulédr rege-
nerativ hyperplasi kan utveckla ett
forhojt tryck i portvenen (portal-
hypertension) och det i sin tur ger
en forstorad mjilte (splenomegali).
Sjukdomstillstind med forstorad
mjélte (hypersplenism) kan orsaka
brist pa alla slags blodceller (pan-
cytopeni). Pancytopeni och spleno-
megali hos CVID-patienter kan vara
autoimmunt betingat, men nodulér
regenerativ hyperplasi (leversjuk-
dom) bor Gvervigas. Dessa patienter
har ofta forhojda alkaliska fosfataser
(ett enzym som finns i framforallt i
lever och skelett).

Mag-tarmproblem

Vanda Friman, Overldkare vid
Infektionskliniken, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, foreldste om
mag-tarmproblem vid CVID. Flera
studier har visat att ca 15-20 % av
alla patienter med CVID har kro-
niska mag-tarmsjukdomar som t.ex
magkatarr, olika typer av inflam-
matorisk tarmsjukdom och kronisk
diarré, ofta av oklar orsak.

Ibland ser man fordndringar i tunn-
tarmen som man brukar se vid ce-
liaki (glutenintolerans), men en del
av dessa patienter blir inte béttre pa
glutenfti kost, ddremot har kortison-
behandling visat sig ha god effekt.

Pa Sahlgrenska Universitetssjukhu-
set har ldkare pa Immunbristmottag-
ningen ett samarbete med tarmspe-
cialister dér man efterstrdvar att en
och samma ldkare bedomer personer
med CVID med mag-tarmproblem.
Detta &r Onskvirt dven for andra
specialiteter.

Avslutningsvis konstaterades att det
finns manga inom gruppen patienter
med CVID som ar véldigt sjuka och
att det ar viktigt med kunskap for att
uppna basta mojliga behandling for
de som har svar sjukdom.

1 PIObladet nr 3-4, 2012, finns refe-
rat om CVID fran det internationella
ESID-métet i Florens ddr man kan
ldsa mer om autoimmunitet, lungpro-
blem och behandling. Artikeln finns
dven pd www.pio.nu under “Om pri-
mdr immunbrist” och “Sjukdomar”.



Internationella patientorganisationen
for primar immunbrist - [POPI

Text Maria Michelfelder Foto IPOPI
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IPOPIs styrelse i Dublin, f.v. Dragana Koruga, dr. Teresa Espanol (ordf. i IPOPIs medicinska radgivande panel), Sven Fandrup, Marcia
Boyle, Roberta Anido de Pena, Johan Prevot (generalsekreterare), Joy Rosario, Jose Drabwell, Christine Jeffrey, Maria Michelfel-

der och Martine Pergent.

Vid IPOPIs arsmote i Florens 2012
stdllde jag upp som kandidat for val
till styrelsen, men blev inte invald.
Kort efter motet fick jag en forfragan
fran IPOPIs styrelse om jag ville
ansluta mig till dem som adjungerad
medlem och tog chansen.

Styrelse fran fyra kontinenter

Styrelsen samtalar vid telefonméten
varannan manad och triffas person-
ligen tvd ganger per ar. Det forsta
styrelsemdtet som jag var med pa via
telefon var den 6 december och det

har hunnit bli ett antal till sedan dess.
Hela styrelsen triffades ocksd tva
ganger under 2013, i mars i Dublin
och i november i Lissabon.

De personer som fin. sitter med i
styrelsen dr Dragana Koruga fran
Serbien, Joy Rosario frdn Sydafrika,
Marcia Boyle fran USA, Martine
Pergent fran Frankrike, Roberta Ani-
do de Pena fran Argentina och Sven
Fandrup fr&n Danmark. Dessutom
ar Christine Jeffrey frén Australien
med som adjungerad ledamot, precis

som jag. Ordforande for IPOPI ar
Jose Drabwell fran Storbritannien.
Till styrelsens hjélp finns ocksa Jo-
han Prevot som generalsekreterare
for IPOPI med ett kansli med fem
anstidllda, varav tre 1 Lissabon, dér
Johan ocksa ér stationerad, och tva
i London.

Strategisk plan

IPOPIs arbete styrs av en strategisk
fyradrsplan och den nuvarande pla-
nen loper fram t.o.m. 2015. De fyra
mélen &r optimal tillgdng till diagnos
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och vird, att utveckla och stodja de
nationella medlemsorganisationerna,
okad synlighet och en effektiv orga-
nisation.

Inom det forsta malet, som handlar
om diagnos och vérd, arbetar IPOPI
bl.a. med péaverkansarbete inom EU
och det arbetet har under senare tid
haft mycket fokus péd screening av
nyfodda. For att stodja de nationella
medlemsorganisationerna och hjélpa
till att starta medlemsorganisationer
i lander dér det dnnu inte finns nigra
sadana nitverk, arrangerar [POPI
workshops om att sprida kunskap
om primédr immunbrist och om hur
man utfor paverkansarbete. IPOPI
arbetar aktivt med de afrikanska och
latinamerikanska ldkarnas intresseor-
ganisationer ASID och LASID, men
forsoker ocksa hitta sitt att bli mer
aktiva i Asien och Osteuropa. IPOPI
véxter standigt och antalet medlems-
lander okar. Bara under den tiden som
jag har varit med har Bosnien Herse-
govina, Bulgarien och Peru tillkom-
mit som adjungerade medlemmar och
diskussioner fors med fler lander.

For att synliggdra priméir immunbrist
och patienternas situation har I[POPI
tagit fram olika informationsmateri-
al. Just nu pagar arbetet med tre ma-
terial angdende vacciner och primér
immunbrist, primédr immunbrist och
plasmaderiverade ldakemedel samt
primédr immunbrist, autoimmunitet
och inflammation. Allt informations-
material finns tillgdngligt att ldsa
eller ladda ned fran IPOPIs hemsida
(www.ipopi.org) under menypunk-
ten ”Publications”.

Méote i Dublin
I mars 2013 bjod Plasma Protein
Therapeutics  Association, PPTA

(en intresseorganisation for foretag
som arbetar med plasmaderiverade
lakemedel), in till sin érliga interna-
tionella plasmaproteinkongress i Du-
blin, Irland. I samband med det fick
IPOPI léna lokaler for att styrelsen
skulle kunna triffas och tva dagar
innan kongressen borjade diskute-
rade vi aktuella fragor tillsammans.
For mig som nytillkommen ledamot
i styrelsen var det mycket larorikt att
fa den hér tiden tillsammans med de

Ana har svart att fa forstaelse

Text Ann-Sofie | Nordmark

andra. Det &r en intressant blandning
av olika personer med olika bak-
grund, erfarenheter och kunskaper
och manga visioner for att forbattra
situationen for personer med primér
immunbrist 6ver hela vérlden.

Premiar for IPIC 2013

Den 7-8 november arrangerade
IPOPI IPIC, International Primary
Immunodeficiency Congress, en
kongress med fokus pa vérd, be-
handling och diagnos. Premiéren
holls 1 Lissabon, Portugal, och
kongressen dr planerad att arrang-
eras vartannat ar pa olika platser i
vérlden, som ett komplement till de
moten som arrangeras vartannat ar
tillsammans med ldkarnas och sjuk-
skoterskornas  intresseforeningar.
Intresset for kongressen ar gladjande
nog mycket stort bade bland ldkare,
sjukskoterskor och patienter och
antalet anmilda deltagare Oversteg
de wursprungliga forhoppningarna.
IPOPI hoppas mycket pa den hér
kongressen. ©

AR
DU MELLAN
I8 OCH 25 AR
OCH VILL FOLJA
MED TILL PRAG?

inte tal s& mycket anstringning. Jag
blir snabbt trétt och yr. Pa grund av
sent stdlld diagnos har jag en hel
del komplikationer i lungor, fibros,
bronkiektasi mm. Jag &r utbildad
operationssjukskoterska och mitt
arbete kraver god fysik. Sé for till-
féllet har jag pension.

— I Ruménien har vi tva stora pro-
blem, bland flera andra, berittar
Ana.

— Lakarna vet fortfarande valdigt
litt om primdr immunbrist sa
antal diagnostiserade patienter i
Ruménien 4r f4 och vi har véldigt
fa specialister inom klinisk im-
munologi for vuxna. Manga vuxna
behandlas av barnldkare pa grund
av denna kompetensbrist.

| Prag arrangeras den 29
oktober - 1 november 2014

det internationella motet for
primdr immunbrist ddr patien-
ter, IGkare och sjuksk&terskor
fréffas. Tack vare en generds
gava till minne av Hakan Lars-
son har du som ung vuxen moj-
lighet att delta. Vill du félja med
och traffa personer med primdr
immunbrist frén hela varlden
och lyssna pd infressanta fore-
lGsningare Skicka ett brev Hill
PIO med en motivering fill var-
fér du garna vill félja med. Du

kan skicka ditt brev ftill PIO,
Mellringevagen 120 B, 703
53 Orebro eller via e-post
till info@pio.nu. Tank p&
att alla férel@sningar
hélls pd engelska.

Battre men inte bra
Medicinkostnaderna  tdcks av
forsékringar sedan &r 2010, da
primdr immunbrist borjade ingd i
ett program for sillsynta sjukdo-
mar, berdttar Ana. Men det finns
fortfarande manga diagnostiserade
patienter som inte far tillrdcklig
méngd immunglobulin eller som
far vinta lange pa att fa det.

— Fore 2010 fick vi kdmpa varje
manad for var behandling och dven
betala den sjdlva. Hur som helst har
vi inte mojlighet att vélja mellan
olika typer av immunglobulin-
preparat. Vi far det som sjukhuset
véljer att kopa, det billigaste. ¢

Saknar forstaelse

Vad giller bemoétandet inom sjuk-
varden upplever Ana att vardperso-
nalen tittar konstigt pa dem.

— De forstar fortfarande inte vad
for slags sjukdom vi har. Jag gav
dem nyligen ndgra broschyrer om
primér immunbrist och hoppas att
det ska leda till forbéattring.

Arbetet kréavde god fysik

Inom arbetslivet har Ana ocksa
stott pa problem.

— Jag fick sluta arbeta eftersom jag
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Jag kan inte bo | Sverige

Text PIO-medlem Foto Lancashire Evening Post

I ALPI, Att Leva Med Primdr Immunbrist — en omfattande studie som har
genomforts vid Karolinska Universitetssjukhuset, stir det pa sidan 67: “Pa
den dppna fragan vad som dr jobbigast med att ha en immunbrist/6kad infek-
tionsbendgenhet var det vanligaste svaret att det var att inte kunna trdffa sina
barnbarn i den utstrdckning som man sjdlv onskar.”

Blir inte lika ofta sjuk i England

Denna tragiska inskrinkning kén-
ner jag vl igen. Jag har underbara
syskonbarn som jag ser fram emot att
umgds med nir jag kommer hem till
Sverige fran England dir jag bor. Ty-
varr har upprepade infektioner i sam-
band med att jag triffar dem tvingat
mig till att begrinsa vart umgénge till
sommarmanaderna. Dessa infektio-
ner angrips jag underligt nog inte av

i samma utstrackning i England, trots
att jag dven dér triaffar sméabarn.

Drabbas aldrig av kraksjukan

Det ar mérkligt att jag, 1 en stad med
atta miljoner manniskor som London,
med fuktigt, kallt och dragigt klimat,
aldrig har drabbats av kriksjukan,
medan den skoningsldst anfaller mig
varje gang jag besoker Sverige under
vinterhalvéret.

Hur kommer det sig?

Jag bestimmer mig for att under-
soka fragan nirmare och intervjuar
nagra vanner med sméabarn som bor i
Stockholm. ”Barnen skickas tillbaka
for tidigt till dagis efter sjukdom”,
sdger den ena, och den andra séger
att "hon inte tror att leksaker tvittas
regelbundet och att hygienen skots
ordentligt pd familjens dagis”.

Bristande hygienutbildning

I Socialstyrelsens ”Hygien i forsko-
lan Resultat fran ett nationellt till-
synsprojekt 2009” kan man mycket
riktigt finna vissa forklaringar till
problemet, bl a: Endast 955 av 3564
besokta forskolor visar sig utbilda all
personal i hygien och smittskydd. Hur
ska dagisen da kunna skoéta hygienen
fragar jag mig, nir de inte ens vet hur
man gor? 1960 dagis har inte rutiner
for blojbyte och endast 1926 av for-
skolorna rengdr sina leksaker. Detta
ar ganska chockerande. Jag vill inte
ens tinka pa vad det innebdr att “inte
ha rutiner for blojbyte”. Inte konstigt
att inte bara jag som har immunbrist,
men ocksa en stor del av den svenska
befolkningen, rutinméssigt slas ut av
bakterier och virus med stora eko-
nomiska forluster for samhéllet som
helhet.

Resultaten fran Socialstyrelsens un-
dersokning ter sig dnnu mérkligare
nér jag tar del av Miljobalken 2 kap.
1 & 2§§ dér det stéar att det &r lag i
Sverige pa att vissa hygieniska fore-
skrifter ska foljas i forskolan. Bl a star
det att ”Alla som driver en forskola dr
skyldiga att ha tillricklig kunskap for
att skydda barnens hdlsa”. Och att
man i hygienrutinen ska inkludera
leksaker savil som nappar, tandbors-
tar, skotbord etc. Hygienrutinerna ska
aven “bryta smittvigar’.

Investera for battre hélsa

Jag kommer fram till att det maste
vara stor personalbrist pa forskolorna.
Skulle man inte kunna ta de pengar
som gétt forlorade pga sjukfranvaro
och investera i att dela ut informativa
pamfletter om smittspridning, utrusta
arbetsplatser och skolor med hand-
sprit och anstélla mer personal till da-
gis sé att de har tid att genomfora de
nddvéndiga hygienrutinerna 1 stéllet
for att alla ligger hemma och kréks?
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Kontrollerar hygienregler

I England &r det Health Protection
Agency som &r ansvarig for hygie-
nen i forskolorna och de informerar
i detalj om hur skolorna ska skdta
hygienen. All personal ska vara
uppdaterad. Sedan har OFSTED (the
Officer For Standards In Education)
i uppdrag att inspektera dagis och

Pa eget ansvar i Sverige

Naér jag talar med Socialstyrelsen om
deras undersokning och fragar vem
som foljer upp bristerna som uppda-
gats efter rapporten 2009, svarar de
att det &r upp till varje enskild kom-
mun att se till att reglerna {6ljs. Om
de gor det eller inte &r det ingen som
vet. Det finns med andra ord ingen
motsvarighet till OFSTED i Sverige.

pelvis kraksjuka, i brist pa annat. Da
skulle livet bli mycket littare, inte
bara for oss som lider av den isole-
ring som immunbrist medfor, men
for befolkningen i 6vrigt. Tank om vi
som &r sjuka kunde umgas med barn
igen utan att kdnna att vi maste betala
med en vecka i singen? Det vore fan-
tastiskt. Da skulle jag flytta hem.

"7 gng bond Ans A%»imm /:wu allyor”

se till att reglerna foljs. Ett exem-
pel pa HPA’s hygienforskrifter kan
hidmtas har: http://www.hpa.org.uk/
webc/HPAwebFile/HPAweb C/
1194947365864

Det engelska systemet verkar funge-
ra bra. Det verkar som om det faktum
att en OFSTED-inspektdr kan dyka
upp nér som helst gor att hygienen
tas pa allvar.

Enkla rutiner - alltid en bérjan

Men en fungerande modell maste
vél dven ga att infora hir nér vi har
sa mycket att vinna pa det? Tank om
vi kunde éndra pa det tragiska citatet
ifran ALPI-studien i borjan av den
hir artikeln. Vi kunde &tminstone
inféra rutinmissig handsprit och
pappersservetter pa arbetsplatser,
sjukhus och skolor for att drastiskt
minska smittspridningen av exem-

Stannar i England - ett tag till

For nérvarande ligger jag mest ner
och hostar nér jag ar i Sverige. Jag
behover inte ens komma i kontakt
med smébarn. Det ricker att jag
traffar ndgon smittad fordlder. Och
da inser jag att jag tyvérr inte kan bo
Sverige. I alla fall inte forrdn barnen
1 min nérhet blivit dldre.

Jose ger gott betyg till varden

Text Ann-Sofie | Nordmark

Fragar och ger rad

Jose fran England dr mycket no6jd
med varden och behandlingen av sin
primér immunbristsjukdom.

— Var tredje vecka &ker jag till sjuk-
huset pa en forbokad tid och far min
intravendsa immunglobulinbehand-
ling (eget val). Vardpersonalen pa
kliniken dr utmarkta. De fragar alltid
hur jag méar och ger lampliga rad.

Bra bemétande och hog standard
Aven bemotandet far hogsta betyg
av Jose.

— Om jag har en medicinsk fraga
ordnar den kliniska immunologi-
sjukskoterskan sd att jag far tréiffa en
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doktor fore eller efter min infusion,
bortsett fran att jag regelbundet traf-
far immunologen var sjitte manad
nir en omfattande fysisk undersok-
ning genomfors. Lingd och vikt
mits ocksd. Immunologi-teamet
arrangerar dven en 4rlig lungfunk-
tionstest och en MR-undersokning
pa buken. Jag kénner att jag far en
mycket hog standard pé varden.

IVIG-behandling blev véandpunkt

Innan hon fick diagnosen upplever
hon att hon alltid var sjuk och var
tvungen att vara borta en hel del
fran arbetet. Men sedan hon borjade
med IVIG-behandlingen har hennes

immunbristsjukdom inte péverkat
arbetet.

— Jag har turen att immunglobulin-
behandlingen ar mycket effektiv och
det medfor att jag kan gora vad jag
vill.

Pl-patinter prioriteras

Just nu finns det inga problem med
tillgdng till immunglobulin, berdttar
Jose. Vid hindelse av brist priorite-
ras patienter med PI genom Demand
Management Plan. All behandling
omfattas av National Health Service,
som tillhandahaller sjukvérd for alla
1 Storbritannien, inklusive medicin-
kostnaderna. °




Ny kongress om primar immunbrist

Text Maria Michelfelder, Carl Granert, m fl Foto IPOPI

1 Estoril, Portugal deltog 400 perso-
ner fran 50 olika linder vid premid-
ren av IPIC, International Primary
Immunodeficiencies Congress, en
kongress med fokus pd klinisk be-
handling och diagnostisering som
arrangerades av IPOPI (den inter-
nationella patientorganisationen for
primdr immunbrist). Det var mycket
intensiva dagar med sammanlagt 31
olika foreldsningar.

No6jda dhoérare & varierat program
Att doma av utvdrderingarna som
genomfordes var manga mycket noj-
da med kongressen. Majoriteten av
deltagarna var ldkare. Frén Sverige
deltog sex stycken ldkare och nagra
av dem har vi frgat hér i PIObladet
vad de tar med sig fran kongressen.
Anneli Larsson och Maria Michel-
felder representerade PIO under
kongressdagarna och &ven de delar
med sig av vad de tyckte. Den in-
ledande foreldsningen holls av prof.
Amos Etzioni som gav en historisk
overblick Over primdr immunbrist.
Bland de Ovriga foreldsarna fanns
flera vilkdnda namn, bl.a. Alain Fi-

scher, Bobby Gaspar, Hans Ochs och
Ann Gardulf.

Bland dmnen som avhandlades var:
nyheter inom  antikroppsbrister,
kombinerade immunbrister och bris-
ter 1 det ospecifika immunforsvaret,
behandling av primédr immunbrist,
olika komplikationer vid olika pri-
méra immunbrister och hur man kan
hantera dessa, fragan om tillgéng
till diagnos och behandling ur olika
perspektiv fran patient, sjukvard, till-
synsmyndigheter och etiska kommit-
téer, senaste utvecklingen inom scre-
ening for SCID, genetiska studier
och genetisk rddgivning och mycket
mer. En sammanfattning pa engelska
fran foreldsningarna héller pa att tas
fram av IPOPI och kommer att publi-
ceras pa www.ipic2013.com. Nista
upplaga av IPIC kommer att hallas
5-6 november 2015 i Budapest.

Vad tar du med dig fran métet?
Carl Granert, overlikare, Immun-
bristenheten, Karolinska Universi-
tetssjukhuset - Huddinge

Stockholm:

Det var dverlag ett mycket intressant
och givande méte i Lissabon tycker
jag. Bra med tonvikt pa oversiktliga
och sammanfattande foreldsningar
och inte bara pa de senaste moleky-
larbiologiska forskningsronen.

Det jag tyckte var av sérskilt intresse
och som jag har med mig hem é&r
en kommentar fran professor Hans
Ochs i Seattle. Han menade att ett
intressant och angeldget omrade att
utforska dr lokal behandling med
gammaglobulin applicerat pa luft-
vigarnas slemhinnor. Det har spe-
kulerats iatt provat.ex. inhalation
av gammaglobulin via ett munstycke
eller spraya som nédsspray. Gamma-
globulinet borde da kunna utdva sin
verkan dar det behovs - mot virus och
bakterier som infekterar luftvigarnas
slemhinnor. En erfarenhet som vi har
idag dr att vissa patienter som trots
att de behandlas med hoga doser
gammaglobulin 1 injektionsform
subcutant eller intravendst, danda har
aterkommande luftviagsinfektioner,
som forkylningar, bihéleinflam-
mationer och luftrorsinfektioner.
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IPIC

En forklaring kan vara att gammaglobulinet i blodet
dé inte nar ut till luftvdgarnas slemhinnor - ett problem
man skulle kunna 16sa med lokal behandling. Behand-
ling med gammaglobulin som till exempel ndsspray
skulle da inte ersitta injektionsbehandlingen, utan vara
ett komplement till den. Framtiden far utvisa om lokal
behandling av luftvdgarna é&r till ndgon nytta. Eventu-
ellt kommer Immunbristenheten pa Karolinska goéra en
utvirdering med gammaglobulin i form av nésspray.

Sélveig Oskarsdéttir, overiikare, Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus, Géteborg:

Ett intressant och aktuellt inslag pa IPIC-moétet hade 6ver-
skriften: SCID newborn screening, latest developments. 1
vissa delstater i USA har screening for SCID (svar kom-
binerad immunbrist) pa nyfodda paborjats. Detta gors via
analys av blod frén det sa kallade PKU-provet, som tas
pa alla nyfodda barn. I Europa har nyfoddhetsscreening
for SCID annu inte paborjats. Dr Bobby Gaspar infor-
merade om att en tidsbegransad studie for att utviardera
effekten av nyfoddhetsscreening for SCID har godkénts
i England. Dr Stephan Borte som forskar pa Karolinska
och i Tyskland gav en bra 6versikt 6ver de analysmetoder
som anvinds for att fanga upp nyfodda med svér brist pa
T-lymfocyter och/eller B-lymfocyter genom analyser av
blod fran PKU-provet. Han redogjorde for forberedande
studier som han gjort tillsammans med professor Lennart
Hammarstrom med flera for att kunna komma igang med
nyfoddhetsscreening for vissa svara immunbristsjukdo-
mar. Innan screening paborjas ar det viktigt att klarlagga
vilka resultat som bedéms som abnormala och som da
”larmar” om att ett barn kan ha svar immunbristsjukdom
som SCID. Malet far vara att inte missa diagnosen pa
nagot barn och att det inte blir ett ”larm” i onddan, vilket
skulle oroa ménga nyblivna foréldrar. Nér det blir ”larm”
pa grund av ett abnormalt resultat behdvs sedan ytterli-
gare utredning for att bekrifta diagnosen.

Vanda Friman, dveridkare, infektionskliniken, Sahl-
grenska Universitetssjukhuset/Ostra, Goteborg:

Under IPIC-métet holl Prof. Eric Oksenhendler en myck-
et bra genomgang av “Non infectious complications in
CVID”. Forutom infektioner har ungefér 40 % av CVID-
patienterna andra komplikationer som lymfoid hyperpla-
si (forstorade lymfkortlar), granulomatos inflammation,
mjaltforstoring, leversjukdomar, tarmvillusatrofi (skadat
tarmludd), autoimmuna blodsjukdomar (som leder till
blodbrist eller 14ga blodpléttar) och lymfom (cancer som
utvecklas i1 det lymfatiska systemet). Bra genomgang
som besvarade manga fragor.

Anneli Larsson, verksamhetsansvarig, PIO:

Jag tycker det ér vildigt intressanta diskussioner som fors
om att man maste hitta nya sétt att bland alla de som har
CVID kunna urskilja de som utover brist eller dalig funk-
tion av B-lymfocyter ocksa har daligt fungerande T-lym-
focyter, det vill siga har en kombinerad immundefekt.
De med kombinerade immundefekter drabbas oftare av
komplikationer som autoimmunitet/inflammationer, al-
lergier och cancer, samt av andra typer av infektioner &n
de som forekommer vid CVID dér endast B-lymfocyter-
na dr paverkade. Det framkom tydligt att det ar viktigt att
tidigt skilja ut de med kombinerade immundefekter efter-
som behandlingen skiljer sig. En av foreldsarna menade
att man som ldkare bland sina patienter med CVID kan
ha anledning att géra en ny immunologisk utredning for
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att undersoka en eventuell T-cellsdefekt for att patienten
ska fa ritt behandling. Till exempel behandling i form av
mediciner som dédmpar ett felriktat eller overaktivt im-
munforsvar. Jag tycker det dr viktigt att denna kunskap
arbetas in i1 de svenska Riktlinjerna for utredning, diag-
nos och behandling av immunbrister.

Maria Michelfelder, ekonomiansvarig, PIO och adjung-
erad styrelseledamot i IPOPI:

Det som jag reagerade extra positivt pa i foreldsning-
arna under IPIC var att patienten verkligen stod i fokus.
Ménga foreldsare lyfte fram vikten av att inte bara se en
diagnos utan att se till den enskilde individen for att av-
gora bista behandlingssitt och behandlingsméngd. Det
var dven intressant att folja diskussionerna om de etiska
fragestillningarna runt genetiska tester och genetisk rad-
givning som fortsatte langt utdver sjlva foreldsningarna.
Hur ska vi forhalla oss till all den information som vi
fdr om personer genom gentester? Aven inom screening
finns det fragor som maste besvaras, beroende pa vilket
land/vilken region som berors. Vilka etiska riktlinjer
maste vi forhalla oss till, vilka fordelar har screening
j@mfort med nuvarande diagnostiseringsmetoder i fraga
om behandling och kostnader, finns behandling tillgéng-
lig for alla barn som hittas och hur ska man hantera de
barn och familjer som felaktigt far besked om att barnet
har en svar immunbrist. Jimfort med ESID och INGIDs
stindigt vixande moten kéndes det som att IPIC med sitt
mindre format bjod in till mer diskussioner och att delta-
garna mer drog nytta av all kunskap och erfarenhet som
fanns hos den spénnande blandningen av ldkare, skoter-
skor och patientrepresentanter. °

Vill du folja
med till Prag?

29 oktober - 1 november 2014
arrangeras  det  internationella
motet for primdr immunbrist dér

patienter, ldkare och sjukskoterskor
traffas. Motet hdlls denna géng i Prag.
Tack vare en testamentsgdva fran Maria
Johannesson har PIO mdjlighet att I&ta
en av vara medlemmar delta.
Vil du félia med och traffa personer
med primdr immunbrist  frén  hela
varlden och lyssna pd intressanta
foreldsningar? Skicka ett brev till PIO
med en motivering till varfér du gérna
vill félja med. Du kan skicka ditt
brev till PIO, Mellringevagen 120
B, 703 53 Orebro eller via e-post
till info@pio.nu. Tank pd aft
alla foéreldsningar halls pd
engelska.




Neutropenier

Text Camilla Ottosson Foto Wikimedia

En neutrofil pa vag att sluka mijaltbrandsbakterier. Bilden visar proportio-
nerna i storlek mellan den manskliga neutrofila cellen och bakteriecellerna,
som é&r stavformade. Man ser ocksa att neutrofilen kan andra form, for att
kunna omsluta bakterien med sitt cellhdlje och ata upp den.

I samband med SLIPIs &rsmoéte i
Béstad gav Ulf Tedgard, ldkare vid
barn- och ungdomsmottagningen,
Universitetssjukhuset i Malmo en o-
reldsning om neutropenier, dvs. brist
pa neutrofila granulocyter och vilka
symptom detta ger. Han borjade med
att beskriva vilken roll neutrofiler
har 1 immunforsvaret och vad som é&r
normala nivaer hos individer i olika
aldrar. Han gav sedan exempel pa
olika typer av neutropenier och hur
dessa har yttrat sig i verkliga patient-
fall som han har kommit i kontakt
med 1 sitt arbete.

Neutrofilers roll i immunforsvaret
Neutrofila granulocyter, eller neu-
trofiler, utgor 60 % av alla vita blod-
kroppar och ér en viktig komponent
1 det icke-specifika immunforsvaret.
De bildas i benmérgen.

Neutrofiler ar fagocyterande celler.
Det betyder att de ar storitare och
en av deras viktigaste uppgifter ar att
rensa bort smittimnen som bakterier,

virus och svampar genom att sluka
dem. Vilket de gor genom att omslu-
ta smittimnena med sitt cellhélje och
sedan sonderdela dessa. Neutrofilen
har en rad system och aggressiva
substanser for att kunna gora detta
och ér ddrmed en celltyp som poten-
tiellt dven &r farlig for den egna krop-
pen om den inte regleras noggrant.

Forutom att sluka mikroorganismer,
kan neutrofiler ocksa ta dod pa dem
genom att sldppa ut aggressiva dm-
nen som de bér pa insidan i blasor.
Eller, vanligaste sittet, att springa
dem genom att gora porer i det cell-
hdélje som omger ex vis bakterien.

Neutrofiler reagerar mycket snabbt
pa stimulering, redan inom nagra mi-
nuter. De finns huvudsakligen i blod-
cirkulationen, men lockas ut i vivnad
till omraden med infektioner av vissa
sa kallade signalsubstanser. Immun-
globuliner och s.k komplementpro-
teiner kan mérka smittimnen sa att
neutrofilerna ldttare hittar dem.

Pé grund av sitt snabba svar pé sti-
mulering och att varje neutrofil kan
bekémpa ett stort antal olika smitt-
dmnen, dven ute i vdvnad, kallas
neutrofiler for vdvnadernas viktare.
Neutrofiler har en kort livstid (da-
gar eller dnnu kortare), vilket kan
ses som en skyddsétgird for att be-
grinsa eventuella skadeverkningar
som de skulle kunna ha.

Normala nivaer av neutrofiler i
blodet

Mingden neutrofiler i blodcirku-
lationen varierar med alder och
folkgrupp. Ulf Tedgérd redogjorde
for olika referensvirden (absolut
antal neutrofiler per liter blod) ifran
Skane:

Nyfodda barn  5,5-27,5 miljarder
1-5 ar 1,6-6,5 miljarder
5-10 ar 2,5-6,5 miljarder
tondringar 1,2-7,0 miljarder
> 16 ar 1,7-8,0 miljarder

Vissa folkgrupper med afrikanskt
och arabiskt ursprung har nivaer
som ligger ldgre dn i en vasterlandsk
population, utan att for den skull ha
okad infektionsfrekvens och 25 %
av alla friska fargade spadbarn har
nivder av neutrofila celler som é&r
lagre dn 1,0 miljarder per liter blod.
Vad det beror pa vet man inte.

Vad raknas som neutropeni?
Neutropeni delas in i olika svarig-
hetsstadier beroende pad mingden
neutrofiler per liter blod:

e Litt neutropeni: 1,0—1,5 miljarder
e Mittlig neutropeni: 0,5-1,0 mil-
jarder, det dr inte klart nér indivi-
der med dessa nivaer skall borja
utredas

e Svar neutropeni : <0,5 miljarder,
med dessa nivaer finns det risk for
allvarliga infektioner

e Agranulocytos: <0,2 miljarder
Agranulocytos ger bl.a. stark infek-
tionsbendgenhet vilket kan leda till
lunginflammation, hog feber och
blodforgiftning. Agranulocytos &r
ett Overgaende, men livshotande
tillstind. Kronisk neutropeni dr neu-
tropeni som varar mer dn 3-6 mana-
der. Svér kronisk neutropeni ir ett
tillstand ndr nivderna av neutrofiler
ar lagre an 0,5 miljarder neutrofiler
per liter blod vid minst 3 mattillfal-
len under en 6 manaders period.
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Diagnos och handlaggning

Vid handlaggning av akut sjukdom
dér man ser laga nivéer av neutrofila
granulocyter kontrolleras patientens
blodbild noga, man tar fram en nog-
grann sjukdomshistorik och analy-
serar individens status och kliniska
symptom. Om patienten dr opaver-
kad foljer man blodbilden varje el-
ler varannan vecka och i vissa fall
racker det med en ny kontroll efter
3-4 veckor.

Om patienten dr sjuk gér man od-
lingsprover for att faststdlla sjuk-
domsframkallande organism, tar
blodprover for att se nivaerna av
neutrofila; ligger dessa under 0,5
miljarder neutrofila per liter blod, ut-
reds patienten vidare for att se vilken
av neutropenierna som &r orsaken.
Patienter som &r paverkade med
feber och lagt antal neutrofila blir in-
lagda pa sjukhus och far behandling
med antibiotika intravendst.

Om neutropenin kvarstar efter 1 ma-
nad tar man blodprov och skickar till
ett speciallaboratorium i1 Huddinge
for vidare utredning.

Varningstecken foér neutrofilsjuk-
domar:

Det finns ett antal varningstecken i
form av en samlad symptombild som
bor hjdlpa en ldkare vid undersok-
ning om det dr en neutrofilsjukdom:
o Aterkommande bakteriella infek-
tioner

e Hudbdolder och celluliter

e Slemhinneinfektioner, som tand-
kottsinfektioner och aftdosa sar i
munnen

o Luftvigsinfektioner och O6ronin-
flammationer

o Infektioner runt analdppningen

o Blodforgiftningar

De smittimnen som vanligen fore-
kommer &r mikroorganismer frén
normala floran pa hud och i tarmen.
Svara och djupa svampinfektioner ar
inte typiskt for neutropeni.

Patientfall - Immunmedierad neu-
tropeni

Dr. Ulf Tedglrd beskrev négra
patientfall, bl a en liten gosse som
fatt hjarnhinneinflammation vid 1
manads alder, som hade feber till och
fran under de kommande méanaderna
samt ldga nivaer av neutrofiler. Vid
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ett forsta test var provet for antikrop-
par mot neutrofila negativa, men vid
fornyad undersdkning vid laborato-
riet 1 Huddinge kunde man pavisa
antikroppar riktade mot barnets neu-
trofila bdde hos mamman och hos
barnet. Diagnosen blev neonatal
allo-immun neutropeni.

Detta ar ett tillstand som foérekom-
mer vid ca 0,1 % av alla graviditeter.
Mekanismen ar densamma som den
mer kidnda Rh-immuniseringen da
modern bildar antikroppar mot bar-
nets roda blodkroppar vilket orsakar
blodbrist hos barnet.

Vid neonatal allo-immun neutropeni
har barnet oftast en svér neutropeni
och symptom dr ex vis att barnen
tappar naveln vildigt sent, har minga
hudinfektioner, oOroninflammationer
och lunginflammation under de
forsta levnadsveckorna. Tillstdndet
kan vara allvarligt, men med god
behandling &r prognosen mycket
god. Blodbilden brukar normaliseras
inom nagra veckor-manader efter-
som de antikroppar som kommit fran
modern relativt snabbt forsvinner
och barnet bildar inga egna antikrop-
par. Det finns dock risk att samma
sak intréffar vid nésta graviditet och
modern far inte bli blodgivare.

Patientfall - Cyklisk neutropeni
Ett annat fall handlade om en 10-arig
pojke som sokt vard for aterkom-
mande munsar. Vid tidigare infektio-
ner hade man observerat varierande
grad av neutropeni, som alltid gatt
tillbaka samtidigt som infektionen
lakt. Efter utredning framkom att
pojken lider av cyklisk neutropeni.
Denna aterkommer i cykler pa ca 21
dagar, och varar vid varje tillfélle i 3-
6 dagar. Under en cykel faller neutro-
filnivan till <0,2 miljarder neutrofiler
per liter blod.

Man hittar cyklisk neutropeni hos
0,5-1 person per miljon invanare och
bor Overvigas vid: aterkommande
feber, munsar, lymfkortelforstoring
och celluliter, sjukdomar i munhala
och tander/tandkdttsinflammation.

Cyklisk neutropeni kan behandlas
med ett &mne som stimulerar neu-
trofilers nybildning i benmérgen och
deras frisdttande frdn benmérgen,

nidmligen G-CSF (Granulocyte sti-
mulating factor). Problemen brukar
avta med dldern.

Patientfall - Svar medfédd neu-
tropeni, SCN/Kostmanns sjukdom
En flicka fodd under varen 2002
drabbades under de forsta 1,5 aren
av  stindiga Oroninflammationer
och fick sedan lunginflammation,
fler 6roninflammationer och astma.
Flickan hade dven tandkdttsinflam-
mation och végrade att lata nagon
borsta hennes ténder.

Nivaerna av neutrofiler analysera-
des vilka var farre n 0,1 miljarder
neutrofiler per liter blod. Efter anti-
biotikabehandling forbéttrades hen-
nes ldge men upprepade kontroller
visade pa en fortsatt 1ag niva av neu-
trofiler. Vid en analys av benmirg
sag man att utvecklingen av de celler
som skall ge upphov till bade neutro-
filer och monocyter inte fungerade.
Vidare analyser gav diagnosen svar
medfodd neutropeni.

Svar medfodd neutropeni forekom-
mer i flera olika former. En variant
kallas Kostmanns sjukdom och drab-
bar barn som har fatt ett anlag for
sjukdomen frdn bédgge fordldrarna
(recessivt anlag). En annan variant
orsakas av en mutation i en gen
som heter ELANE. Denna mutation
ar dominant, dvs det krdvs bara ett
sjukt anlag antingen frdn mamma
eller pappa for att sjukdomen skall
visa sig.

Svar medfodd neutropeni behandlas
med G-CSF. I vissa fall hematopoie-
tisk stamcellstransplantation, som &r
den enda botande behandlingen.

Neutropenier associerade med
andra syndrom

Det finns ett flertal neutropenier som
forutom de ménga infektionerna
ocksa dr kopplade till andra kropps-
liga symtom. De har ofta namn som
innehaller ordet syndrom, for att de
paverkar manga system samtidigt.

Alla varianter kan man ldsa om i
Vardprogram Neutropeni, 2011 av
Anders Fasth och Goran Carlsson pa
websidan www.blf.net/onko/page4/
page29/files/VpNEUTROPENI _
GCAF _100802.pdf.



Sommarskola | Barcelona

Text Maria Michelfelder Foto EURORDIS

For att kunna paverka omkring lakemedel
Under midsommarveckan 17-21 juni 2013 tréf-
fades 38 representanter fran 32 olika patientor-
ganisationer fran 18 ldander i Barcelona for att
vara med pad en sommarkurs som arrangerades
av EURORDIS, den europeiska organisationen
for séllsynta sjukdomar. Kursen anordnas arligen
for att utbilda patientrepresentanter for att de ska
kunna vara med och paverka pa EU-niva och lo-
kalt 1 fragor géllande utveckling, godkidnnande,
information och tillgang till sérlikemedel, 14-
kemedel till barn och avancerade terapier. Som
styrelseledamot i IPOPI fick jag forfragan om
jag ville delta.

Vil insatta férelasare & givande diskussioner
Alla foreldsare, varav manga har varit med se-
dan forsta gangen kursen holls 2008, &r pa olika
sdtt involverade i kommittéer och arbetsgrupper
pa EU-niva och det var verkligen en formén att
kunna lyssna till dem och diskutera fragor. Alla
var mycket 0ppna och engagerade for att gora
kursen sé givande som mdjligt for oss deltagare.
Vid sidan av foreldsningarna tréffades vi varje
dag dven till gruppdiskussioner for att fordjupa
kunskaperna.

Information om hela ldkemedelsprocessen
Med pa programmet fanns information om alla
steg 1 utvecklingen av ett nytt likemedel, fran
kliniska tester till marknadstillstand. Vi fick lara
oss om principer for kliniska tester, etiska aspek-
ter, vilka kontroller som gors efter att ett lakeme-
del har godkénts och fatt marknadstillstdnd och
vilka olika kommittéer och arbetsgrupper inom
europeiska lakemedelsverket, EMA, som arbetar
med de hir sakerna. Naturligtvis presenterades
ocksé EURORDIS och forskning och projekt
som de &r involverade i.

Svart att ta till sig allt pa en gang

Det var verkligen en upplevelse att f4 vara med
den hir veckan. Deltagarna var en harlig bland-
ning av personer i olika aldrar med olika bak-
grund fran alla dessa lander. Vi blev fullmatade
med information och tidvis var det svart att kun-
na ta at sig mer kunskap, men tack vare mycket
vél forberett undervisningsmaterial och ménga
anteckningar sé finns det mesta atminstone kvar
att lasa och repetera. Stort tack till EURORDIS
som arrangerade kursen och som dven bekostade
resa och boende.
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Att fa ett kroniskt svart sjukt barn

Text Carolina Massing Foto flickr.com

"Eedon 1 moy_ hode Mfag%/afwv%, men %mm A var en
ﬁafﬂ%mafwk vi trle véla provevaren fo%m i november "

Jag, Carolina Missing, fick é&ran
att presentera mitt och min kollega
Ann-Sofie Axelssons examensarbete
under familjeldgret i Uskavi, somma-
ren 2013. Vi dr tva nyutexaminerade
barnsjukskdterskor som lést specia-
listsjukskoterskeutbildningen ~ med
inriktning pa barn- och ungdoms-
medicin vid Umeéd universitet. Val
av dmne infor vart examensarbete var
inte helt l4tt, men nér min kollega fra-
gade om vi inte skulle skriva om né-
got som hade med primér immunbrist
att gora kéndes det sjalvklart.

Foraldrars upplevelser

For att kunna anvinda véra erfa-
renheter frdn examensarbetet 1 vért
dagliga arbete valde vi att skriva
om fordldrars upplevelser, detta da
vi arbetar lika mycket med fordldrar
som med barn pa vér avdelning. Da
jag sjilv har en dotter med primér
immunbristsjukdom har detta exa-
mensarbete varit givande pa tva vis,
bade till min yrkesprofession som
barnsjukskoterska och for mig som
mamma.

Kontakten med vardinstanser

Resultat av studier pa foréldrar till
barn med andra kroniska sjukdomar
visar att kontakten med olika vardin-
stanser var en viktig faktor for deras
formaga att hantera situationen. For-
dldrarna beskrev hur den bade kunde
hindra och stddja deras vardande roll.
Syftet med vér studie var att belysa
fordldrars upplevelser av att fa ett
kroniskt svart sjukt barn med priméar
immunbrist och deras kontakt med
véarden. I vér studie medverkade tio
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informanter, en fader och nio mdod-
rar. Vi valde att anvénda oss av nar-
rativa intervjuer, vilket innebdr att
fragorna utformades pa ett sitt s att
informanterna fick aterberitta sina
upplevelser.

Kanslomassig berg- och dalbana

I resultatet framkom forédldrarnas
upplevelse av att fa kidmpa for rétt
vard, att fa sin oro och kénsla av att
ndgonting var fel tagen pa allvar.
Detta har medfort en kdnslomaéssig
berg- och dalbana for ménga av vara
informanter innan barnets diagnos
faststdlldes. For ménga informanter
var diagnosen en véndpunkt d& de
upplevde att de fick den vard de
lange sokt efter. Under deras manga
moten med véarden har de upplevt
bade dess positiva och negativa sidor,
vilket resulterade i att fordldrarna i
var studie kunde ge Onskemal om
forbéttringsomrdden inom vérden.

Anklagad fér vanvard
Nedan foljer nagra citat ur informan-
ternas malande beskrivningar:

" Att inte bli trodd har kéints som job-
bigast, till slut borjar man tvivia pa
sig sjalv”

“Anklagad for vanvard ndr jag gav
barnet gluten- och mjélkfri kost”
"Sjukskoterskan pratade i telefonen
samtidigt som sjukskoterskan stack
nalar i barnen, kindes inte profes-
sionellt”
Vi fordldrar skall aterberdtta Idget,
inte medicinskt sdkert sdtt att han-
tera, sdger jag fel blir det fel for mitt
barn, inte min sak att vara medicinskt
kunnig”

“Sjukskoterskan har fdtt bli som
spindeln i nditet ...//... for blir det nd-
gonting med X sd ringer jag sjuksko-
terskan sa loser det sig...//... ldkaren
ringer upp”

"Redan i maj hade det tagits prover,
men eftersom det var en stafettlikare
fick vi inte veta provsvaren forrdn i
november”

Forbéttringar som underlattar
Resultatet visade att majoriteten
av fordldrarna kastats mellan hopp
och fortvivlan i sin kamp for att bli
tagna pa allvar och for att fa sitt barn
under rétt vard. Detta visar dven att
det finns forbattringsomrdden inom
svensk sjukvard som skulle kunna
underlétta fordldrars upplevelse. Att
fa en engagerad omvérdnadsansva-
rig sjukskdterska som fungerar som
spindeln i nitet, mota ritt kunskap
och kontinuitet, f4 psykosocialt stod,
bra information samt tidig diagnos
var faktorer som hjélpte informan-
terna att hantera situationen.

Forstaelse och kunskap

Var forhoppning med detta arbete &r
att det resulterar i storre forstaelse
och okad kunskap hos vardpersonal
for att underlétta familjernas situa-
tion.

Tack!

Jag vill aterigen ta tillféllet i akt att
tacka PIO som hjélpte till att {or-
medla kontakten mellan oss och in-
formanterna. Och till alla informanter
som stillde upp och medverkade,
utan Er hade det inte varit mgjligt att
genomfora arbetet. Tack!



1l vainme av...

En av PID barnsjukvardens forgrundspersoner har avlidit

av PIOs medlemmar/medlemsfamiljer har triffat Bir-
gitta i olika ssmmanhang. Under arens lopp byggde hon
upp en verksamhet dér hon med sin trygga vigledning
larde upp barn och deras anhériga om immunbrist och
behandling.

Hon var den i Sverige som borjade med subkutan IgG-
behandling till barn efter att ha besokt Huddinge sjukhus
i borjan av 1990-talet. Hon blev en av de forsta med-
lemmarna i Sveriges Immunbristsjukskoterskeforening
(SISSI) och var vid sin bortgang foreningens kassor.

Birgitta var dven mycket betydelsefull i det stora forsk-
ningsprojektet ALPI — ”Att Leva med Primér Immun-
brist”. Birgitta deltog i arbetet att 1dgga upp studien och
att utforma enkéter och intervjuunderlag. Hon var ocksa
den som genomforde de allra flesta intervjuerna av barn
med primér immunbristsjukdom runt om i Sverige.

Forutom det dagliga arbetet pd barnkliniken engage-
rade sig Birgitta pa olika sétt for att forbéttra varden,
ett exempel ar utbildningar dér Birgitta girna delade
med sig av sin vérdefulla kunskap. Hon ingick i den
grupp som vid ett par tillfillen per ar deltog i nationella
utbildningar for sjukskdterskor och lékare i priméra im-
munbristsjukdomar och behandling av dessa.

Birgitta blev 60 ar. Véara varmaste tankar gar till Birgit-

tas make och dottrar liksom till Gvrig familj och Birgit-

Var vén och kollega Birgitta Persson, barnsjukskéterska  tas arbetskamrater.

vid barnmottagningarna i Halmstad och Falkenberg, har

hastigt och ovéntat avlidit. Det dr dnnu inte mojligt att forsta att Birgitta dr borta
och alla kollegor och véanner i SISSI kommer att sakna

Birgitta var en mycket kunnig sjukskéterska med ndstan ~ henne och hennes stora kunnande, hennes viarme, glada

30 ars erfarenhet inom sjukvarden. Hon vidareutbildade  skratt och positiva instdllning till vart gemensamma

sig till barnsjukskdterska och tog sin specialistexamen — arbete att fora kunskapen om immunbrist vidare och

1991. framat.

Fran allra forsta borjan engagerade sig Birgitta for barn ~ For alla medlemmar
och ungdomar med primér immunbristsjukdom. Manga  SISSIs styrelse

Snart ar det dags igen for VARLDSIMMUNBRISTVECKAN

Den 22-29 april ér utsedd till Varldsimmunbristveckan. Under veckan kommer olika aktiviteter aft
genomfoéras runt om i varlden for att dka kunskap och sprida kénnedom om primdr immuntorist. | &r
kommer temat frén PIO vara screening av nyfédda i Sverige for att upptécka svara primdra immunbrister.

Vill du géra en insats? Har ar nédgra férslag hur din Idnsavdelning och du som medlem kan bidra:
Ordna en féreldsning om prim&r immunbrist
Samla in pengar till forskningen om prim&r immunbrist

Stalla upp och bli interviuad av media vid férfrdgan . Jag tar tacksamt emot anmalan fran dig som vill
dela med dig av dina erfarenheter.

Félja PIO i sociala medier - gilla, dela och twittra.
Har du egna idéer pd vad du vill gora fér att sprida kunskap om primar immunbriste Hor av dig fill mig
och beratta.

Mer information kommer p& kampanjsidan: www.immunbristveckan.nu
Vanliga halsningar Anneli Larsson, Verksamhetsansvarig i PIO
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Lansavdelningama INFORMERAR

Demonstration, information och vacci

Text & Foto Anette Andersson

Innan hostens infektioner skulle sla till
passade PIO Jonkoping pa att bjuda
in till medlemstrdff tillsammans med
Infektionskliniken, Ldnssjukhuset Ry-
hov i Jonkoping.

Visade pumpar

Kvillen inleddes med att Carina
Hagstedt, sjukskoterska pa kliniken
for immunbristpatienter, tillsammans
med Terese Olsson visade olika alter-
nativ pa nalar och pumpar for hembe-
handling.

Kliniken har idag ca 70 patienter som
far behandling. Av dessa har ca 45
hembehandling. Flera dr under utred-
ning.

Om primér immunbrist-register

Vi fick vidare information om PID-
cares nationella  kvalitetsregister.
Vad &r da PIDcares nationella kva-
litetsregister? P4 PIDcares hemsida
www.pidcare.se kan man ldsa foljande:

Aktivitetstips

-

”Hela tiden strdavar vi (PIO, SISSI
och SLIPI, forf. anm.) efter att ut-
veckla och sdkra vardens kvalitet
sa att resultatet och upplevelsen
blir dnnu béttre for dig som patient.
Kvalitetsregistren gor det mojligt for
oss att folja upp och forbéttra varden
for dig och andra patienter i samma
situation. Forbéttringsarbetet mojlig-
gors av alla patienters medverkan sa
att vi pa gruppniva kan jimfora resul-
tat mellan olika enheter i landet. Med
uppgifterna 1 registret far vi unika
mojligheter att se vilka arbetssitt,
behandlingsmetoder, ldkemedel och
produkter som ger bra resultat for dig
som patient och vilka som inte ldngre
bor anvindas. Genom att ldmna ditt
bidrag till kvalitetsregistret dr du med
och forbattrar varden!”

Vidare berittade Carina och Terese
om Par Wagstroms studie ang. vilken
nytta man har av gammabehandling
vid subklassbrist.

Lampliga vaccinationer

Vi fick ocksd hora om olika lampliga
typer av vaccinationer. Har man en
immunbristsjukdom, ska man' alltid
fraga sin doktor fore vaccination vad
som ar lampligt alt. inte [ampligt. Néar
det &r dags for hostens influensavacci-
nering — kénner du inte till om du ska
vaccinera dig — hor med din doktor.

D-vitaminets nytta

Att vistas ute i dagsljus mar ménga bra
av. Genom studier har man funnit att
laga nivaer av D-vitamin kan orsaka
ménga forkylningar. En jamfGrelse
— for att fa 1 sig lika mycket D-vitamin
via maten som att vistas ute i 30 minu-
ters dagsljus maste man dta 20 kg lax.
Vem gor det?

Sa ta nu vara pa sa mycket dagsljus du
kan den mérka érstid vi dr i och forsok
dra ditt stra till stacken och forebygga
en forkylning. *

Ett tips till lokalavdelningar — ta hjdlp av era medlemmar
for att ordna aktiviteter/studiebesok bara just for er. Det
gjorde vi i PIO Jonkdping.

En av vara medlemmar har tidigare jobbat pa bibliotek och
kénde en f.d. kollega som jobbar pa Arkivhuset i Jonko-
ping, Gerd Isaksson. Vi tog kontakt med henne och hon
stallde upp och berdttade om deras verksamhet, bara for
oss. Kanon!

Fore detta studiebesok har fundering funnits hos under-

tecknad att ev. borja slaktforska. Efter detta intressanta stu-
diebesok forstérktes den tanken verkligen. Jag ser det som

PIObladet Nr 1/2014

lampligt f6r mig da det sker i en mindre lokal 4n sjdlva
Arkivhuset och med ett begransat antal datorer/besdkare.

I Arkivhusets datorer finns olika abonnemang dér man kan
lasa om kyrkoarkivalier samt databaser over bl.a. fodda,
vigda och doda. Har ligger fokus pa Jonkopings ldn, men
med datorernas hjilp kan man komma at material fran
hela landet.

Arman intresserad av attlisa gamla tidningar finns iven den
mdjligheten hér, genom dator med rullfilmslésare av éldre
tidningar fran Jonkopingsomradet. Via rullfilmslidsare ges
dven tillgang till dombdcker, landskapshandlingar etc.



Lansavd. informerar

Lyckat HAE-mote

Text & Foto Camilla Eriksson

Prof. Janne Bjorkander var en av forelasarna i
samband med PIOs HAE-mote i Stockholm

HAE-méte i Stockholm

Den 9 november 2013 hélls ett HAE-m&te
i Folkets Hus i Stockholm. Vi var totalt 45
stycken varav 34 stycken var HAE-po-
fienter och anhdriga. Motet arrang-
erades av PIO i samarbete med CSL
Behring, Shire, SOBI och Viropharma.

Vi hade bjudit in Henrik Balle-Boysen,
ordférande i den danska patientféren-
ingen fér HAE och HAE Scandinavia,
professor Janne Bjérkander och specia-
listidkare Patrik Nordenfelt.

Henrik holl en presentation av den nya
féreningen HAE Scandinavia och for-
I&ste om studien "burden of liness” som
handlar om konsekvensen av aftt leva
med HAE. Janne och Paftrik féreldste om
nya data frén SWEHA-registret. Och Ma-
ria Monfors héll en presentation om PIO.

Det blev en lyckad dag med mdanga
bra gruppdiskussioner. ¢

Inspirationsdagar

Tretton representanter fran PIO:s ldnsavdelningar och fréan sty-
relsen traffades en 16rdag i oktober for att fa inspiration och nya
kunskaper. Mette Larsen, styrelseledamot i PIO, berittade hur
man kan anvénda sociala medier i foreningsarbetet. Information
om PIO och om ABF, Arbetarnas bildningsforbund, stod ocksa
pé programmet. Aven aktiviteter for Varldsimmunbristveckan
2014 diskuterades. Dagen dérpa var det styrelsemote till vilket
lansavdelningarnas ordférande var inbjudna att delta. Det var
en mycket givande helg som fick hogt betyg 1 deltagarnas ut-
vérdering.

IXT\ LR

ABF erbjuder styrelse-, funktions- och ledarskapsutbildningar
som ger medlemmar de kunskaper som de behdver for att vara
till exempel kassor eller ordférande. PIO har samarbetsavtal
med ABF. Det betyder att ldnsavdelningarna eller annan intres-
segrupp bland medlemmarna kan anordna kurser/studiecirklar
via ABF eller delta i utbildningar som ABF anordnar i till ex-
empel foreningskunskap. Det finns ocksa mdjlighet att ordna
studiecirklar pa lokal niva i olika intressefragor. Hor av dig till
PIO om du vill veta mer.

Text Anneli Larsson Foto Mette Larsen

HAE Scandinayia

F&ér HAE-patienterna finns det nu dven en Skandinavisk patientférening, HAE Scandinavia.
Foreningen startade under hdsten och har medlemmar frdn Danmark, Norge och Sverige.

Malet for féreningen ar att hjdlpa alla HAE-patienter och deras familjer till att f& tilgdng
fill de basta majliga behandlingsalternativen och att alla med HAE blir diagnostiserade.

F&r PIO-medlemmar med HAE &r det gratis att vara medlem i HAE Scandinavia, fill att boérja

med t.0.m sommaren 2015.

For mer information om HAE Scandinavia eller fér anmdlan om medlemskap, gd in p& hemsidan
www.haescan.org eller kontakta den svenska styrelserepresentanten Camilla Eriksson pd epost cer@haescan.org.

Ordférande i féreningen &r Henrik Balle Boysen hbb@haescan.org och kontaktperson i det
dagliga arbetet &r Trine Balle Boysen tbb@haescan.org.

20

PIObladet Nr /2014




Lansavd. informerar

Primara & sekundara immunbrister

PIO Vasternorrland - Jamtland

Text Stefan Nordeman Foto Thierry Ehrmann

Carl Granert, dverlikare och infek-
tionsspecialist vid Immunbristenhe-
ten, Karolinska universitetssjukhuset,
Huddinge, foreldste i Sundsvall om
primdr och sekunddr immunbrist.

Carl Granert har arbetat pd Immun-
bristenheten i ca tjugo ar och har séle-
des en lang erfarenhet av immunbrist.
Han holl en intressant och littfattlig
foreldsning pd Sundsvalls sjukhus
om immunbrister. Det var ca 30 aho-
rare som lyssnade och négra hade rest
anda fran Ostersund for att lyssna pa
honom.

Immunforsvarets funktion

Han gick igenom immunfOrsvarets
funktion, att det ska kédnna igen
kroppsfrimmande &dmnen och be-
kédmpa dessa. Kunna skilja pa egna
och frimmande celler och dessutom
samverka mellan olika organ och
cellslag 1 kroppen. Ibland kan det
uppstd komplikationer i immunfor-
svaret som inte dr onskvérda, t ex vid
organtransplantation.  Autoimmuna
sjukdomar &r ett annat exempel pa nér
immunforsvaret inte fungerar som det
ska. Vi dhorare fick ldra oss att var i
sar dr en del av immunforsvaret som
atit upp en bakterie och dérefter dott,
en mycket viktig del av immunfor-
svaret. De viktigaste cellerna dr de
vita blodkropparna, T-lymfocyter och
B-lymfocyter, som har ett minne och
det dr den funktionen man utnyttjar
vid vaccination.

Antikropparna

I immunforsvaret finns antikropparna
IgG, IgA, IgM IgD och IgE. IgG
finns i blodet och Gverfors till fostret i
mammans mage via moderkakan. [gA
finns till storsta delen i slemhinnor och
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overfors vid amning till babyn. IgM
finns i blodet och &r det forsta forsva-
ret vid angrepp av bakterier. IgD och
IgE deltar inte i infektionsforsvaret
men IgE har en funktion vid allergier.
IgG delas in i fyra undergrupper och
ibland finns brister i nagon eller nagra
av underklasserna.

Skillnad pa primar & sekundar
Immunbrister indelas i tvd huvud-
grupper, primédra (medfodda eller
latenta med debut senare i livet) och
sekundira (forvirvade pga sjukdom
eller behandling). De sekundira im-
munbristerna kan bero péd cancer,
infektioner, ldkemedel, underndring
eller svilt, njur/tarm-skador och
bortopererad mjdlte. Priméra im-
munbrister kan drabba alla delar av
immunforsvaret men den vanligaste
formen 4r B-lymfocytdefekter som
orsakar antikroppsbrister.

Antikroppsbrist

Den vanligaste antikroppsbristen &r
IgA- brist f6ljd av 1gG-subklassbrist
och Hypogammaglobulinemi, kom-
binerad IgA- och IgG-subklassbrist.
De symptom man vanligen far vid
antikroppsbrister dr bihale-, 6ron-,
luftrérs- och lunginflammationer. De
bakterier som stéller till det 4r vanliga
bakterier som finns hos smabarn och
vuxna, hemophilus influenzae, pneu-
mokocker och moraxella.

Hypogammaglobulinemi

Hypogammaglobulinemi bestar av
tvd typer: CVID (vanlig variabel
immunbrist), frekvens 1/50 000 och
XLA (x-linked agammaglobulinemia
eller Brutons sjukdom), frekvens
1/200 000. Immunbristenheten har
ett upptagningsomrade pa ca tva mil-

joner ménniskor och har 85 CVID-
patienter och 7 XL A-patienter.

IgG-subklassbrist ger framst bakte-
riella luftviigsinfektioner och behover
inte alltid behandlas och utséttnings-
forsok finns vanligen med i behand-
lingen. IgA-brist ger framst dvre luft-
végsinfektioner och tarminfektioner.
Frekvens 1/600 men endast ca en
tredjedel far en 6kad infektionsbené-
genhet, dven hér dr utsittningsforsok
en del av behandlingen.

Behandling

Behandlingen vid antikroppsbrister
bestar av tillforsel av immunglobulin
som injektioner subcutant, intra-
vendst eller intramuskuldrt. Vanligast
i Sverige dr subcutan behandling,
dér vi dr ett foregangsland, foljt av
intravends behandling. Intramuskulér
behandling &r relativt ovanligt idag
men alla tre behandlingsmodellerna
ger ungefar lika bra resultat. Det finns
nagra lander som borjat med nagot
som kallas Rapid-push, man ger sig
sjalv sprutor manuellt dagligen, men
sa langt Carl Granert vet finns ingen
patient i Sverige som paborjat en sa-
dan behandling.

Som ndmnts tidigare dr det osdkert
med behandlingsresultat vid sub-
klassbrist och IgA-brist. En nog-
grann beddmning maste géras innan
behandling péborjas. Vid CVID och
XLA ska alltid behandling pabdr-
jas och dosen anpassas till dess att
tillfredstdllande  resultat  uppnas.
Vid konstaterad immunbrist ska
man vara frikostig med antibiotika-
behandling och grundregeln ska vara
tidigare insdttning, starkare dos och
langre behandling 4n for personer
utan antikroppsbrist. Om mdjligt ska
provtagning goras innan antibiotika
behandling paborjas och om det anses
lampligt, utrusta patienten med recept
for egen ordination vid behov for att
forkorta sjukdomsperioderna.

Sekundara immunbrister

Sekundédra immunbrister kan uppsta
vid kronisk lymfatisk leukemi, my-
elom och lymfom. Dér behandlingen
mot sjukdomarna kan sinka nivan av
gammaglobulin och behandling med
immunglobuliner kan behdva séttas in.
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Justera immunglobulindosen

Vid behandling med immunglo-
buliner strivar man initialt efter
serumnivder pa 6g/l. Niar man
uppnatt den nivdn maste dosen
dérefter justeras tills tillfredstil-
lande behandlingsresultat uppnas.
Serumnivéer kan variera mellan

6-14 g/l.

Betydelsefulla traffar

Efter foreldsningen samlades 11
medlemmar i PIO Visternorrland/
Jamtland for att tréffas och prata
en stund. Vi presenterade oss for
varandra dd det var ndgra nya
ansikten och delgav varandra vara
erfarenheter av att leva med en
primir immunbrist. Intressant var
att dven anhoriga fanns med och
berittade lite om hur det &r att vara
anhdrig till en person med en livs-
lang sjukdom. Mycket virme fanns
i det som sades och vi konstaterade
att dessa traffar dr betydelsefulla
och fyller en viktig funktion for oss
alla. Vi avslutade med en gemen-
sam fikastund i ett glatt géng. °

) »

ALLA PATIENTER FORTJANAR HOPP

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 vara 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 ar
varumarken som tillhor ViroPharma Incorporated.

SE/CIN/13/0043

b

PIObladet Nr 1/2014



Octapharma Nordic AB
11275 Stockholm
fraga@octapharma.se
www.octapharma.se

B Sveriges enda tillverkare av plasmabaserade Idkemedel

B Utvecklar informationsmaterial och hjalpmedel i sam-
arbete med sjukvarden

B Stoder utbildning av vardpersonal

www.octapharma.se

oclapharmao

For the safe and optimal use of human proteins
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Crono Super-PID 10/20 och S-PID 50

« Sma och snabba.

« Upp till 50 ml pa en halvtimme.

* Du vet exakt nar din infusion ar klar.

Neria Multi 2, 3 eller 4

« Smidigt infusionsset med 90 ° stalkanyl och
2, 3 eller 4 infusionsplatser.

Nordicinfu Care is an activity of Air Liquide Healthcare

NordicInfu Care AB, Box 1225, 131 28 Nacka Strand.Tel 08-60124 40. Fax 08-601 24 42. www.infucare.se




NYHET!

NU kan du paverka flodeshastig-
heten under pagaende infusion!

VersaRate™ Flow Control

Variabel flodeskontroll - med OFF-funktion - till
mekaniska infusionssystem som t ex Freedom®60.

Bestallningsinformation:

Antal/forpackning: 25 st
inkl sprutor.

Artikelnr: 73 36 60

Kontakta oss for
ett gratisprov!

VordicInfu Care is an activity of Air Liquide Healthcare

Nordiclnfu Care AB, Box 1225, 131 28 Nacka Strand.Tel 08-60124 40. Fax 08-601 24 42. info@infucare.se * www.infucare.se



PIO, riksorganisationen

Ordférande

Maria Monfors
Rullstensvégen 6

187 34 TABY

Tel: 0708-68 53 37

E-post: maria.monfors@pio.nu

Kansli

Verksamhetsansvarig

Anneli Larsson
Mellringevédgen 120 B

703 53 OREBRO

Tel: 019-673 21 24

E-post: anneli.larsson@pio.nu

Ekonomiansvarig

Maria Michelfelder
Mellringevédgen 120 B

703 53 OREBRO

Tel: 019-673 21 24

E-post: maria.michelfelder@pio.nu

Lansavdelningar
PIO Jonkoping

Anette Andersson

Castmans vig 11

575 37 EKSJO

Tel: 0381-146 13

E-post: mka.andersson@gmail.com

PIO Vasternorrland - Jamtland

Marie Lindh
Borgholmsvigen 10

85731 SUNDSVALL

Tel: 060-17 67 43

E-post: marie.lindh@live.se

PIO Skane-Blekinge

Lotta Billquist
Karlslundsvigen 2a

26142 LANDSKRONA

Tel: 0418-40 20 11

E-post: PIO.Skane@gmail.com

PIO Vast-Halland

Barbro Lerberg

Hagékersgatan 20

431 41 MOLNDAL

Tel: 031-87 52 47

E-post: barbro.lerberg@bredband.net

PIO Stockholm-Uppsala
Mérta Almegard
Tunnlandsvdgen 22

168 36 BROMMA

Tel: 0723-22 96 97

E-post: malillan@hotmail.com

PIO Orebro-Vastmanland
Mathias Tjaderback

Villagatan 12

697 30 PALSBODA

Tel: 070-380 40 96

E-post: tjaderback@hotmail.com

Kontaktpersoner

Vastra Gotaland - Skaraborg
Ulla Lindgren

Museigatan 3

521 44 FALKOPING

Tel: 0515-182 33

Norra Norrland

Ann-Sofie Isaksson Nordmark
Sédvastnis 211

961 93 BODEN

Tel: 070-564 52 54

E-post: ann-sofie.isaksson@pio.nu

Véastra Gétaland - Alvsborg
Berit Lofving

Norra Ledningsgatan 21

463 30 LILLA EDET

Tel: 0520-65 37 27

Ostergétland

Robert Rostedt
Trumslagaregatan 81
582 16 LINKOPING
Tel: 013-10 07 32

PIO, Mellringevagen 120 B, 703 53 Orebro * www.pio.nu - info@pio.nu
PlusGiro 431 00 03 - I, Bankgiro 5159-3382



	Nr 1 2014_Inlaga
	Nr 1 2014_Omslag

