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Hiint se " sist. ..

Valkomna till arets forsta
nummer av PlObladet.

I detta nummer kommer ni att fi ldsa referat
fran det internationella ESID/INGID/IPOPI-
motet for patientorganisationer, likare och
sjukskoterskor som holls 1 Lissabon i slutet
av forra aret. Det var manga intressanta fore-
lasningar som handlade om det senaste inom
omrddet primdr immunbrist. Tack till Jenny
Lingman-Framme och Olov Ekwall som bidra-
git med referat fran ESID-métet. Fran PIO del-
tog fem representanter som skrivit referat fran
IPOPIs och INGIDs foredrag.

PIOs forskningsstod 2018 tilldelades Ramona
Fust och Vanda Friman. Ramona Fust fick stodet
tillsammans med Carina Hagstedt och Christina
Petersson for forskning for att utveckla ett stan-
dardiserat protokoll for uppfoljning av vard och
behandling for personer med svar primir im-
munbrist. P4 sidan 5 kan du l4sa mer. | ett senare
nummer av PIObladet kommer du att fa ta del av
Vanda Frimans forskningsprojekt.

Under en helg i borjan av november forra aret
holls ett nordiskt mote for primér immunbrist
(NMPI) i Alesund, Norge. Vid métet deltog
representanter fran Norge, Finland, Sverige och
Island. Under mdtesdagarna diskuterades ny-
heter och aktuella fragor i de olika organisa-
tionerna. En av punkterna pa programmet var
planering infor ett gemensamt nordiskt moéte for
unga vuxna pa Island 12—15 september i &r.

Just nu pagar forberedelserna infor arsmotet i
slutet av mars som halls i Gévle. Foreldsare &r
professor Mats Lekander som kommer att be-
rdtta om sambandet mellan immunsystemet
och beteende. Professor em. Janne Bjorkander
kommer att ge oss en introduktion till immun-
systemet och primédr immunbrist. Vi kommer
ocksa att fa lyssna pa en medlemsberittelse om

hur det dr att véixa upp med en primdr immun-
bristsjukdom. Referat fran arsmotet kommer i
PIObladets juninummer.

Arets giistmedarbetare i PIObladet 4r Malin
Wendel, beteendevetare, forfattare och mental
tranare. Malin kommer att skriva en artikel for
publicering i ndsta nummer av PIObladet.

22-29 april dr det dags att ge sig ut pa zebra-
promenader igen. Om vi lyckas na arets mal
och tillsammans promenerar 700 timmar, far
PIO 25 000 kronor fran vara samarbetspartners
att anvinda till informationsmaterial. Hjalp
gérna P10 att sprida kunskap och information om
primdr immunbrist under Vérldsimmunbrist-
veckan! Lis mer pé sidan 19 och pa PIOs hem-
sida www.pio.nu.

Som vi rapporterat tidigare i PIObladet har
Socialstyrelsen utrett om den allvarligaste
formen av primir immunbrist SCID, (svar
kombinerad immunbrist), ska inkluderas i det
nationella programmet for nyfoddhetsscreening.
Enligt nuvarande biobankslag far screening av
PKU-prov enbart utféras for att hitta dmnes-
omsittningssjukdomar. I skrivande stund har
vi fatt det glidjande beskedet att en lagrads-
remiss har lamnats till riksdagen som foreslar
en dndring i biobankslagen som ska mdjliggora
screening for SCID. Lagéndringen foreslas att
trdda 1 kraft 1 juli 2019. Att denna lagéndring
kriavs har forsenat processen. Nu finns dock
stora forhoppningar om att SCID-screening in-
fors i Sverige under aret.

Onskar er trevlig ldsning!

Varma hélsningar

Maria Monfors
Ordftrande

LPIO Har du flyttat eller fatt ny e-postadress?

Primarimmunbrist
organisationen

Kontakta PIO pa e-post info@pio.nu eller telefon 019-673 21 24
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Aktuellt 1 PIO

PIOs podd Sa sjukt

Under varen kommer tre nya avsnitt
av PIOs podd Sa sjukt att spelas in.
Hittills (februari) har poddens tre
forsta avsnitt tillsammans haft unge-
far 1200 lyssningar. Vi har fétt fin re-
spons fran PIOs medlemmar. De med-
lemmar som har hort av sig kan kédnna
igen sig i ndgon av beréttelserna. I
PIO finns runt tjugo olika priméra im-
munbristsjukdomar representerade.
Dessutom skiljer sig symtom och
sjukdomsbild at d&ven bland dem som
har samma diagnos. Att vi kan samlas,
driva gemensamma fragor, ldra av
varandra och se det som forenar ér
fint och nddvéndigt nér vi dr en sé
liten grupp. Sedan podden startades
har nya medlemmar hittat P1IO. Vi har
ocksa fatt in onskemal och forslag
pa innehall till kommande avsnitt.
Kontakta oss pé sasjukt@pio.nu med
synpunkter och 6nskemadl. Varmt tack
till er alla som har medverkat i1 pod-
den och delat med er!

PIOs ldnsavdelningar

Nu har arsmoéten hallits i PIOs fem
lansavdelningar. Till ordférande i res-
pektive avdelning valdes:

Frederick Godden, PIO Skéne-
Blekinge, Anette Andersson, P10
Smaland, Marthe Viberg, PIO Vist-
Halland, Camilla Nordmark, PI1O
Stockholm-Uppsala, Mathias Tjdder-
béick, PIO Orebro-Vistmanland.

Ett varmt tack till alla er som ar aktiva
1 nadgon av ldnsavdelningarnas styrel-
ser och ger av er tid och bidrar med
engagemang och kunskap!

Flera av avdelningarna planerar ge-
mensamma zebra-promenader under

Virldsimmunbristveckan 2229 april.
Information kommer pa hemsidan.
Ta chansen att stotta din lansavdel-
ning och f4 mojlighet till erfaren-
hetsutbyte. Dessutom bidrar du till
att sprida annu mer information om
primdr immunbrist. Lds mer om
Virldsimmunbristveckan pa sidan 19.

Nordiskt ordférandeméte
i Stockholm med fokus pa
immunglobulinbehandling

mycket glada ver att Jose Drabwell
fran IPOPI, den internationella
patientorganisationen kommer till
motet och héller 1 en av utbildnings-
foreldsningarna. Lordagen den 25
maj kommer immunglobulinmétet
att héllas. Dagen efter, den 26 maj,
héalls det drliga NMPI-moétet, dir
tva representanter fran varje lands
styrelse deltar.

Familjelager pa Uskavi

9-11 augusti ér det dags for familje-
lager pd Uskavigdrden vid sjon
Usken utanfor Nora. Lagret anordnas
for barn och ungdomar upp till 20 ar

som har primér immunbrist och deras
familjer. Inbjudan kommer att skickas
ut under varen och det kommer att
finnas information och anmélnings-
formulér pd PIOs hemsida. Precis
som forra aret kommer vi att erbjuda
deltagande familjer boende i egna
stugor under ldgerdagarna. Lds mer
pa sidan 19. Vilkomna!

i Méte for unga vuxna pa Island
Vid det internationella immunbrist- :
motet som holls i Lissabon i hostas
uppmérksammades immunglobulin-
tillgangen i vérlden. PIO och véra
systerorganisationer i de andra nord- :
iska landerna har beslutat att ordna :
ett gemensamt mote med represen- :
tanter fran landernas styrelser dér vi :
far tillfélle att ldra oss mer om hur i
situationen ser ut i Norden och vad vi :
kan gora for att paverka for att sékra :
immunglobulinbehandlingen som é&r :
livsviktig for manga personer med :
primdr immunbrist. Till motet har
lakare, sjukskoterskor och like- :
medelsbolagen bjudits in. Vi dr ocksa :

Planering pagér for ett gemensamt :
nordiskt mote for unga vuxna pa :
Island den 12-15 september. Till :
motet kommer medlemmar som ér :
mellan 18 och 25 ar och har primér !
immunbrist att bjudas in. Tre till fyra :
deltagare frdn varje land kommer
fa mojlighet att delta. Nu hoppas vi
pé positiva besked angdende fond- :
och bidragsansokningar innan allt
kan spikas. Kénner du att detta vore :
nagot for dig, hall 6gonen oppna! :
Inbjudan kommer att liggas upp pé '
hemsidan och Facebook si snart vi :
vet om motet kan genomforas. :

Vi vill bli fler

Som ni har kunnat ldsa hir i PIO-
bladet och i arsberittelsen har P1O
tappat medlemmar de senaste aren.
2018 har tappet bromsats nagot, men
det var fortfarande en minskning.
Vi vill bli fler for att bli en starkare
rost for att forbattra for personer med
primdr immunbrist. For att fler ska
hitta PIO ska lédnsavdelningarna be
sjukhusen om hjilp att dela ut kuvert
med PID-information till personer
med primdr immunbrist. Detta har
man gjort i PIO Smaland under ett
par ar med gott resultat. ~

Information, tips, bra lankar, kontaktuppgifter,
mojlighet att bestalla informationsmaterial, gavo-

brev, bli medlem, lasa PIObladet, lyssna pa podden,
handla i zebra-butiken, lankar till sociala medier m.m. [/
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Sociala medier

PIO1soclala medier

Facebook

Pa PIOs officiella Facebook-sida
”PIO.Riks” kan du ldsa nyheter om
organisationen, om primér immun-
brist och om relaterade frigor. PIO
erbjuder ocksd tvd slutna Face-
book-grupper, som endast dr Oppna
for medlemmar, PIO Medlemsforum

och PIO-HAE. P4 PIOs hem-
sida www.pio.nu, under me-
nyn “Sociala medier” kan du
lasa hur du gor for att ga med

ien grupp.

Instagram

Folj PIO pa Instagram! PIOs
officiella konto hittar du genom att
soka efter ”pio_sverige”.

Twitter

PIO har tva Twitter-konton. ”PIO-
riks” dr det officiella kontot. Under
Virldsimmunbristveckan 22-29 april
twittrar vi pd kontot "GoZebra P10”.
#PIO #GoZebra #WorldPTWeek
#WPIW #primédrimmunbrist

& podden

YouTube

PIO har tva kanaler pd YouTube.
PIOs officiella YouTube-kanal hittar
du genom att soka pa “PIO riks”. Har
lagger vi upp filmer inom omrédet
primér immunbrist. Om du soker pa
“Sé& sjukt podd” hittar du till PIOs
YouTube-kanal for podden dir du
kan lyssna pa alla utgivna avsnitt.

Podcast “Sa sjukt”

Du hittar podden via PIOs hemsida
eller sok efter “Sa sjukt” i Sound-
Cloud, Podtail, Acast eller iTunes
podcast-katalog, Podcaster. H

Info.: www.pio.nu/sociala-medier/
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Forskningsstod

PIOs forskningsstod 2018

Text: Ramona Fust
Foto: Per-Olof Sandqgvist

Till att borja med vill jag rikta ett
stort tack till PIO for forsknings-
stodet till utveckling av stan-
dardiserat och strukturerat sjuk-
skoterskebesdk for uppfolining
av vard och behandling for perso-
ner med svar primar immunbrist.

Detta forskningsprojekt har initierats
av undertecknad som arbetar pa in-
fektionskliniken, Universitetssjuk-
huset i Linkdping, Carina Hagstedt
som dr sjukskoterska pa infektions-
kliniken, Lénssjukhuset Ryhov och
Christina Petersson, lektor pa avdel-
ningen for omvérdnad pa Halsohog-
skolan, Universitetet 1 Jonkoping.

Personer med svar primir immun-
brist, som CVID och XLA, kan upp-
leva behandlingsborda och hélso-
och sjukvérdens uppgift dr att pa
bésta sitt bistd dem med rétt kun-
skap, rad och stod for att de ska
kunna leva ett sa bra liv i sin vardag
som mojligt, trots sin svéra sjukdom.
Genom att infora sjukskoterske-
besok dir standardiserade frage-
formulédr anviands for uppfoljning
av den vard och behandling som
genomfors, sidkerstdlls en likvardig
vard oavsett var i landet personen far
sin vérd.

Eftersom patientgruppen bestar av
personer med en sillsynt sjukdom
finns begrinsad evidens for hur upp-
foljningen upplevs. Sjukskoterske-
beséken kommer mojliggora att
problem och obehag for patienterna
tas upp pé ett standardiserat och
strukturerat sétt utifrdn samlade er-
farenheter frén personer med primér
immunbrist samt immunbristsjuk-
skoterskor som béada varit med och
tagit fram vad som bdr vara med vid
aterbesok till sjukskoterska. Detta
mojliggor att fokus kan ldggas pa en
personcentrerad vard. Sjukskdterskan
kommer att kunna dokumentera
och inhdmta information géllande
personens situation och behov och
dokumentera detta i det standardi-
serade protokollet. Ett annat verk-
tyg som mojliggor for vardpersonal

PIObladet Nr 172019

i\
bl

7

\

A e

Christina Petersson och Ramona Fust uppvaktas med diplom och
blommor av PIO Smalands ordférande Anette Andersson.

att samla in information och for en
person med primdr immunbrist att
vara delaktig i varden &r den digitala
Hélsodagboken PIDcare. For att
Halsodagboken ska kunna bidra till
att forbattra uppfoljning och vard ar
det viktigt att sjukvardspersonal an-
vander sig av den information som
personen med primér immunbrist
matat in. Det dr ocksd viktigt att
vardpersonal registrerar t.ex. lab-
vérde och immunglobulinbehandling
1 Kvalitetsregistret PIDcare infor
vardbesoket.

Besoket hos sjukskoterskan planeras
med fordel in da det dr dags for forny-
else av hjdlpmedel, eftersom det ar
viktigt att utvdrdera hur dessa fung-
erat innan de skrivs ut pa nytt. Annat
som kan diskuteras vid besoken ar
foljsamheten (dvs. hur vil en person
foljer en given ordination eller tar ett
lakemedel, pa engelska compliance./
Reds. anm.) till immunglobulinbe-
handlingen. Vid bristande f6ljsamhet
ar det av vérde att fran sjukvardens
sida forsoka forsta orsaken och uti-
frdn detta arbeta tillsammans med
personen for att modifiera behand-
lingen. Vi tror ocksa att vi behover
fraga aktivt om det finns praktiska
problem kring behandlingen och
ibland foresld nytt intervall eller
andra hjdlpmedel for att underlitta
immunglobulinbehandlingen.

En av PIO Smaélands styrelsemed-
lemmar, Anette Andersson, kommer
vara en av de deltagande patienterna
1 styrgruppen for detta projekt vilket
vi ser som ett stort privilegium. For
att fa in ytterligare perspektiv pa
hur personer med immunbrist ser pa
vardbesoken kommer vi s& sméaning-
om tillfraga ytterligare medlemmar
i PIO. Under véaren och fram mot
hosten kommer vi att arbeta fram
vad som ska ingd i det standardisera-
de och strukturerade sjukskoterske-
besoket utifran det som framkommit
fran personer med svér primir im-
munbrist och fran sjukskoterskor
som arbetar med denna patientgrupp.

Var plan ér sedan att under hosten
2019 starta med sjukskdterskemot-
tagning for personer med svar primér
immunbrist utifran ett standardiserat
och strukturerat arbetssitt. De som
kommer att tillfragas i nuldget att
deltaga, dr de personer som vanligt-
vis har sina besok pa infektionskli-
nikerna i Vixjo, Kalmar, Jonkdping,
Norrkdping och Linkdping. H

Ramona Fust delade 2018 ars forsk-
ningsstdd med Vanda Friman. I ett
senare nummer av PIObladet kom-
mer vi fa ta del av Vandas projekt.



Internationellt moéte

IPOPI, den internationella

Text: Maria Monfors
Foto: IPOPI och Magdalena Déragrip

ESID (European Society for Im-
munodeficiencies), INGID (In-
ternational Nursing Group for
Immunodeficiencies) och IPOPI
(International Patient Organi-
sation for Primary Immunodefi-
ciencies) anordnade i Lissabon i
oktober 2018 sina gemensamma
internationella méten. PIO hade
fem representanter pa plats nar
drygt 2400 deltagare samlades
under fyra dagar for att lara sig
mer och dela med sig av kun-
skap och senaste forskningen
fran primar immunbristomradet.

Efter att Jose Drabwell, IPOPIs
ordforande, hélsat vilkommen till
IPOPI-métet holls inledningstalet av
patientorganisationen i Portugal AP-
DIPs ordforande Ricardo Pereira och
dr Susana Lopes da Silva, verksam vid
Hospital de Santa Maria, Lissabon.

IPOPIs verksamhet

IPOPIs verksamhet planeras och
genomfors av en styrelse samt an-
stdllda. Johan Prevot, Executive Di-
rector och IPOPIs anstéllda berdttade
for oss vad de har gjort for aktiviteter
under aret och vad som &r pa gang
i framtiden. IPOPIs mission &r dkad
medvetenhet och tillgang till tidig
diagnos och optimal behandling
genom samarbete med ldkare, sjuk-
skoterskor, patienter och industrin.
For att 6ka medvetenheten om pri-
mér immunbrist har IPOPI bland
annat genomfort kampanjer, med-
verkat 1 olika forum i EU samt
tagit fram informationsmaterial och
publikationer. De har dven gett ut ny-
hetsbrev, enkiter, genomfort Vérlds-

6

immunbristveckan samt deltagit i
ett flertal mdten nationellt och in-
ternationellt. I november 2018 hade
IPOPI sitt forsta webbinarium.
Foreldasningen, som handlade om
behandling och CVID, finns att se pa
IPOPIs hemsida www.ipopi.org. For
mdjlighet till optimal behandling har
IPOPI utvecklat en app som hanterar
hilsoinformation, en slags patient-
dagbok. I appen kan en person med
primir immunbrist registrera infor-
mation om behandlingar och dagliga
symtom. Aven viktiga dokument kan
sparas pa ett enkelt sétt.

Internationellt arbete

IPOPI stodjer medlemslander med
information, har workshoppar samt
ger ekonomiska bidrag till medlems-
lander som behdver hjdlp, for att de
bland annat ska kunna genomfora
event och kampanjer. [IPOPI hjélper
ocksa nya medlemslinder att starta
upp sin verksamhet och bidrar med
grundliggande kunskap om hur man
driver en organisation. Malet dr att
majoriteten av personer med priméar
immunbrist ska fa tillgang till be-
handling i framtiden, da det idag &r
stora skillnader i vérlden. IPOPI vill
fortsétta att 6ka supporten till sina
medlemsladnder.

Utbyte av erfarenheter

Under motesdagarna i Lissabon an-
ordnades flera workshoppar. Bland
annat om hur man uppréttar en stra-
tegisk plan och hur man driver en
PR-kampanj. Deltagarna delades
in 1 grupper diar manga kloka idéer
klacktes och det var ett bra sitt att
lara kinna varandra och dela med
sig av kunskaper och erfarenheter.
Under motesdagarna framkom det
tydligt att medlemsorganisationerna
har varierade resurser och olika for-

patientorganisationen for
Drimar immunbrist

John &. Boyle (ordférande IDF), Madi-
son Shaw, pristagare, Martine Pergent
(ordférande IPOPI) och Tracy Shaw.

Foto: IPOPI

utséttningar i olika lander. Varje land
har sina utmaningar, men alla jobbar
mot samma mal; att forbattra varden,
att 6ka kunskapen och att sprida in-
formation om primér immunbrist.

Utdelning av utmaérkelser

Under motet passade IPOPI pé att fira
att organisationen fyllde 25 ar 2017.
Under jubileumsmiddagen bjods
vi pa historiska tillbakablickar och
tva personer tilldelades utmaérkelser
for sitt arbete och engagemang. En
utmaérkelse, till minne av Luciano
Vassalli - en ung pojke fran Schweiz
som hade stor betydelse for primér
immunbristvirlden, gavs till Madi-
son Shaw fran USA. Madison blev
foresprikare for primdr immunbrist
redan vid 12 ars alder. Ett annat pris,
LeBien Award, som ges till en person
som har forbéattrat forutsédttningarna
for personer med primar immunbrist,
tilldelades Marcia Boyle, grundare
av den amerikanska patientorganisa-
tionen IDF.

Arsméte och ny ordférande

Pa fredagen holls IPOPIs arsmotes-
forhandlingar dédr verksamheten
och den ekonomiska redovisningen

PIObladet Nr 172019



Internationellt moéte

IPOPI-fakta:

» [POPI, den internationella patientorganisationen

Fototavling med nordiskt samarbete. Trine Christiansen,
Maria Monfors, Jette Agerholm Olsen, Anneli Larsson
och Sandie Stegenberg. Foto: Magdalena Doragrip

presenterades. Martine Pergent fran Frankrike och
Christine Jeffrey fran Australien omvaldes som
styrelseledamoter. Martine Pergent utsags till [IPOPIs
nya ordforande.

Fototivling

Sista dagen avslutades med en social aktivitet med
syfte att deltagarna skulle fa tillfdlle att utbyta erfaren-
heter och ldra kdnna varandra battre under lattsamma
former. Aktiviteten var en fototdvling dér deltagarna

for primdr immunbrist, ir en sammanslutning

av nationella patientorganisationer som arbetar
for att 6ka medvetenheten om primér immunbrist
samt tidig diagnos och optimal behandling for
personer med primér immunbrist over hela
viérlden.

IPOPI 4r den globala foresprakaren for
patientgruppen i samarbete med de nationella
medlemsorganisationerna.

IPOPI grundades av Bob LeBien fran IDF i
USA och Maj-Lis Hellstrom, PIOs grundare,
med flera, efter ett méote 1 Oxford 1990.

IPOPI bildades formellt i Lugano, Schweiz 1992.
IPOPISs stod till bildandet av nationella immun-
bristorganisationer dver hela virlden och stodet

till befintliga organisationer ar mycket vardefullt.

IPOPI har vuxit betydligt de senaste aren. Fler
lander &r representerade &n nagonsin tidigare, 66

stycken, och en kad méngd aktiviteter stricker

delades upp i lag. Lagen fick en karta med olika platser tyck
sig till alla vérldsdelar.

de skulle leta reda pa, besvara fragor och ta foton.
Det var en rolig tivling med mdjlighet att besoka olika
platser i Lissabon och samtidigt knyta nya kontakter
med organisationer fran olika delar av vérlden. l

Las gérna mer pa IPOPIs hemsida www.ipopi.org

Latthanterligt och skonsamt subkutant
infusionsset med nalskydd

HigH-Flo 4

-
Subcutaneous Safety Needle Sets

FREEDOMG60° FreedomEdge”

X - .. . ..
Var HigH-Flo™ kanyl ar tunn, skarp och utformad for att géra Syringe Infusion System Syfinge Infusion System

ett litet hudsnitt vid applicering. Allt for att du ska fa en sa
skonsam och behagkli%behandling som mdjligt.

HIgH-Flo™’s tunna kanylvagg ger nalen en stor innerdiameter
och hoég administreringsprestanda, vilket 6ppnar mojligheten
fér snabbare administrering och kortare behandlingstid.

High-Flo™ finns i storlekarna 26G och 24G samt med val-
mdjligheten till 1-6 nalférgreningar. Kanyllangderna finns i
valen 4, 6, 9, 12 och 14mm. Detta ger dig mdjligheten att helt
anpassa behandlingen efter dina behov och énskemal. VﬁlgH6F|0 <

Subcutancous Safety Needle Sets

precision

Kontakta din vardgivare eller hér av dig till oss pa
info@steripolar.se alternativt 018-430 0980 fér mer
information om vara nélar och infusionssystem.

when outcomes matter

Tel. 018 430 0980 info@steripolar.se www.steripolar.se

Steripolar

PIObladet Nr 1/2019 7



Internationellt moéte

Primar immunbrist frar
fosterstadie till alderdom

Text: Anneli Larsson
Foto: Privat fam. Amaya och Lisa Wallin

Vid arets ESID/INGID/IPOPI-
mote belystes primar immun-
brist i olika livsfaser. Temat var
fran fosterstadie till alderdom
(PID-from fetus to the elderly).
Har foljer referat fran nagra av
de forelasningar som halls.

Stod till fordldrar som har
barn med primér immunbrist

Hector Amaya fran El Salvador var
inbjuden till IPOPI-motet for att be-
rdtta om sina erfarenheter och ge
rad till fordldrar som har barn med
primdr immunbrist.

Nér Hector och hans fru fick sitt
tredje barn 2014 mérkte de tidigt
att ndgot inte stimde. Sonen var
ofta sjuk och tiden innan diagnos
var Hector och hans fru oroliga och
upplevde stor osdkerhet. Nér sonen
sedan visade sig ha en primér im-
munbrist véndes livet upp och ner
och de kédnde att de stod infor en
enorm utmaning.

Hector berittade att han upplevde att
han gick igenom fyra olika faser for
att hitta fram till ett nytt sitt att leva.
Forsta tiden handlade det om att {or-
soka acceptera sjukdomen, sedan
skaffade han sig information, dérefter
tog han kontakt med andra och till
sist paborjade han arbetet med “att
gora ngonting”.

Att fa en diagnos kan vara chockar-
tat och man kan kdnna skuld, men
det ar viktigt att inse att det inte &r
ndgons fel. Det dr viktigt att sa fort
som mdjligt acceptera och omfamna
sin nya verklighet. Nista steg for
Hector var att skaffa information och
ta reda pa sd mycket som mojligt om
sin sons sjukdom. Han stéllde manga

8

fragor till ldkare och sjukskoterskor
vid sjukhusbesdken och det var dven
viktigt for familjen att f en second
opinion géllande sonens diagnos.

Hector Amaya med familj
Foto: Privat fam. Amaya

Hector menar att egen kunskap inne-
bér makt dver sin situation. Bland
annat genom patientorganisationens
hemsida gjorde han egna efterforsk-
ningar och ldrde sig mer om diag-
nos, behandling, komplikationer,
omvardnad och prognos. Direfter
tog Hector kon-
takt med andra
inom omréidet

brist. Hector re-

kommenderar att man bdrjar med
att ta kontakt med sin lokala patient-
organisation for primdr immunbrist.
Via sin forening kan man fa kontakt
med andra fordldrar, personer som
har primér immunbrist, ldkare, spe-
cialistcenter, medicintillverkare och
forsdkringsbolag. Mycket viktiga
kontakter att ha och utbyta erfaren-
heter med. For Hector och hans fa-
milj blev det sedan viktigt att gora
néagot. Det finns alltid ndgot man kan
bidra med for att medverka till for-
battringar inom primér immunbrist-

»Engagemang ger en
primirimmun- Kansla av mening.€C  at

omradet. Hector Amaya avslutade
sin presentation med att uppmana
foréldrar att bli delaktiga i sin lokala
primér immunbristorganisation. Det
ger en kdnsla av mening.

Stod till foraldrar som har
tonaringar med primér immunbrist

Jag, Anneli Larsson, verksamhets-
ansvarig i PIO, var ocksd inbjuden
av IPOPI att hdlla en presentation
med rad till tonarsfordldrar utifran
mina erfarenheter som fordlder. Nér
Jjag lyssnade pa Hectors foreldsning
slogs jag av hur mycket jag kinde
igen mig i det han berdttade. Trots
att det skiljer 20 ar mellan vara
soner och trots att vi lever i olika
delar av virlden sa gar man som
fordlder igenom liknande faser ndr
Sfamiljen drabbas av sjukdom.

Forskning visar att fordldrar &r vik-
tiga dven for tonaringar. P& vilket
satt fordldrarna hanterar sjukdomen,
behandlingen, sjukvérden och forstar
vad tondringen gér igenom har avgo-
rande betydelse for hur vél tonaringen
hanterar sin sjukdom och skoter sin
behandling under
tondrstiden. Jag tror
ocksé att det &r bra
fundera Over

vilken sorts fordlder
man vill vara och vilken livsstil man
Onskar for sitt barn/ungdom.

En sak som jag lirt mig av manga
vuxna med primir immunbrist som
jag har mott genom aren ar att det
for dem ibland ar vért att riskera att
smittas av ndgon infektion for kunna
gora ndgot man verkligen gillar. Att
som fordlder vaga ge frihet och inte
begrénsa livet nér det inte dr absolut
nddvandigt har betydelse for livskva-
litén. Egen kunskap, planering och
forberedelser ger trygghet till bade
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forédldrar och tonaringar. Det ar vik-
tigt att tonaringen far egen informa-
tion fran lakare och sjukskoterska sa
att hon/han har kunskap om sin sjuk-
dom. Som tondring ar det ocksa bra
att ldra sig den administration som
kravs for att fa det dagliga livet att
fungera som t.ex. att bestilla medi-
ciner och recept. Eget ansvar och att
bemdtas med respekt dr viktigt for
att ldra sig sta pa egna ben. Som ton-
aring behover man fortfarande stod
fran fordldrarna, men det ar bra att ha
en dialog och fraga vad din tonaring
behdver/6nskar for stod.

Under tondren &r det vanligt att kdnna
oro infor framtiden, sirskilt om man
har en kronisk, livslang sjukdom.
Ibland vill inte tonaringar prata med
sina fordldrar om detta for de vill inte
oroa sina fordldrar eller géra dem
ledsna. Dérfor dr det bra om en sjuk-
skoterska eller lakare kan informera
om att det finns mdjlighet till psyko-
logiskt stod. Aven som fordlder kan
man fa hjilp med psykologiskt stod
frdn sjukvdrden om man behdver det.

Under min presentation visade jag
och tipsade om en broschyr som
tagits fram av likaren Lotte Vosmar
Denning i Danmark. I broschyren
skriver Lotte om hur viktigt det &r
att ha kunskap om bade den fysiska
och psykologiska utvecklingen hos
tonaringar. Till exempel att hjérnan
inte ar fardigutvecklad forrdn i 25-
arsaldern vilket paverkar formagan
till abstrakt tédnkande, 14ngtidsplane-
ring och impulskontroll. Lotte skri-
ver ocksa om vikten av att acceptera
sjukdomen och att man som fordlder
kan ha olika sitt att hantera sitt barns
sjukdom och att det &ar viktigt att
respektera det. Broschyren finns att
ladda ned pa www.ipopi.org.

Har du barn/ungdomar med primér
immunbrist, rekommenderar jag
varmt att ta chansen att delta i lager. |
en av PIOs medlemsundersokningar
svarade en av vara medlemmar detta
pa fragan vad PIO betydde: ”Roliga
lager ndr jag var liten dér jag fick for-
staelse for min sjukdom. Jag har fatt
hjélp att 6verleva och en biéttre fram-
tid &n jag hade haft utan PIO.” Det ér
ord som motiverar.

Det ar svart att slappa taget for manga
fordldrar oavsett om man har friska
barn eller barn med nigon sjukdom.
Jag tror att det i alla fall gér lite
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lattare om man forbereder sitt barn
och sig sjélv.

Aldre med priméar immunbrist
och samsjuklighet

Jose Drabwell, IPOPIs tidigare
ordforande holl en presentation
ddr titeln var dldre patienter och
samsjuklighet. Samsjuklighet, eller
komorbiditet, innebdr att man har
en eller flera sjukdomar forutom en
primdr sjukdom, eller effekten av
sadan ytterligare sjukdom.

Nér Jose i1 40-arséldern fick sin
diagnos fanns det inte s& manga med
CVID som levde tills de blev gamla.
Darfor bestdmde hon sig for att inte
pensionsspara. Hon trodde helt en-
kelt inte att hon skulle leva tills hon
blev pensiondr. Som tur var hade hon
fel och hon ar idag 6ver 70 ar. Jose
berittade att det &r fler och fler som
har primdr immunbrist som lever
lingre och hinner bli gamla. Detta
bland annat tack vare att omhéinder-
tagandet i varden har forbittrats, de
diagnostiska verktygen har utveck-
lats och fler far tillgéng till avancerad
behandling. Idag ar 8 % av alla som
ar med 1 ESID-registret over 65 ar.

Med éldern okar risken for att in-
sjukna i olika sjukdomar. Detta oav-
sett om man har primir immunbrist
eller inte. Till exempel okar fore-
komsten av diabetes, hjért-karlsjuk-
domar, néringsbrist och forandringar
iurinvdgarna. Aven rorelseformagan
och den mentala hélsan kan forsam-
ras ndr man blir dldre. Demens fore-
kommer ocksd 1 hogre utstrackning
ju éldre man blir. Lunginflammation
ar den vanligaste dodsorsaken bland
personer over 65 ar, d&ven bland dem
som inte har primdr immunbrist.
Lakningsprocessen forsamras med
aren vilket okar risken for infektio-
ner. Dessutom blir immunforsvaret
samre med aren. Aldre personer med
primir immunbrist kan antas vara
extra kénsliga for multiresistenta
bakterier som finns inom vérden.

Nér personer med primér immun-
brist blir dldre och drabbas av andra
aldersrelaterade sjukdomar ar det
viktigt att man tar hansyn till den pri-
mira immunbristen ndr man véljer
och planerar behandlingen, menar
Jose. Olika mediciner kan péverka
varandra. Exempelvis dr det viktigt

Internationellt méte

Anneli Larsson, PIO
Foto: Lisa Wallin

att ldkaren tar hiansyn till om en
patient har diabetes vid val av im-
munglobulinpreparat. Det dr ocksd
viktigt att veta att personer som har
hjértsvikt eller problem med syre-
séttningen inte bor genomga bron-
koskopi. Darfor menar Jose att be-
handlingsriktlinjer for vard av éldre
med olika priméra immunbrister bor
tas fram for att sdkerstilla att denna
grupp far adekvat vard.

Aldrevarden maste ocksa inkluderas
1 nationella riktlinjer for sillsynta
sjukdomar. For dldre med primér
immunbrist finns det ingen botande
behandling att tillgd (genterapi och
stamcellstransplantation gors for nar-
varande inte pa éldre, forf. anm.). Det
ar viktigt att man vid varden av dldre
har en holistisk syn dér man ser till
hela méanniskan. Om man har flera
olika sjukdomar utdver en primir
immunbristsjukdom, menar Jose att
det &r viktigt att varden har ett mul-
tidisciplindrt forhallningssitt, dvs att
flera olika specialister involveras i
vérden och att den samordnas. Det &r
ocksa viktigt att dldre patienter, som
Onskar det, far fortsatt tillgang till
hembehandling och det stod de be-
hover for att kunna genomfora den.

Jose Drabwell berittade att det tyvérr
saknas forskning om hélsan hos éldre
personer med primir immunbrist.
Dessutom dr de flesta kliniska stu-
dier vid framtagandet av mediciner
gjorda pé yngre. Aven de kliniska
behandlingsrdd som finns dr baserade
pa erfarenheter fran behandling av
yngre. Jose avslutade med budska-
pet att forebyggande hélsovard &r ett
kostnadseffektivt sétt att forhindra
ytterligare sjukdomsutveckling.



Text: Magdalena Doéragrip

Nizar Mahlaoui, lakare inom pe-
diatrisk immunologi, berattade
under IPOPI-métet i Lissabon
om antiinflammatoriska och im-
munhammande lakemedel.

Utifran sina egna erfarenheter berét-
tade Mahlaoui om vilka olika léke-
medel som finns och om vikten av att
behandla profylaktiskt (forebyggan-
de) 1 manga fall av primir immun-
brist.

Innan Nizar Mahlaoui berdttade om
antiinflammatoriska och immun-
himmande ldkemedel poédngterade
han dven att infektionsprofylax &r
nyckeln till att bibehélla hilsan hos
personer med primir immunbrist.
Med profylax menade han framst be-
handling med immunglobuliner, anti-
biotika eller likemedel mot svamp
och andra parasiter. Men Mahlaoui
ndmnde ocksa att det ar viktigt att se
till att ha en god hygien, fa i sig till-
rackligt med bra néring samt utfora
fysioterapi. Han podngterade dven
vikten av personcentrerad vard dér
man ser till personen som helhet och
inte bara till nivderna av immunglo-
bulin nér behandling ska startas.

Ungefir hélften av alla personer
med primér immunbrist drabbas av
nagon typ av autoimmun eller in-
flammatorisk sjukdom och alla
organ kan paverkas. Behandlingen
ar da ofta antiinflammatoriska eller
immunhdmmande lakemedel. Lake-
medelsgrupperna kortikosteroider
(kortison), hydroxiklorokin och
cyklofosfamid omfattar nagra av
de mest anvinda immunhdmmande
lakemedlen, beridttade Mahlaoui.
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Samtidigt som han understrok att
steroidbehandlingar kan ge en del
biverkningar som man helst vill
undvika. Darfor forsoker man att an-
vianda kortison sillan och i sa lag dos
som mdjligt. En fraga som kom upp
under foreldsningen var hur Nizar
Mabhlaoui ser pa profylaktisk antibio-
tikabehandling vid primér immun-
brist. Mahlaoui beréttade att han ser
profylaktisk antibiotikabehandling
som ett alternativ for personer som
behandlas med immunglobuliner

Text och illustrationer: Lisa Wallin

Nar det galler vard och behand-
ling av personer med primara
immunbristsjukdomar kravs hog
grad av omsorg och uppmark-
samhet, inledde David Lowe,
lakare vid Royal Free Hospital i
London, sin forelasning. Vardper-
sonal behover ha en omfattande

och som dven har organskador, fram-
forallt lungskador. Han beréttade
dven att han hittills inte har sett
nagon Okning av antibiotikaresistens
hos personer med primédr immun-
brist, men att en del personer déremot
ibland kan fa infektioner av nya bak-
terier, som de tidigare inte haft.

Som avslutning pa foreldsningen sa
Mahlaoui att det alltid dr battre att
forebygga dn att inte veta vad man
maéste bota.

forstaelse for alla mannisko-
kroppens organ och system for
att kunna méta denna patient-
grupps stora behov, menade han.

Uppmarksamhet och forstaelse
med patienten i centrum

Hos personer med primir immun-
brist dr lungorna, mag-, tarmkanalen
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och levern de organ som l6per storst
risk att drabbas av infektion, in-
flammation eller vdvnadsskada. Just
dérfor &r patientcentrerad vard extra
viktigt for denna grupp. Hela krop-
pen kan pdverkas pd ménga olika
sitt. Tank om man kunde samla
specialisterna i samma rum, istallet
for att lata patienten ga fran avdel-
ning till avdelning med sina olika
problem och symptom, funderade
David Lowe. Dé skulle sjukvarden
forsta patienten béttre och patienten
skulle fa sdkrare vard och behand-
ling. Vissa infektioner dr svara att
diagnostisera, som exempelvis tarm-
infektioner med norovirus, som
dessutom é&r svéra att behandla.

Att odla for att veta hur man ska
behandla, tryckte Lowe pa. Fordnd-
ringar i upphostningsprov dr den
viktigaste indikatorn nir man ska
starta behandling. Odlingar kan dock
vara svartolkade. Aven om man ex-
empelvis hittar virus vid ett upphost-
ningsprov sa kan det finnas bakterier
som orsakat infektionen men som
man inte hittat i odlingen. Nar det

géller virus ar just det ett vanligt och
stort problem. For att oka livskvali-
tén maste behandlingen av virus hos
personer med PID forbittras, menade
Lowe. Han tror att i framtiden kom-
mer inhalation av immunglobulin
bli ett alternativ. En patientcentrerad
sjukvard kan skapa en samlad dialog
mellan de olika kompetensomradena,
nagot som gor det mojligt att i hdgre
grad ge forebyggande behandling
och ddrmed forhindra organskador.

Férebyggande vard

Den forebyggande vérden inriktas
pa att ddmpa inflammation, ldka
infektioner, lindra konsekvenserna
av vdvnadsskador och forhindra att
véavnadsskador forvérras eller att nya
uppstar. Exempel pa atgirder for att
minska inflammation &r behandling
med steroider och/eller immunhiam-
mande medel. Att hitta balansen och
inte ge mer immunsystemhidmmande
lakemedel dn nodvéndigt ar viktigt
for att minska infektionsrisken och
biverkningar i mdjligaste man. Und-
vika rokning och att genom inhala-
tion och fysioterapi halla luftvdgarna

sd rena som mojligt fran slem &r
andra forebyggande atgérder. Till
forebyggande behandling med anti-
biotika var dr Lowe déremot tvek-
sam, forutom vid vdavnadsskada som
bronkiektasier eller om personen
har GLILD (granulomatds lymfocy-
tar interstitiell lungsjukdom). Lowe
tyckte visserligen att det kan vara
effektivt med forebyggande langtids-
behandling av antibiotika, men att
han sett att dessa personer oftare vin-
tar langre med att starta behandling
vid infektioner och symptomen lam-
nas ofta obehandlade under léngre
tid. Dessutom, menade dr Lowe, kan
resistens utvecklas.

En annan forelédsare, dr Nizar Mahla-
oui, hade en annan syn én dr David
Lowe angaende forebyggande be-
handling (se referat, sid 10). Att det
rdder delade meningar ar inte sa kon-
stigt med tanke pa att de priméra im-
munbristsjukdomarna &r komplexa.
Darfor tycker jag att det dr viktigt
med helhetssyn och att specialister
fran olika kompetensomraden &r in-
blandade i vérden.

OVRE
LUFT-
VAGARNA
Bihale-
inflammation

GLILD star for granulomatds lymfocytar interstitiell lungsjuk-
dom och upptrader hos vissa personer med den priméra immun-
bristsjukdomen CVID. Sjukdomen skiljer sig fran vanlig lung-
inflammation eller bronkit genom att den uppstéar pa grund av att
delar av immunsystemet blir dveraktivt, och kan skada lungan om
det far fortga. Man har dven sett att de Overaktiva immuncellerna kan

LUNGORNA

Lunginflammation,
Lungfibros, Bronkit,

angripa magvaggen (orsakar da diarré) eller mjalten (som da blir for- Svampinfektion,
storad). Man dvervéger darfor att kalla GLILD for en systemsjuk- p”eu”;ggéffi'lg';ekt'omf

dom med lungmanifestationer, som kan drabba manga organ
i kroppen samtidigt.

GLILD

LEVERN

Nodular regenerativ
hyperplasi, Granulomatds
Hepatit, Forstorad lever,
Levercirros,
Portahypertension

Hur vanligt ar det?
Uppskattningar finns ddr man berdknar att mellan 10-20 %
av alla patienter med CVID kan vara drabbade av GLILD.

MJALTEN
Splenomegali

Vilka &r symptomen?

Hosta, andfaddhet, brostsmarta och trotthet. Men hos vissa
personer upptrider inte dessa symptom, varfor man sdger
att sjukdomen ocksa kan vara asymptomatisk och ibland
bara uppticks vid rutintest (CT-scan, lungfunktionstest eller
liknande). Vid avvikelser pa rutintesterna gér man ytterligare
tester sésom bronkoskopi och/eller lungbiopsi.

BUKSPOTT-
KORTELN

Akut
inflammation

MAG- OCH
TARMSYSTEMET

Ulcerds Colit, Norovirus,
Giardia, Campylobacter,
Inflammatorisk tarm-
sjukdom (IBD),
IBS.

Behandling?

Kortison och andra immunhdmmande lakemedel for att minska
den autoimmuna inflammationen. Sékerstilla att [gG-nivaerna
uppratthalls pa en bra niva med immunglobulin-infusioner och
snabb insattning av antibiotika vid symptom pa infektion.
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Information och fragestund
med plasmaindustrin

Text: Magdalena Déragrip

Under IPOPI-md&tet i Lissabon
holls en informations- och frage-
stund med personer insatta i
hur plasmaindustrin  fungerar.
Panelen bestod av Jan Bult, PPTA
och Dr Albert Farrugia.

En introduktion till vad blodplasma
ar och hur antikropparna utvinns
fran blodplasman gavs. Albert Farru-
gia berittade om de olika immun-
globulinbehandlingarna som finns.
Han berittade &ven att en del kliniska
studier pagar gillande nya alternativa
satt att framstélla immunglobuliner,
men hittills utvinns det i princip pa
samma sétt som det gjorts de senaste
70 aren. Jan Bult fran Plasma Prote-
in Therapeutics Association (PPTA

ar en global allians som represen-
terar privata foretag som tillverkar
plasmaproteinprodukter och foretag
som samlar in plasma./ Reds anm.)
berdttade om hur mycket det kostar
att framstélla immunglobuliner och
hur bristen pd plasmadonationer ser
ut i dagsldget. Problemet med fram-
stallningsprocessen ér att den kostar
mycket samtidigt som bara en liten
del av populationen behéver immun-
globuliner. Dessutom tar det cirka
en till en och en halv timme att
donera plasma per tillfille, till
skillnad fran att ge blod som bara
tar cirka 20 minuter. Detta tror Jan
Bult kan vara en bidragande orsak
till att fler véljer att ge blod istéllet
for plasma.

Ett annat stort problem &r att cirka

70-75 % av plasman kommer fran
givare 1 USA och en véldigt liten
andel kommer fran givare i Europa.
Detta dr nagot som Europas be-
folkning skulle kunna bli béttre pa,
menar Bult.

Sedan Oppnades mdjligheten att
stilla fragor om plasmaindustrin till
bade Jan Bult och Albert Farrugia.
En av de stora fragorna som stélldes
var, vad var och en skulle kunna géra
for att sdkra den globala tillgdngen
av immunglobuliner. Nagra av tipsen
som delades var att utbyta informa-
tion mellan de nationella organisatio-
nerna och halla varandra uppdatera-
de, samt att forsoka fi beslutstagare
att inse hur olika de priméra immun-
bristerna kan vara och hur viktig im-
munglobulinbehandlingen ar. l

Att donera plasma. ider fran PiObladet nr 1 20i6.)

I. Maria har fatt nalen pa plats och &r via slangen kopplad till maskinen som kommer att separera plasman
fran de roda blodkropparna. Bredvid Maria fylls pasen med den gulfiargade plasman. 2. Alla koder kontrolleras
noga innan plasman laggs i frysen for att sedan skickas till likemedelsframstéllning.

3. Inom tva timmar bor
plasman frysas. Plasman
laggs i en speciell frys som
snabbt fryser ner plasman
till ritt temperatur. &. Pasen
flyttas till en storre frys
innan den ska transporteras
vidare.

Foto: Ulrika A. J.
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Immunglobuliner
- allt du vill veta och mer!

Text: Sandie Stegenberg
Foto: IPOPI

Representanter fran IPOPI, sjuk-
skéterskornas internationella or-
ganisation for primar immunbrist
INGID, europeiska plasma-allian-
sen EPA och lakemedelsbolaget
CSL Behring hade en gemensam
programpunkt under IPOPI-mMo&-
tet i Lissabon och hall foérelas-
ningar om vad immunglobuliner
ar, var de kommer ifran och
viken nytta de gor.

Vad ar plasma?

Plasma ar den klara gulaktiga vitska
som blir kvar efter att alla blodkrop-
par avldgsnats. Den innehéller olika
proteiner, bland annat immunglobu-
liner. Immunglobuliner dr samlings-
namnet for alla vara antikroppar. Det
finns olika klasser av immunglobuli-
ner. De betecknas IgM, IgD, IgG, IgA
och IgE. Antikropparna produceras
av B-lymfocyter ndr immunforsvaret
stimuleras av olika mikroorganismer
eller andra &mnen som upplevs som
frimmande av vart immunsystem. De
dmnen som antikropparna ar riktade
mot kallas antigen. Antikropparna
binder till antigenet och gor det da
mojligt for vara édtarceller (fagocyter)
att sluka t.ex. bakterier eller virus-
infekterade celler. Komplementpro-
teiner aktiveras som ger en annan
mojlighet att doda bakterier. Anti-
kropparna kan ocksa i vissa fall
neutralisera ett skadligt &mne t.ex.
olika gifter (toxiner) som en del
bakterier producerar.

Det &r viktigt att forstd att dven ett
normalt fungerande immunforsvar
inte ar helt perfekt, utan alla kan
drabbas av infektioner. Otillrdcklig
niva av ett plasmaprotein kan orsaka
en mangd kroniska och ibland livs-
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hotande medicinska tillstdnd som
primdr immunbrist och blddarsjuka.
Alla enskilda sjukdomar med brist
pa ett plasmaprotein dr séllsynta.
Plasmaproteinpreparat &r unika bio-
logiska likemedel framtagna fran
minsklig plasma.

Insamling av plasma

Stephan Walsemann fran EPA holl
en spannande presentation om hur
insamling av plasma sker idag och
skillnaden mellan att ge blod och att
donera plasma. Walsemann belyste
vikten av att se donation och till-
verkning av plasma som ett globalt
intresse och att fler donationer kravs,
framforallt i Europa.

EPA ir en allians bestédende av 12 eu-
ropeiska, privata foretag som samlar
in plasma. Foretagens uppgift dr att
tillhandahalla plasma for behandling,
till patienter 6ver hela vérlden. Deras
mission &r att ldgga fokus pa hilsan
hos donatorerna och att kunna séker-
stilla tillgang till sdkra produkter.

EPA samlade in runt 2,5 miljoner
liter plasma under ar 2017. (2018
samlades det in cirka 40 miljoner
liter totalt 1 hela vérlden./ Reds. anm.)
Behovet av immunglobulin o6kar
globalt och det finns stora skillnader
1 anvdndningen i de olika ldnderna.
Mest immunglobulin anvinds 1 USA,
46 % av den globala anvéndningen,
medan Europa star for 28 % och
Asien for 18 %. Insamlingen har okat
under aren 2005 till 2017, men flera
lander ar helt beroende av USA som
leverantor av plasma. Det &r mycket
onskvirt att Europa jobbar aktivt
for att 6ka plasmatillverkningen och
vi behover se dver vad som hindrar
oss inom EU att donera och tillverka
plasma. Utmaningen dr att fa till
en policy dér vi ser plasma som en

global resurs och minska den geo-
grafiska obalansen, anser EPA.
Malet &r att sammanfora donatorer
och patienter och sikerstélla att inte
lokala storningar hos en eller flera
plasmaleverantdrer resulterar i regio-
nala och globala brister. EPA vill se
en Okning av plasmainsamlingen
dven utanfor USA, som inkluderar
bade lag- och medelinkomstlénder.

Tva sétt att utvinna plasma

Det finns idag tva sétt att ta fram plas-
ma, dels genom utvinning vid vanlig
blodgivning, men ocksa genom ren
plasmadonation dir endast plasman
tas frdn donatorn. Som blodgivare
kan man ldmna blod 46 ganger per ar
genom ett relativt snabbt besok pa en
blodcentral eller blodbuss. Blodet tas
ur en ven i armen och hela processen
tar cirka 30 minuter for bade medi-
cinsk undersdkning och donation.
Donation av blodplasma innebédr
att donatorns plasma separeras och
blodkropparna aterfors till donatorn.
Denna process kan goéras mycket
oftare 4n att ge blod, men maste ske
pa sjukhus eller sirskilda plasma-
donationscentraler och tar oftast
cirka 1-1 ' timme, vilket gor att
manga givare tvekar da de exempel-
vis behover ta ledigt fran jobb.

Tillverkning av immunglobuliner

- historiskt perspektiv

Béde Martin Imboden fran CSL
Behring, tillverkare av immun-
globulinprodukter, och Geraldine
Dunne fran INGID berittade om
plasmatillverkningens historia.

Gastroenterologen Crohn utvecklade
1944 flera olika steg for att utvinna
olika proteiner ur plasma genom
att félla ut proteinerna med etanol
(alkohol). Detta da man behovde an-
vinda albumin som bloderséttning
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under andra vérldskriget. P& kopet
fick man ocksd gammaglobuliner
som bland annat innehaller immun-
globulin som IgG. Ar 1952 behand-
lade dversten och ldkaren Bruton ett
barn med gammaglobulin fran en
givare som tillfrisknat fran en pneu-
mokockinfektion. Man insdg snart
att hogre doser gav bittre skydd mot
infektioner, men att det var omojligt
att ge stora doser intramuskulirt,
som var det sédtt immunglobuliner
gavs da. Detta ledde till att utveck-
lingen av intravendst immunglobulin
startade.

Framstélining av immunglobulin
Det finns flera sitt att framstélla im-
munglobulin pa, berédttade Martin
Imboden. Etanol-fraktionering &r ett
satt. I borjan kriavdes stora volymer
av etanol, men gav daligt utbyte av
immunglobulin, och plasman gick
endast att anvdnda intramuskulért.
Idag delas framstéllningen in i fem
steg. I steg 1 samlas plasma fran
cirka 1000 donatorer och centrifu-
geras. Under steg 2 genomfors en
basfraktion dar etanol tillsdtts for
att bilda en s.k. rd immunglobulin-
pasta genom filtration och centri-
fugering. I steg 3 i processen renas
produkten fran eventuellt virus som
inaktiveras och elimineras. Och ge-
nom ultrafiltrering, 1 steg 4, far man
ett hogkoncentrerat immunglobulin.
I sista steget i processen forpackas
produkten sterilt under inspektion,
mérks och genomgér en sista kvali-
tetskontroll infor leverans. Att till-
verka immunglobulinpreparat &r
mycket komplext och tar mellan
7 till 12 ménader. Regelverken dr
stringa for att sékerstilla att tillverk-
ningen 4r tillforlitlig och séker, utan
risk att 6verfora smitta. Sakerhets-
protokollet for immunglobulinprepa-
rat uppdateras standigt i takt med att
nya patogener, exempelvis zikavirus,
blir aktuella.

Behandling

Immunglobulin ges idag som be-
handling till personer med priméira
eller sekundidra immunbristsjuk-
domar, men dven till personer med
vissa inflammatoriska och autoim-
muna sjukdomar. Vid autoimmuna
sjukdomar anvinds doser som dr upp
till fyra ganger hogre dn vid primér
immunbrist, vilket gor att betydligt
mer immunglobulin anvédnds for
behandling av autoimmuna sjuk-
domar &n for primar immunbrist.

|4

Geraldine Dunne fran INGID be-
skrev skillnaden mellan att ta im-
munglobulin subkutant och intra-
venost. Idag ser vi flera fordelar med
subkutan behandling, enligt Dunne.
Toleransen for behandlingen Okar,
behandlingen kan tas i hemmet och
krdver ingen sjukhusvistelse, vilket
gOr att familjer kan fortsétta leva som
vanligt med semestrar, Overnattningar
och resor. Subkutan behandling ger
ocksa en mer stabil niva av immun-
globulin i kroppen och mildare
lokala reaktioner. Dunne och hennes
kollegor upplever dven att patient-
erna blir mer delaktiga och tar storre
ansvar for sin hélsa. (I Sverige har
majoriteten av personerna med pri-
mir immunbrist subkutan behand-
ling./ Reds. anm.)

Idag finns tva olika metoder for sub-
kutan behandling, antingen anvinds
en pump eller en sd kallad rapid
push-metod. Med pumpen ges infu-
sionen normalt i buken eller i laret
och dosen ges under 1-2 timmar. Vid
rapid push behdvs ingen pump, utan
en injektionsspruta kopplas via en
slang direkt till en nal i buken och
en mindre eller storre dos ges direkt
under huden under 10-30 minuter.
Metoden dr saledes snabb men
passar inte alla. En del upplever
rapid push-metoden som obekvim
och svérare att hantera.

Det finns manga olika pumpar och
nalar, for att lattare kunna hitta det
som passar individen bidst. Oavsett
vilken utrustning som anvénds é&r

Geraldine Dunne. Foto: IPOPI

det viktigt att anvidnda rétt teknik.
Is eller kyldynor kan underldtta ge-
nom att minska obehaget vid nalstick
samt under behandlingen. Ménga
provar sig dven fram for att hitta rétt
tidpunkter och dagar for att ta sin
behandling, veckovis eller var fjor-
tonde dag, eller vid rapid push fore-
drar vissa till och med en mindre dos
dagligen.

Hur godkdnns immunglobulinpre-
parat och hur fungerar regelverket?
Leire Solis fran [POPI pratade om
hur immunglobulinpreparat blir god-
kdnda och hur regelverket fungerar.
Nér en medicinsk produkt blir god-
kind av tillsynsmyndigheten bety-
der det inte att den automatiskt ar
tillgdnglig p& marknaden. Aven om
produkten har fatt ett marknadsgod-
kédnnande ar inte heller tillverkaren
skyldig att gora den tillgénglig.

Naér ett nytt immunglobulinpreparat
ar tillverkat maste det bli godként av
tillsynsmyndigheten. Det kan vara
en nationell eller en regional ldkeme-
delsmyndighet som ska sékerstilla
att immunglobulinet ar effektivt och
tillrackligt sékert for normal an-
vindning. Principerna for att ett nytt
immunglobulinpreparat ska fd god-
kénnas ar att det ska uppfylla kra-
ven for kvalitet, sidkerhet, effek-
tivitet och att det gor nytta i for-
héllande till riskerna. Kvaliteten
maste vara hog och preparatet ska
ge en likvérdig eller battre effekt
dn Ovriga mediciner. Foretagen
maste ocksd kunna beskriva hur
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de har producerat produkten. Nir
det giller sdkerheten testas alltid
medicinen forst pa djur och sedan
pa maénniskor. Tillverkaren maste
genomfora ett flertal kliniska tester
pa manga patienter och ska tydligt
kunna visa effektiviteten hos pro-
dukten. Fordelar och nackdelar
vags noggrant och blir det viktigaste
underlaget for beslutet.

Mediciner kan godkdnnas bade pa en
nationell niva, en regional niva (EU)
eller godkénnas av Virldshélsoorga-
nisationen (WHO) om det anses vara
en grundldggande medicin, vilket

immunglobulin rdknas som. Leire
Solis pépekade att vi som intresse-
organisationer kan medverka genom
att delta nér informationsfoldrar tas
fram och granska marknadsgodkén-
nanden. En viktig roll for personer
med primér immunbrist dr att rappor-
tera till lakare och myndigheter om
man upptécker ogynnsamma hindel-
ser och bieffekter av en behandling.

Niér ett nytt preparat dr godkint och
tillgdngligt pa marknaden behdver
myndigheter, ldkare och patienter
forsta vilket viarde immunglobu-
linet har for bade individen och

samhéllet generellt. Finns det kli-
niska fordelar och dr ekonomiska
utvirderingar genomforda? Finns
det ndgon hélsoteknisk bedomning?
I vissa lander bjuder beslutsfattare
in patientrepresentanter for att hora
deras é&sikt om vilket mervérde
medicinerna har for dem.

Intresseorganisationer kan ocksa
samarbeta med professionella hilso-
organisationer for att gemensamt
paverka. Det dr patienterna som har
bist forstaelse och kunskap om vilka
forbattringar ett nytt immunglobulin
kan ge dem, menade Leire Solis. B

Anvandning av immun-
globulin under graviditet

Text: Sandie Stegenberg
Foto: IPOPI

Carla Duff, ordférande i INGID
(International Nursing Group for
Immunodeficiencies), presente-
rade en studie av hur immunglo-
bulinbehandling paverkar gravida
kvinnor med primar immunbrist
och deras foster under gravidr
teten.

Studien inkluderade 11 kvinnor och
visade att nér dosen av immunglobu-
lin (Ig) okades 1 forhallande till vikt-
uppgéngen under graviditeten, fick
det positiva effekter for kvinnorna
och graviditeten. Inga infektioner
sags heller. Alla fick fullgdngna barn.

lakttagelser visar att det &r viktigt att
kvinnorna fér tillricklig behandling
med Ig under sin graviditet annars
finns risk att barnet fods med laga
antikroppsnivéer och blir infektions-
kénsligt de forsta levnadsmanaderna.
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(Normalt sett fors antikroppar dver
fran mamman till barnet som skyd-
dar barnet de forsta manaderna innan
barnets egen antikroppsproduktion
kommit igdng./ Reds. anm.)

Fler studier kravs for att vi ska kunna
fa tillforlitlig kunskap om hur pri-
mér immunbrist och immunglobulin
paverkar den gravida kvinnan och
fostret. Carla Duff hoppades att det
ska ges mojlighet till fler och storre
studier inom omradet i framtiden.

Resultaten 6verensstimmer med det
redan tiotal forskningsstudier som
genomforts om Ig-behandling under
graviditet, berdttade docent Ann
Gardulf fran Karolinska institutet
vid métet. Bland annat har en svensk
studie dir nio kvinnor deltog under
11 graviditeter visat att subkutan
Ig-behandling med stigande dos till
kvinnorna fungerade utan problem
och kunde ske i hemmet. Alla barn

Carla Duff. Foto: IPOPI

foddes med normala serumnivaer av
IgG och IgG-subklasser, dvs det gick
att visa att de antikroppar (IgG) som
ges via immunglobulinbehandling
overfors pa normalt vis via moder-
kakan till barnet under graviditeten.l
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Intryck fran ESID 2018

Text: Jenny Lingman-Framme och Olov Ekwall

Foto: Kenes, ESIDI8 och Lisa Wallin

ESID 2018 gick av stapeln i Lissa-
bon i oktober 2018 och hade te-
mat "PID - from the fetus to the
elderly’. Som vanligt samlade
motet ett stort antal deltagare
fran hela varlden, vilka under fyra
intensiva dagar presenterade,
lyssnade, diskuterade och
debatterade nyheter och forsk-
ningsresultat inom omradet
primara immunbristsjukdomar.
Har foljer nagra korta referat fran
utvalda presentationer som av
olika anledningar fastnade i vara
minnen.

Immunbrist - vanligare &n man tror
Jean-Laurent Casanova fran New
York redogjorde i sitt 6ppningsanfo-
rande for en spannande studie av hur
en relativt vanlig variant av genen
TYK? kraftigt 6kar risken att drabbas
av tuberkulos. Redan pa 1940-talet
gjordes epidemiologiska studier som
visade att det fanns en kraftigt 6kad
risk att drabbas av tuberkulos hos
endggstvillingar till patienter med
tuberkulos. Forekomsten av tuberku-
los 1 hela befolkningen var 1 %, hos
syskon till patienter med tuberkulos
25 % och hos endggstvillingsyskon
till patienter s& hog som 90 %, dvs
endggstvillingsyskon hade 90 ganger
okad risk jamfort med befolkningen
i helhet. Tuberkulosbakterien ar en

mykobakterie, och det finns ett tiotal
kénda ovanliga genforandringar som
ger en 0kad kénslighet for mykobak-
terier genom att pa olika sitt paverka
signaleringen via molekylen gam-
mainterferon. Ingen av dessa kdnda
defekter kan emellertid forklara den
okade risken som observeras i de
epidemiologiska studierna, men nu
har Casanova och hans grupp visat
att en relativt vanlig variant i genen
TYK?2 kan vara forklaringen och att
personer som &r homozygota for
TYK2-varianten, dvs har varianten i
dubbel uppsittning, har ca 90 ganger
okad risk att fa tuberkulos. Fore-
komsten av TYK2-varianten varierar
mycket mellan olika vérldsdelar och
ar relativt vanlig bland européer dér
4 % é&r bérare av en genvariant och
1/600 homozygoter. Forekomsten av
tuberkulos 1 Europa ér dock lag vilket
gor att de flesta som dr homozygota
for varianten aldrig blir smittade.
En intressant observation som gjor-
des i studien var att forekomsten
av TYK2-varianten bland européer
har sjunkit genom historien och var
9 % for 4000 ar sedan jamfort med
dagens 4 % vilket sannolikt beror pa
att det ar evolutionért ofordelaktigt
att vara bdrare av genvarianten. Stu-
dien illustrerar ocksé att alla med-
fodda immunbristtillstand inte dr sa
ovanliga som man tidigare trott.

Immunbrist och cancer
Vi fick ocksa en forsmak av 2019
ars ESID-mote, som kommer att

' 3D =D YD
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Jean-Laurent Casanova
Foto: Kenes, ESIDI8

gd av stapeln i Bryssel 1 september
och som har som tema immunbrist-
sjukdomar och cancer, nir Simon
Bomken fran Newcastle holl ett
foredrag om cancer vid priméra im-
munbristsjukdomar. Att ha en pri-
mir immunbristsjukdom medfor en
okad risk att drabbas av cancer och
att fa cancer vid en ldgre alder &n
hos personer utan immunbristtill-
stand. Risken varierar mycket mellan
olika immunbristsjukdomar och fore-
komsten ér till exempel 10-20 % vid
variabel immunbrist (CVID) och sa
hdg som 20-40 % vid sjukdomar som
orsakas av defekter i reparationen av
DNA. Det vanligaste &r en okad risk
for cancer som utgar frdn immun-
celler som leukemi och lymfom, men
det forekommer dven okad risk for
cancer i andra organ som mag-tarm-
kanalen och huden.

== m —
Maria Monfors, Magdalena Doragrip och Sandie Stegenberg fran PIO. Foto: Lisa Wallin
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Det finns flera orsaker till den 6kade
cancerrisken vid immunbrist. En
orsak kan vara att immunbristsjuk-
domen leder till att man inte har en
normal forméga att kontrollera olika
typer av infektioner, vilka i sin tur
kan orsaka cancer som till exempel
infektioner med EBV-virus som kan
leda till lymfom da det bland annat
infekterar B-lymfocyterna. En annan
orsak till den 6kade cancerrisken kan
vara att immunsystemet i normala
fall “6vervakar” kroppen och upp-
tacker canceromvandlade celler i ti-
digt skede och bekdmpar dessa. Vid
immunbristsjukdomar kan denna
overvakningsfunktion vara defekt,
vilket dkar risken for att cancerceller
lamnas 1 fred och tillvéaxer till tumo-
rer. En tredje orsak kan vara att den
underliggande mekanismen for im-
munbristsjukdomen &dven leder till
en Okad risk for att celler omvandlas
till cancerceller, vilket till exempel &ar
fallet vid sjukdomar som orsakas av
att reparationen av skadat DNA inte
fungerar som den skall.

Det finns ocksd en 6kad medveten-
het om att en tumorsjukdom kan vara
det forsta symtomet pa en medfodd
immunbristsjukdom. Detta bor man
sarskilt ha i1 atanke ndr det handlar
om en ovanlig tumdr, tumdr pa en
ovanlig plats, ovanlig &lder, multipla
tumorer, tumorer hos personer med
manga infektioner i sjukhistorien och
tumorer som svarar daligt pa behand-
ling. Bomken forordade ett fordjupat
samarbete mellan specialister pa im-
munbristsjukdomar och cancersjuk-
domar och han har tagit initiativet till
en europeisk samarbetsgrupp som
har identifierat ett antal omraden dér
det finns behov av samarbete, bade
kliniskt och forskningsméssigt, kring
cancer och immunbrist. Ett okat
samarbete mellan professionerna
forvintas ge tidigare och mer exakt
diagnos, som kan mojliggora en mer
riktad och effektiv behandling av de
drabbade.

Antikroppar mot cytokiner

Steven Holland frén National In-
stitute of Health 1 Bethesda, USA,
berdttade om en grupp av immun-
bristtillstdnd som relativt nyligen har
uppmaérksammats och som vanligt-
vis utvecklas forst i vuxen élder. Det
ar de immunbrister som kan uppsta
om immunsystemet bildar autoanti-
kroppar mot immunsystemets egna
signalmolekyler, cytokinerna. Cyto-
kiner &r molekyler som anvénds for
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att skicka signaler mellan immunsys-
temets celler. Det finns manga olika
cytokiner som har olika funktioner
— vissa ddmpar immunsvaret, vissa
driver pd den immunologiska reak-
tionen och andra har mycket speciella
uppgifter vid sérskilda infektioner.
Exempel pa cytokiner ar interleuk-
iner och interferoner. Normalt sett
skall kroppen inte bilda antikroppar
mot cytokiner eftersom de dr en
naturlig del av kroppen. Om kroppen
bildar cytokinautoantikroppar kan
dessa blockera cytokinernas funk-
tion vilket till exempel kan leda till
att man far svart att skydda sig mot
en speciell typ av infektion. De ex-
empel som Holland sérskilt nimnde
var att personer med autoantikroppar
mot gammainterferon léttare kan
drabbas av infektioner med myko-
bakterier och att autoantikroppar
mot interleukin 12 ger 6kad risk for
infektion med bakterien Burkholde-
ria. Autoantikroppar mot cytokiner
och den medfoljande immunbristen
kan vara den enda immunologiska
avvikelsen hos en person, men auto-
antikropparna kan ocksé forekomma
hos personer med autoimmuna sjuk-
domar som systemisk lupus erythe-
matosus (SLE) och den ovanliga
primdra immunbristen autoimmunt
polyendokrint syndromtyp 1 (APS1).
Vid SLE kan till exempel autoanti-
kroppar mot interferoner av typ 1
leda till ett mildare sjukdomsfor-
lopp och autoantikroppar mot in-
terferoner av typ 2 ge en svarare
sjukdomsbild. Vid APS1 é&r det van-
ligt med autoantikroppar mot inter-
leukin 17 och interleukin 22, vilka
gor att personer med APS1 ofta
drabbas av svara kroniska svamp-
infektioner eftersom interleukin 17
och 22 dr viktiga signalmolekyler vid
forsvaret mot svampinfektioner.

Tymustransplantation

- bot fér vissa barn med SCID

En ovanlig orsak till svar kombine-
rad immunbrist (SCID) &r att man
saknar tymus (brissen) vid fodseln,
vilket forekommer hos en mycket
liten grupp av barn med 22qll-
deletionssyndromet och CHARGE-
syndromet. Eftersom alla T-celler i
sin utveckling méiste passera tymus
leder avsaknad av tymus till att man
fods utan T-celler pa samma sétt som
barn med annan typ av SCID. Hos
barn med SCID &r en stamcellstrans-
plantation en botande behandling,
men om SCID-sjukdomen beror pa
avsaknad av tymus sitter felet inte i

benmérgen och darfor dr dessa barn
inte hjilpta av en stamcellstransplan-
tation. De behover istéllet transplan-
teras med tymusvévnad for att kunna
bilda T-celler. D4 tymustransplanta-
tioner gors mycket séllan, utfors de
bara pa nagra fa centra i virlden,
varav Great Ormond Street Hospi-
tal i London ar ett. P4 ESID-métet
redogjorde Graham Davies for de
erfarenheter man har i London fran
de cirka 30 tymustransplantationer
man hittills har genomfort. Tymus-
viavnaden doneras av barn som ge-
nomgér hjirtoperationer, da man
ofta behover ta bort en del av tymus,
och vdvnaden opereras in i larmus-
kulaturen pd mottagaren. Ungefar
sex manader efter transplantationen
borjar man se forekomst av T-celler
i blodet, och dven om antalet T-
celler i de flesta fall inte blir helt
normala ricker de till for att upprétt-
hélla en relativt normal immunolo-
gisk funktion. Akuta komplikationer
har framfor allt férekommit hos barn
som har virusinfektioner i samband
med transplantationen och pé langre
sikt har barn som genomgitt en
tymustransplantation relativt stor
risk att drabbas av olika typer av
autoimmuna sjukdomar. I samband
med att nyfoddhetsscreening for
SCID infors 1 allt fler lander kom-
mer fler barn som fods utan tymus att
upptéckas tidigare. Erfarenheterna
fran London visar att tymustrans-
plantation dr ett bra, och for ndrvaran-
de det enda, behandlingsalternativet
for dessa barn.

Stamcellstransplantation

av vuxna med PID
Stamcellstransplantation av patienter
med PID har genom éaren kunnat
goras med allt bittre resultat, tack
vare Okad tillgdng till donatorer av
blodstamceller, battre matchning
mellan mottagare och donator, skon-
sammare konditionering, 6kade kun-
skaper om sjukdomarna och bittre
omhéndertagande i samband med
transplantation for att t.ex. forebygga
infektioner och transplant-mot-vard
sjukdom (graft-versus-host disease,
GvHD). Idag har vi resultatet av
nirmare 20 000 transplantationer vid
PID publicerat i den vetenskapliga
litteraturen och detta &r en mycket
viktig kunskapskailla, inte minst for
de ldkare som ska hjdlpa patienter
och nérstdende i samband med stam-
cellstransplantation. Historiskt har
stamcellstransplantation for PID
framfor allt anvénts for behandling
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av sma barn med allvarliga immun-
defekter som SCID och darfor ar
kunskapen om stamcellstransplanta-
tion av vuxna med PID begrinsad.
Idag vet vi att bast resultat av stam-
cellstransplantation for PID fas om
den sker tidigt i livet, innan organen
har tagit skada av svara och kroniska
infektioner. Stamcellstransplantation
kan vara aktuell dven hos vuxna med
svéra former av PID, dir sjukdomen
har debuterat eller diagnostiserats
sent, forvirrats i vuxen alder, eller
om det ror sig om ovanliga former av
PID dir prognosen tidigare inte har
varit kind och/eller dér det tidigare
saknats lamplig donator av stam-
celler.

Emma Morris fran London pre-
senterade resultatet av 29 stamcells-
transplantationer hos vuxna med
PID. Dessa personer erbjods trans-
plantation eftersom de ansdgs ha en
svar immundefekt, dir prognosen
skulle vara dalig utan transplanta-
tion. Medelaldern var 24 ar (17-50
ar). Elva personer hade kronisk
granulomatos sjukdom (CGD) och
resterande 18 andra former av PID.
Arton av patienterna transplanterades
med stamceller fran matchade men
obesldktade givare, medan 11 trans-
planterades med stamceller fran
syskon med samma vévnadstyp.
Fore transplantation fick patienterna
skonsam forbehandling (konditione-
ring) enligt ett sdrskilt protokoll och
lakemedelsbehandling gavs for att
forebygga infektioner och GvHD.
Vid uppfoljning 3 ar efter transplan-
tation levde 25 av patienterna och
21 av dem var fria frén infektioner
och botade. En person behovde
fortfarande immunglobulinsubsti-
tution. Fjorton personer drabbades
av GvHD efter transplantation, men
samtliga hade tillfrisknat vid 3-ars-
uppfoljningen. Sammanfattningsvis
menade Emma Morris att stamcell-
stransplantation av vuxna med PID
kan goras med framgéang, men risken
for GvHD é&r nagot storre jamfort
med nér barn med PID transplan-
teras. Studien finns publicerad i tid-
skriften Blood.

Aldrande av immunsystemet

Det engelska ordet immunosenes-
cence syftar pd den gradvisa forsdm-
ringen av immunsystemet som sker
i samband med normalt aldrande.
Med stigande alder blir vi mer in-
fektionskéinsliga och svarar sdmre
pa t.ex. vaccinationer jamfort med
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Emma Morris. Foto: Kenes, ESIDI8

nér vi var unga. Denna naturliga for-
sdmring av immunsystemet bidrar
inte bara till okad infektionsrisk,
utan &dven till 6kad risk for autoim-
muna sjukdomar och cancer. Natur-
ligt &ldrande av immunsystemet sker
dels spontant och dels till 6ljd av
de oundvikliga kontakterna med
virus, bakterier och andra smitt-
dmnen som vi standigt utsétts for. For
tidigt aldrande av immunsystemet
kan ske som en del av nagra ovanliga
former av PID som beskrivs nedan.

Inderjeet Dokal fran London berét-
tade om den grupp av sjukdomar som
bendmns telomeropatier. Telomerer
utgdr de yttersta dndarna pd véra
kromosomer och bestar av DNA.
Telomererna innehaller inte genetisk
information, utan ska skydda arvs-
massan fran skador i samband med
celldelning. Vid varje celldelning for-
kortas telomeren en aning och éldre
méinniskor har darfor kortare telo-
merer jamfort med unga méanniskor.
Sjukdomen dyskeratosis congenita
orsakas av fordndringar (mutationer)
i en av flera olika gener som &r vik-
tiga for telomerfunktionen. Personer
med dyskeratosis congenita kan ha

Inderjeet Dokal. Foto: Kenes, ESIDI8

avvikande pigmentering av huden,
skora naglar och flackar i slemhin-
norna. Med tiden utvecklar de svik-
tande benmairgsfunktion och otill-
ricklig produktion av blodceller. Om
produktionen av vita blodkroppar
sviktar uppstar en immundefekt. La-
kemedelsbehandling kan kortsiktigt
forbattra benmérgsfunktionen hos
en stor andel av de drabbade, men pa
lang sikt dr stamcellstransplantation
enda behandlingsalternativet.

Jean-Pierre de Villartay berattade
om sjukdomar dir férmégan att re-
parera DNA idr nedsatt. Arvsmassan i
vara celler utsétts stindigt for skador,
t.ex. uppstar skador i hudcellernas
DNA nér vi utsétts for UV-stralning
fran solljus. Skadorna kan ge upphov
till celldod eller cancerutveckling,
men tack vare att vi har flera olika
system som reparerar DNA-skador
sker detta séllan. Véra system for att
klippa sonder och laga DNA é&r ock-
sa nodvandiga for ett normalt fung-
erande immunsystem. Vara T- och
B-lymfocyters formaga att kdnna
igen nirmast odndligt manga olika
smittimnen beror exempelvis pa att
DNA klipps sonder och lagas pa ett
slumpmiéssigt sitt nir dessa cellers
receptorer skapas. Fel 1 detta system
orsakade av mutationer i generna
RAG eller DCLREIC, ger upphov
till SCID med avsaknad av T- och
B-lymfocyter. Andra fel 1 systemen
som ska laga DNA kan t.ex. ge upp-
hov till sjukdomen ataxia telangiec-
tasia, med fortskridande symtom
fran nervsystemet och immundefekt.
Det &r viktigt att personer med PID
som har nedsatt formaga att reparera
DNA fér ritt diagnos eftersom de tar
skada av rontgenstralning och viss
cellgiftbehandling som ibland ges
infor stamcellstransplantation.

ESID 2022 till Géteborg

Pa motet fick de tre utvalda arrang6rs-
kandidaterna for ESID 2022, Gote-
borg, Rotterdam och Paris, mdjlighet
att presentera sig infor medlemsom-
rostningen som skulle ske via ESIDs
hemsida under ménaden efter motet.
Goteborgspresentationen fick ett gott
mottagande och i den efterfoljande
omrostningen fick Goteborg 2/3 av
rosterna. Det betyder att ESID 2022
kommer att héllas i Goteborg vilket
sitter Sverige pa kartan nér det géller
primdra immunbristsjukdomar. Det
ar andra gangen ESID-métet halls i
Sverige och Goteborg. Forsta gangen
var 1996. B
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Pa gang

Vérldsimmunbristveckan 22-29 april - varje ér!

Varje ar, den 22-29 april upp-
marksammas primar immunbrist
varlden 6ver genom kampanjen
Varldsimmunbristveckan.

Virldsimmunbristveckan startades
2011 pé initiativ av den interna-
tionella organisationen for primér
immunbrist IPOPI. Virldsimmun-
bristveckan genomfors med syftet
att 6ka kunskapen och sprida kénne-
dom om primdra immunbristsjuk-
domar hos allménhet, vardpersonal
och beslutsfattare. Det grundlidggande
maélet &r att alla barn och vuxna som
har en immunbristsjukdom ska fa
ratt diagnos och bésta vard och be-
handling for att kunna leva ett sa bra
liv som mgjligt.

Kampanjen #GoZebra

Under veckan sker aktiviteter runt
om i vérlden. I Sverige kan du bidra
genom att ”gd” for PID. Du véljer
om du vill ga pa egen hand eller vid
ndgon gemensam promenad som
lansavdelningarna ordnar. Genom

promenaderna samlas pengar in till
PIOs verksamhet da kampanjens
samarbetspartners skénker 25 000 kr
till PIOs verksamhet om vi nir malet
och tillsammans promenerar 700 tim-
mar. [ bland anordnar linsavdelnin-
garna andra aktiviteter under veckan
som exempelvis en foreldsning eller
ett besok pa sjukhus for att dela ut
informationsmaterial om primir im-
munbrist. P4 PIOs hemsida finns mer
information om planerade aktiviteter.

Hur goér man?

Kla dig gérna i svart och vitt pa din
promenad. Registrera hur manga
minuter du gatt pd4 www.pio.nu. Vill
du vara extra fin under promenaden?

Bestill en kampanj-t-shirt i PIOs
webbshop! Genom att delta gér du
en god géarning, har chans att vinna
ett fint pris och pa kopet far du frisk
luft och motion. Tack for att du
hjdlper till och bidrar med din tid!

Sprid kunskap!

Hjélp oss att sprida kunskap om pri-
mér immunbrist via sociala medier!
Bjud in eller utmana dina vanner och
bekanta att vara med i kampanjen.

Stort tack till bolagen CSL Behring,
NordicInfu Care, Shire/Takeda och

Steripolar som dr vara samarbets-
partners under veckan.

hG GAR &
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IMMUNBRIST

Familjelager -l
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Lagret anordnas for barn och
ungdomar upp till 20 ar som har
primar immunbrist och deras

familier. Arets lager &r det 9:e
i rad och precis som tidigare

bor vi pa Uskavigarden vid sjon
Usken utanfoér Nora.

Under arens lopp ar det
ménga familjer som har del-
tagit vid ldgren och varje ar
gors nya bekantskaper. Det
finns mycket roligt att gora
pa lagret: paddla kanot, spela
minigolf, fotboll och briann-
boll, pyssla, bada, leka, med mera.
Det bjuds ockséd pa foreldsningar
under helgen. Mer information om
programmet kommer langre fram!
Ta chansen att trdffa andra med

erfarenhet av primdr immunbrist.
Kanske far du nya vénner for livet!

augustl

Pa www.uskavi.se kan du ldsa mer
om ldgergdrden och titta pa bilder.
Vi har bokat 11 stugor dir det finns
kylskép, kok och egen toa/dusch. Det
finns dven platser med el for er som
vill ta med husvagn.

Inbjudan kommer att skickas ut un-
der varen och det kommer att finnas
information och anmélningsformulér
pa PIOs hemsida.

For att delta pa familjelagret maste
alla i familjen vara medlemmar i
PIO. Anmélan om familjemedlem-
skap gor du enklast pa hemsidan
www.pio.nu eller genom att ringa
till PIO pa telefon 019-673 21 24.

Léagret arrangeras av fordldrar med
stod fran PIO-kontoret.

Vi hilsar bade gamla och nya delta-
gare varmt vilkomna!



Smatt & gott

EN PODD OM
PRIMAR IMMUNBRIST

Lyssna pa personliga berattelser om
hur det ar att leva med en primar
immunbristsjukdom. | varje avsnitt in-
tervjuas ocksa experter som berattar
mer om sjukdomarna, behandlingar,
forskning och livsstilsfragor.

Du hittar podden via PIOs hemsida
eller sok efter "Sa sjukt” i SoundCloud,
Podtail, Acast eller iTunes podcast-
katalog, Podcaster.

En podd
om livet
med primé&r

Kontakta garna PIO med 6nskemal pa poddens innehall och med fragor
till "Anders Fasth svarar och forklarar” via mejl sasjukt@pio.nu.
Programledare: Micha Arlt. Producent: Estrid Bengtsdotter.

Podden ar ett samarbetsprojekt mellan PIO och CSL Behring.

Skona
miljon!

Har du e-post?

’
Efterlysning
Medlemsberittelser ar ett uppskattat
inslag i PIObladet. Dérfor soker vi
nu personer som &r intresserade av
att dela med sig av sina erfarenheter
av primdr immunbrist (PI).

Déa kan du fa protokoll och

Har du sjdlv PI, dr du sambo/gift,
vardnadshavare eller pd annat sétt
har anknytning till ndgon som har PI
och vill skriva/dela med dig?

Hor av dig till PIO pé e-post info@
pio.nu.

Tips! Pa PIOs hemsida www.pio.nu
under menyn “Leva med PI” kan du
ta del av medlemsberittelser.

information via mail. Skicka
namn och e-postadress till
info@pio.nu.

PS. PIObladet kommer i brev-
ladan som vanligt!

Glom inte heller att meddela
ev. adressédndringar sé du inte
missar inbjudningar och PIO-
bladet!

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/

----------------------------------------

--------------------

30mars  Arsméte och medlemsméte
med intressanta férelasningar.
Valkommen till Gavie!
22-29 april Varldsimmunbristveckan
med bl.a zebra-promenader.
9-llaug. Familjelager i Uskavi, utanfér Nora
PIOs familielager ar en fin mdjlighet att traffa
andra i samma situation, att fa kanna den harliga
gemenskapen, fa mer kunskap och goéra roliga
saker tillsammans.
------------- SE PIOs HEMSIDA FOR MER INFORMATION: WWW.PIO.NU- -+« ccccoeeel
20

Varfor en Zebra?

Zebran anvands foér att
forklara och sprida kunskap
om ovanliga sjukdomar. Om
du hér klappret av hovar,
ar det naturliga att tanka
‘hast’. Men tank om det
faktiskt ar en zebra som
kommer? Leta efter det
ovanliga, det kan vara pri-
mar immunbrist! #GoZebra

Zebra-butiken

Nar du handlar i zebra-
butiken via PIOs hemsida,
gar ditt stod till PIOs verk-
samhet for att bland annat
sprida mer kunskap och
information om primar im-
munbrist.
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Varldsledande
utveckling av plasmaprotein-
lakemedel for allvarliga och
sallsynta sjukdomar.
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Biotherapies for Life™ CSL BEh ring

CSL Behring AB, Box 712, 182 17 Danderyd. Tel: 08 544 966 70, fax: 08 622 68 38. info@cslbehring.se  www.cslbehring.se
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PIO, Mellringevégen 120 B, 703 53 Orebro
www.pio.nu - info@pio.nu
PlusGiro 431 00 03 - |, Bankgiro 5159-3382

Freedom
Enkel infusionspump,
saker behandling

FREEDOM®60°

Syringe Infusion System

FreedomEdge™

Syringe Infusion System

Freedom infusionssystem ar ett porta-
belt, latthanterligt och helt mekaniskt
infusionssystem utan behov av elektro-
nik eller programmering. Systemet ar
enkelt att anvanda, anpassar sig efter
din kropps férmaga att motta lakemedel
och ger dig magjlighet att ta din behandling
var du an befinner dig.

For mer information om vara produkter,
kontakta din vardgivare eller hor av dig
till oss pa info@steripolar.se eller
018-430 0980 sa berattar vi mer.

L

when outcomes matter

SteriPOIar Tel. 018 430 0980 | info@steripolar.se www.steripolar.se
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