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Hint se ' sist...

Valkomna till arets férsta nummer av PIObladet.

Nu har vi levt med coronapandemin i dver ett &r och den
fortsétter att paverka oss. Trots att mycket &r pa paus,
fortsétter livet och sa ocksa PI1Os arbete.

I februari hade PIOs lansavdelningar sina arsméten och
en gemensam mycket uppskattad digital foreldsning
som holls av Ann Gardulf, leg sjukskdterska och Rolf
Gustafson, infektionsldkare. Foreldsningen handlade
om vacciner och primir immunbrist och deltagarna fick
ocksa ldra sig om de kommande covidvaccinerna. Ett
rekordstort antal medlemmar, 125 stycken, anmélde sig
till motet vilket var fantastiskt roligt. I samband med
foreldsningen spelades ocksa ett poddavsnitt in med
Ann Gardulf och Rolf Gustafson om vaccinationer.
Tidigare i ar lades ett poddavsnitt ut som handlar om
resistenta bakterier och framtida alternativ till antibio-
tika. I avsnittet medverkar Peter Bergman, lakare och
forskare vid Karolinska Institutet och Jenny Hellman
fran Folkhélsomyndigheten och som alltid avslutas
avsnittet med en fraga till var husdoktor Anders Fasth.
PIOs podd Sa sjukt gér att lyssna pa via PIOs hemsida
och dér poddar finns.

Det har kommit manga fragor till PIO om covid-19-
vaccin vid primir immunbrist. PIO har tagit hjilp av
Nicholas Brodszki, 6verlikare och ordférande for
SLIPI (Sveriges ldkares intresseforening for primér
immunbrist) for att besvara de vanligaste fragorna. Lés
fragor och svar pa sida 14—15.

I detta nummer kommer ni att fa ta del av referat fran det
internationella ESID/INGID/IPOPI-métet for lakare,
sjukskoterskor och patientorganisationer som holls
digitalt i slutet av forra aret. Det var manga intressanta
foreldsningar som handlade om det senaste inom
omradet primér immunbrist. Tack till Jenny Lingman
Framme, Olov Ekwall, Anders Fasth och Camilla
Ottosson som bidragit med referat. Hojdpunkten pa
IPOPI-métet var ndr Magdalena Ddoragrip fick motta
det internationella Luciano Vassalli-priset frén IPOPI.
Magdalena Déragrip dr ocksa en av initiativtagarna till
gruppen av unga vuxna medlemmar som har startat en
blogg med namnet UMPI - Ung med primér immun-
brist som bland annat gar att ldsa via PIOs hemsida.

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/
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Pa sidan 17 beréttar
mottagaren av PIOs

forskningsstod 2020, Andri

Lemarquis, ST-ldkare i pediatrik vid Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus i Géteborg om sin forskning.

Nu pégér planeringen for fullt infor drsmotet den 27
mars som kommer att hallas digitalt via zoom i ar ocksa
pa grund av coronapandemin. Forutom &rsmotet bjuder
dagen pa en foreldsning under rubriken “Pandemier ge-
nom tiderna” med 6verldkare Olof Hertting, Karolinska
Universitetssjukhuset. Deltagarna kommer ocksa att fa
vara med om en filmpremiér!

PIOs arsberittelse for 2020 har mejlats ut i pdf-format
till alla medlemmar som har uppgett en e-postadress.
Den finns ocksa att ldsa via PIOs hemsida. Glém inte
att informera PIO nér du byter e-postadress eller post-
adress sa du inte missar inbjudningar och PIObladet!

Den 22-29 april ar det dags igen att ge sig ut pa
zebra-promenader under Varldsimmunbristveckan for
att uppméarksamma och sprida kunskap om primér
immunbrist. Det dr den internationella patientorganisa-
tionen IPOPI som startade och star bakom kampanjen
World PI Week. I ar dr vaccinationer ett fokusomréde.
Las mer om kampanjen pa sidan 19.

PIO planerar for familjeldger 12—15 augusti som
kommer att dga rum pa Uskavigarden utanfér Nora.
Familjerna bor i egna stugor precis intill sjon Usken.
Aktiviteterna planeras att vara utomhus och anpass-
ningar kommer att goras efter myndigheternas rekom-
mendationer. Arets tema #r ”i naturen”.

Jag hoppas att ni far gladje av det har numret!

Trevlig ldsning!

Ok, D 43
Maria Monfors
Ordforande S
s
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Aktuellt i PIO

Stort behov av information

Bra linkar: www.pio.nu * www.ipopi.org

Text: Anneli Larsson, verksamhetsansvarig PIO

Behovet av information har varit
stort under aret som gatt. Vi har
fatt och far fortsatt fler fragor an
nagonsin till PIO.

For oss 1 PIO ar det viktigt att den
medicinska information vi gar ut med
ar baserad pé vetenskap och/eller be-
provad erfarenhet samt &r granskad
av nagon expert pa omradet. For att
mota det stora behovet av informa-
tion om covid-19 har PIO frdn mars
forra éaret fram tills idag arrangerat
foreldsningar och fragestunder. Olika
experter har medverkat och besvarat
fragor utifrdn vad man vetat vid varje
given tidpunkt. Aven pé var hemsida,
1 PIObladet och i podden Sa sjukt har
vi informerat. Ibland har experterna
svarat ” Vi vet inte det &nnu” pa en
stalld fraga. Det svaret upplever vi
att de flesta medlemmarna hellre
vill ha, an att inte f4 ndgot svar alls.
Det finns en 6dmjukhet infor att allt
det hér ar nytt och en tillforsikt in-
for att valdigt manga jobbar hart for
att finna svar och ridda liv. Ménga
medlemmar har ocksa hort av sig och
beréttat att fragestunderna och fore-
lasningarna har gett dem en kénsla
av samhorighet och trygghet.

Det kommer sannolikt ta manga ar
innan vi helt kan forsta varfor en del
personer blir svart sjuka i covid-19,
varfor en del drabbas av langtids-
covid medan andra knappt marker av
att de ar sjuka. An finns som sagt var
inte alla svar, men forskare vérlden
runt har samarbetat under pandemin
for att samla in kunskap och studier
pagar for att hitta svar. Det har till
exempel startats en studie pa Karo-
linska Universitetssjukhuset i Stock-
holm. I studien undersdks det immu-
nologiska svaret efter vaccinering
med ett mRNA-vaccin mot covid-19
hos immunsupprimerade och im-
munkompetenta personer. PIO har
tillsammans med flera andra gett sitt
stod till studien.

Manga fragor om vaccin
For att forsoka besvara sd manga
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fragor som mojligt om vacciner har
PIO arrangerat en foreldsning och
ett poddavsnitt. I detta PIObladet pa
sidan 1415 besvaras ocksd de van-
ligaste fragorna. En aterkommande
fraga dr om det dr nagon id¢ att vacci-
nera sig om man har nedsatt immun-
forsvar. Hur stort skydd man far av
vaccin dr véldigt olika for personer
med primér immunbrist. En del kom-
mer i princip inte f4 nagot skydd alls,
medan andra sannolikt kommer fa
skydd mot allvarlig sjukdom. Hoppet
for manga med primir immunbrist
ar att en stor del av befolkningen
vaccinerar sig nér de erbjuds det sa
att flockimmunitet uppnas.

Vaccindebatten péagar for fullt och
tenderar att bli ganska aggressiv,
inte minst 1 sociala medier. En del ar
rddda for att vaccinet kan ge svéra bi-
verkningar som &nnu inte upptéckts.
Det har jag respekt for. Ingen av oss
har &nnu facit.

Det vi vet idag dr att de vacciner som
ges 1 Sverige har godkénts utifran att
nyttan ska vara betydligt storre &n
risken for allvarliga biverkningar vid
avsedd anvdndning. Nér ett vaccin
godkints for anvandning 6vervakar
de nationella myndigheterna i EU-/
EES-ldnderna och Europeiska ldke-
medelsmyndigheten (EMA) konti-
nuerligt biverkningarna hos personer
som har fatt vaccinet. Pa sé sitt ser
man till att eventuella risker upp-
ticks och hanteras s& snart som
mojligt. I skrivande stund (i borjan
av mars 2021) har cirka 250 miljoner
vaccindoser getts i vérlden.

Nu i borjan av mars vet vi att fler
an 12 000 personer har dott med
covid-19 1 Sverige, och fler dn
svindlande 2,5 miljoner personer
har dott i véirlden. Ménga har drab-
bats av ldngtidscovid, hur ménga
och hur det ska behandlas vet man
inte dnnu. Pandemin har dessutom
orsakat Okad arbetsloshet, psykisk
ohilsa pga. isoleringen, 0kat antal
fall av misshandel i hemmet, fore-
tag har tvingats ldgga ned med mera.

www.folkhalsomyndigheten.se « www.1177.se

I Sverige ar det frivilligt att ta vaccin.
Det dr var och ens eget beslut. Nér du
triffar pd personer som tvekar om att
ta vaccin mot covid-19 eller om du
sjalv tvekar sa tdnk pa att hilsa och
liv star pa spel, bade ditt eget och an-
dras. Darfor hoppas jag att vars och
ens beslut géllande vaccin ska baseras
pa fakta vi har idag. Vaccinfragan bor
vara en fraga om solidaritet och kun-
skap, inte om kénsla och tyckande.

En strimma ljus

Négra positiva saker som pandemin
fort med sig (dven om vi forstés helst
sluppit pandemin) &r att fler personer
nu stannar hemma nér de ar sjuka,
haller avstand, tvéttar hdnderna och
undviker att hosta och nysa hur som
helst. Det gor att de infektioner som
normalt cirkulerar i samhillet och
orsakar sjukdom har minskat. Vinter-
kriksjukan och vanliga sésongsinflu-
ensan har minskat kraftigt under aret.
Under 2020 minskade dven forsélj-
ningen av antibiotika pa recept med
17 procent jamfort med aret innan.
Minskningen syns i alla alders-
grupper, men framforallt hos barn
upp till sex ar. Dessa dndrade beteen-
demonster for att minska smittsprid-
ningen hoppas jag finns kvar dven
nér pandemin dr dver. Flera medlem-
mar jag har pratat med vittnar om att
de aldrig har varit sa friska som under
det senaste aret. En annan positiv sak
ar att kunskapen om immunforsvaret
har 6kat i samhéllet, och manga &r nu
medvetna om hur viktigt det &r att ha
antikroppar. Nu har vi ett bra tillfdlle
att tillsammans 1 P10 sprida kunskap
om att det finns personer som har
en primdr immunbristsjukdom som
gor att de har nedsatt formaga att
producera antikroppar och forsvara
sig mot infektioner. Med 6kad kun-
skap 1 samhéllet kan forhoppningsvis
personer med primir immunbrist
mota storre forstéelse och hinsyn
pa till exempel arbetsplatsen eller i
skolan. Om manga fortsitter halla
1 sina nya rutiner for att forhindra
smittspridning blir det mdjligt for
personer med primdr immunbrist att
fa ett friskare liv. M



ESID-motet

Rapport fran

ESID 2020

Text: Olov Ekwall, Anders Fasth,
Jenny Lingman Framme
Foto: Arkivbilder, PIO

Det 19:e ESID-motet skulle ha
agt rum i Birmingham l4-17 okto-
ber 2020, men fick pga. corona-
viruspandemin hallas digitalt.
Fastan det digitala formatet
begransade mojligheterna att
skapa nya kontakter med PID-
experter fran olika delar av
varlden, sa erbjods precis som
vanligt ett innehallsrikt program
med fina férelasningar som av-
spedlar den snabba och breda
vetenskapliga utvecklingen inom
immunbristfaltet.

Covid-I9 vid PID

Med tanke péa den pagaende pande-
min var det forstés inte dverraskande
att flera foredrag pa ESID-motet hand-
lade om studier av SARS-CoV-2-vi-
ruset och priméra immunbristsjukdo-
mar (PID). Nér pandemin drog igédng
var vi ju manga inom immunbrist-
faltet, bade bland patienter och inom
professionen, som var oroliga for
hur viruset skulle drabba patienter
med primédra immunbristsjukdomar.
Darfor var det spannande att se pre-
sentationen av en stor internationell
studie, ledd av professor Isabelle
Meyts fran Leuven, didr man retro-
spektivt tittat pa sjukdomsforloppet
hos personer med priméra immun-
bristsjukdomar som insjuknat i
covid-19. Studien presenterades av
doktor Georgia Bucciol fran Leuven,
och beskriver 94 personer med PID
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fran hela vérlden som insjuknat i
covid-19. Huvudgrupperna av de
medfodda immunbristsjukdomarna
var vil representerade i studien.
Gliadjande nog var huvudbudskapet
att patienter med immunbristsjuk-
domar som grupp inte verkar drabbas
av svér covid-19 1 hogre utstrackning
dn andra, vilket ocksa stimmer med
det intryck vi som arbetar med PID i
Sverige har fatt. Studien visar ocksa
att de riskfaktorer som beskrivits hos
icke-PID-personer, som t.ex. hjért-
och lungsjukdom, ocksé é&r riskfak-
torer for svar covid-19 for personer
med immunbristsjukdom. Man
kunde i denna studie inte heller iden-
tifiera nagon sérskild typ av PID som
ar forknippad med hog risk for svar
covid-19. Nér man bedomer studier
av covid-19 hos personer med PID
bdr man forstés tinka pé att personer
med PID é&r vana att vara noggranna
med hygien, undvika smittkallor,
halla fysisk distans etc., och har dar-
for sannolikt i mindre utstrickning
blivit smittade 4n den &vriga befolk-
ningen. (En annan aspekt &r att det
finns fler dr 450 olika primdra im-
munbristsjukdomar. Blandningen av
PID i de olika studierna och att stu-
dierna dr sma, gor att slumpen avgor
om man skall hitta en risk eller inte.
Reds. anm.)

Typ-l-interferonsystemet

och svar covid-19

En annan stor pagaende internatio-
nell studie av covid-19 fran vilken
resultat presenterades dr inriktad pa
att identifiera genetiska och immuno-
logiska riskfaktorer for livshotande

covid-19-sjukdom. Studien leds av
professor Jean-Laurent Casanova
i New York och i denna studie har
man rekryterat nistan 700 patienter
frén hela vérlden med livshotande
covid-19 och jamfort dem med
patienter med lindrig covid-19
och friska personer. I tva foredrag
presenterades bade underliggande
genetiska riskfaktorer och fore-
komsten av sjukdomsorsakande
autoantikroppar vid svar covid-19.

I den genetiska delen av studien, som
presenterades av doktor Qian Zhang,
kunde man med hjélp av detaljerade
genetiska undersékningar (helge-
nomsekvensering) se att 3,5 % av
patienterna med livshotande covid-19
hade avvikelser i en handfull olika
gener som alla kodar for proteiner
som dr del av det sé kallade typ-1-in-
terferonsystemet. Typ-1-interferon-
systemet &r en del av det medfodda
immunsystemet och ar bland annat
viktigt for det immunologiska sam-
spelet mellan epitelcellerna i luft-
védgarna och olika vita blodkroppar.
Systemet ér av betydelse bade for att
bekdmpa SARS-CoV-2-infektionen
och for att reglera den efterfoljande
inflammatoriska reaktionen.

Intressant var att man i en annan
del av studien, som presenterades
av doktor Paul Bastard fran Paris,
kunde se att sa manga som 10 % av
patienterna med livshotande covid-19
hade autoantikroppar mot typ-1-in-
terferoner, vilka dr signalmolekyler
1 typ-l-interferonsystemet. Dessa
autoantikroppar, som blockerar
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ESID-motet

Professor Anders Fasth,
Drottning Silvias barnsjukhus,
Gbteborg

funktionen i systemet, kunde man
inte upptidcka hos patienter med
lindrig covid-19 eller hos friska
kontroller. Att autoantikroppar mot
signalmolekyler ibland kan fungera
som en slags imitatorer av medfodda
immunbristsjukdomar &r ként sedan
tidigare, till exempel vid kroniska
svampinfektioner och mykobakterie-
infektioner. Det kan vara av stor
betydelse bade for prognos och be-
handling att médta dessa autoanti-
kroppar eftersom det finns olika
typer av behandlingar som kan ta
bort autoantikroppar om man identi-
fierar patienter som har dem.

Fynden att genetiska defekter och au-
toantikroppar som sétter ned funktio-
nen 1 typ-l-interferonsystemet finns
hos totalt ndstan 15 % av patienter
med svar covid-19 illustrerar tydligt
att detta system 4r av stor betydelse
for formagan att hantera infektion
med SARS-CoV-2-virus pa ett bra
sitt. De leder ocksad till att behand-
ling med till exempel typ-1-inter-
feron eller med plasmaferes for att ta
bort autoantikroppar bor overvigas
hos patienter med covid-19 och pavi-
sade autoantikroppar eller genetiska
avvikelser 1 typ-1-interferonsystemet.

Stamcellstransplantation

fér ungdomar och vuxna

med primar immunbrist
Stamcellstransplantation  (ben-
margstransplantation”) av ungdomar
och vuxna har de senaste aren kom-
mit att diskuteras allt mer intensivt.
Tidigare har man ansett att om en
person med PID dér behandling med
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Professor Olov Ekwall,
Drottning Silvias barnsjukhus,
Goteborg

stamcellstransplantation rekommen-
deras, inte har transplanterats fore
en viss alder s bor en transplan-
tation undvikas. Riskerna med en
transplantation bedomdes for stora
och man pekade pa faktorer som
organskada, t.ex. nedsatt lungfunk-
tion och kolonisering med ménga
olika smittdimnen med risk for livs-
hotande infektion efter transplanta-
tionen samt 6kad risk for transplan-
tat-mot-vird-sjukdom (GvH).

Successivt har en omsvingning skett
och sdrskilt forskning av professor
Emma Morris i London har visat
att det visst gar bra att transplantera
dven ungdomar och unga vuxna med
bra resultat. Storre risker finns, men
inte s stora som befarat. Resultaten
visar att precis som for barn sa bor
man tidnka pa stamcellstransplanta-
tion tidigt for att undvika att hamna
1 en situation déir skador till f6ljd
av upprepade infektioner och/eller
autoimmunitet blivit s stora att de
riskerar fOrsdmra resultatet av en
transplantation. Vi har idag mycket
bittre kunskap om vilka med PID
som riskerar ett allvarligt forlopp, till
exempel vissa personer med CVID
med tydligt nedsatt T-cellsfunktion
och andra symtom &n infektioner.

Vid ESID-métet var inlagt i pro-
grammet en debatt dir professor
Emma Morris talade for transplanta-
tion och professor Bodo Grimbacher
fran Freiburg gav argument mot.

Dr Morris inledde med att papeka
de manga komplikationer personer

Overlakare Jenny Lingman Framme,
Hallands sjukhus, Halmstad

med PID kan drabbas av och att detta
ofta leder till dalig livskvalitet och
stora kostnader for bade personen
sjdlv och samhéllet. Hon visade hur
resultaten successivt forbéttrats Gver
aren och for patienter transplanterade
efter 2010 har hennes grupp 94 %
overlevnad att jaimfora med 50 % for
de som transplanterades fore 2010.
Viktigt dr givetvis att man inte bara
kan visa béttre 6verlevnad utan ock-
s bot och en signifikant minskning
av allvarliga hiandelser efterat som
nya autoimmuna sjukdomar och
organskada. Dr Morris menade
ocksa att med nya former av forbe-
handling innan transplantationen si
kan man minska risken ytterligare
for allvarliga komplikationer i
anslutning till transplantationen och
forbéttra resultaten dn mer.

Hon avslutade med att betona att in-
for en transplantation bor patienten
beddmas av ett multidisciplindrt team
for att bade bedoma risker och for-
delar for just den enskilda patienten
och ocksa optimera behandlingen in-
for transplantationen, som att inten-
sivt behandla eventuella infektioner
och andra symtom.

Bodo Grimbacher hade den svara
uppgiften att tala emot Emma Morris
overtygande argumentation. Han pa-
pekade sérskilt risken for GvH och
att behandlingen som krévs for den-
na kan gora att personen med PID
efter transplantationen visserligen
ar botad for sin PID, men 4nda har
liknande behandling pa grund av sin
GvH. Han betonade ocksa liksom
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Emma Morris att vi inte generellt
kan rekommendera stamcellstrans-
plantation for ungdomar och vuxna
med PID, utan varje person maste
beddmas individuellt av ett multi-
disciplinirt team.

Emma Morris presenterade en dver-
sikt av olika faktorer att ta hénsyn
till som hjélp for de team som skall
rekommendera transplantation eller
ej. Dér ingéar bland annat alder,
organskada, lungfunktion och vilken
givare som finns.

Debatten avslutades med att vi fick
lyssna till en personlig beréttelse av
en man som i sena tonaren borjade fa
en rad symtom med autoimmunitet
och granulomatdsa inflammationer
(en form av kronisk inflammation)
och som visade sig ha en sjukdoms-
orsakande variant i genen RAG2.
Detta ar en PID som oftast visar sig
som svar kombinerad immundefekt,
men ocksa kan ge symtom forst i
vuxen alder. Han transplanterades
som 20-aring med lyckat resultat.

Leversjukdom vid CVID

Dr Vian Azzu fran Cambridge fram-
holl att leversjukdom ér relativt van-
ligt forekommande vid CVID och
detta dr mycket viktigt att upptécka,
eftersom det vid CVID tycks vara
forenat med svarare sjukdomsbild
och kortare livslangd. I sin studie ut-
gick hon fran en patientkohort med
135 vuxna med CVID. Uppgifter om
leverutredning fanns tillgdngligt fran
86 av dessa personer, vilka ingick i
uppfoljningen. Av de studerade hade
79 % avvikelser i leverproverna,
dar forhdjda levervérden i blodprov
var vanligast. Successiv 6kning av
levervéirdena eller &terkommande
avvikelser av levervirdena var de
mest orovidckande utredningsfynden
med Okad risk for utveckling av be-
staende leverskador.

Dr Azzu foreslog att kontroll av
leverviarden genom blodprov samt
ultraljud av buken bor ingd i den
arliga uppfoljningen for alla perso-
ner med CVID éldre dn 30 ar. Vid
avvikelser rekommenderade hon

remiss till leverspecialist for vidare
utredning med elastografi som &r en
icke invasiv mitning av leverviv-
nadens elasticitet (eller stelhet). Nér
sadana avvikelser pavisats kan man
vidta atgirder for att forhindra vissa
komplikationer. Vad som utloser le-
verskadan vid CVID é&r ofullstdndigt
ként. Det kan vara en direkt effekt av
langdragna och svarlikta infektioner
eller immundysreglering vid lékning
av infektionerna vilket kan skada
levervivnaden. Om allvarliga lever-
skador uppstatt kan levertransplan-
tation vara aktuellt i vissa fall, men
det behdvs mer kunskap om hur detta
g0rs pa basta sitt vid CVID.

Systems Immunology

Peter Brodin som é&r barnldkare och
docent i immunologi vid Karolinska
Institutet holl en intressant presen-
tation om systems immunology. Im-
munsystemet bestar av ett mycket
stort antal olika komponenter sdsom
celler, antikroppar och signalsub-
stanser som interagerar pa ett kom-
plext vis. Enkelt sammanfattat inne-
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bér systems immunology att man gor
en vildigt bred analys for att forsta
hur dessa komponenter i immunfor-
svaret samverkar och hur de bidrar
till sjukdomsbilden.

Brodin och hans forskargrupp har
bl.a. undersokt immunforsvaret hos
en grupp barn som drabbats av en
ovanlig komplikation efter infek-
tion med SARS-CoV-2 kallad multi-
system inflammatory syndrome in
children (MIS-C). Barnen insjuknar
med feber och inflammation som
kan pavisas med blodprover 2-6 v
efter att de har haft covid-19. En liten
andel av barnen blir svart sjuka med
organsvikt och dessa barn behdver
kraftfull inflammationsddmpande
behandling. Covid-19 ger i de flesta
fall lindriga eller inga symtom hos
barn och det ar oklart varfor vissa i
ovrigt friska barn drabbas av denna
komplikation. I sin studie har Brodin
jamfort barn med MIS-C dels med
friska barn och dels med barn
och vuxna med covid-19-infektion.
Dessutom har man jamfort med barn

Luciano Vassalli-priset
till Magdalena Doragrip

Samtidigt som ESID-métet hade IPOPI, den internationella patientforen-

som drabbats av Kawasakis sjuk-
dom, vilken 1 vissa avseenden liknar
MIS-C. Studiedeltagarna lamnade
blodprov for analys av 180 proteiner
1 blodplasma och dessutom gjordes
detaljerade analyser av ett stort antal
olika vita blodkroppar (lymfocyter),
samtidigt som man undersokte om de
hade antikroppar riktade mot >200
olika virus och antikroppar riktade
mot >9000 egna vévnadsproteiner
(autoantikroppar). Studien visade att
immunreaktionen vid MIS-C ter sig
annorlunda jamfort med den som ses
vid svar infektion med covid-19 och
att den édven skiljer sig jamfort med
den som ses vid Kawasakis sjukdom.
Man fann exempelvis att barnen som
drabbades av MIS-C i mindre ut-
strackning jamfort med friska barn
hade antikroppar riktade mot andra
vanliga coronavirus. Dessutom fann
man flera olika autoantikroppar hos
barnen med MIS-C, vilket mdjligen
kan bidra till uppkomst av sjukdo-
men. Den hér typen av analyser kan
ge Okad forstaelse for sjukdomsme-
kanismer vilket i sin tur kan 6ka for-

ingen for personer med primér immunbrist, ocksé sitt méte med fore-
lasningar och arsmote. I samband med métet delade IPOPI ut priset

The Luciano Vassalli Award som tilldelades Magdalena Doragrip
frén Sverige. Priset delas vartannat ar ut till en ung person som
genom sitt engagemang gor skillnad for personer med primér
immunbrist. Magdalena sitter i PIO riks styrelse och har under
2020 varit mycket aktiv i organisationen. Under varen och
sommaren ansvarade Magdalena for bade pysselgruppen for
barn och samtalsgruppen for unga vuxna som genomfordes
digitalt via Zoom med hjdlp av stod som PIO fatt via
Radiohjélpens projekt Coronarespons. Under senhdsten
utvecklades Zoom-gruppen for unga vuxna till att bade bli

en samtalsgrupp dir bland annat avsnitt fran PIOs podd

Sé sjukt diskuterades och till att ldgga grunderna till bloggen
UMPI - Ung med primir immunbrist. Bloggen gér att folja
via PIOs hemsida och via www.nouw.com/umpi. Under som-
maren deltog Magdalena i [IPOPIs intervjugrupp Covid-19 LEX.
Vid IPOPIs fragestund den 15 december, medverkade Magdalena
och presenterade gruppens arbete. Stort grattis till ett mycket

vdlfortjdnt pris Magdalena!
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ESID-motet

Barnlakare Petter Brodin.
Foto: Andreas Andersson/
Karolinska Institutet.

utsdttningarna att ta fram mer riktade
och effektiva behandlingsmetoder.
Petter Brodin avslutade med att be-
ritta att de 1 sitt fortsatta arbete till-
lampar sina metoder for att studera
immunforsvaret hos personer med
autoimmunitet och kroniska svamp-
infektioner orsakat av mutation i
genen STAT1. B




IPOPI-motet

Autoimmunitet o
autoinflammation

Text: Camilla Ottosson

Hur fungerar immunforsvaret
och hur kan autoimmunitet och
autoinflammation medféra all-
varliga komplikationer vid primar
immunbrist? Det forklarade Virgil
Dam, klinisk immunolog vid Eras-
mus medicinska center i Rotter-
dam, vid IPOPI-md&tet 2020.

”For att béttre kunna forstd autoim-
munitet och autoinflammation maéste
man veta ndgra grundliggande fakta
om immunfOrsvaret”, sade Virgil
Dam. Han boérjade dérfor med att
ge en kort introduktion till immun-
systemet. Immunsystemet &r ett vél-
digt komplext system med manga
olika typer av celler och proteiner
och signalsubstanser. Virgil Dam
sade att han brukar jamfora ett
fungerande immunsystem med ett
perfekt dktenskap.

* De olika vita blodkropparna och
proteinerna i immunsystemet
kompletterar och stodjer varandra

* De har 6verlappande funktioner
och kan i vissa fall tdcka upp for
varandra om nagon del av
immunsystemet misslyckas

* De samarbetar

* De kan eliminera inkraktare, som
virus, bakterier och svamp

* De kan léra sig av sina erfaren-
heter och kinna igen smittimnen
de tréaffat pa tidigare, dvs. det
bildas ett immunologiskt minne.
Detta gor att man andra géngen
man traffar pa ett smittdmne inte
blir sjuk, eller mindre sjuk dn
forsta gdngen

e De kan kénna skillnad pa vad
som &r eget” och vad som ar
“frammande”. Immunsystemet
ska bekdmpa sddant som kommer
utifran, men inte den egna
kroppens vavnader

e De ér toleranta mot sddant som
inte &r farligt, som pollen eller
mat. Om detta inte fungerar far vi
allergier

Néar man har primir immunbrist
ar det ndgon av funktionerna i den
grona rutan som inte fungerar och
man far en 6kad risk for infektioner,
medan det vid autoimmunitet &r na-
gon av funktionerna i den rdda rutan
som inte fungerar. Immunforsvaret
borjar betrakta den egna kroppen
som nédgot frimmande och farligt
och man riskerar da f4 nagon auto-
immun sjukdom som t.ex. reumatism
eller diabetes typ 1.

Virgil Dam beskrev sedan kunskaps-
laget nér det géller primédra immun-
brister. Man kéanner idag till mer &n
450 olika medfodda fel som ger upp-
hov till immunbrist. Dessa fel utgors
av mutationer i nagon av vara 20 000
gener som leder till att viktiga pro-
teiner saknas eller produceras i for
lag eller hog méingd. De kan ocksé
medfora att vissa typer av vita
blodkroppar saknas eller finns i for
lagt antal. Mutationerna paverkar
antingen det medfédda immunfor-
svaret eller det specifika immunfor-
svaret, eller bada delarna.

Det klassiska kannetecknet for pri-
méra immunbrister har varit okat
antal infektioner och infektioner med
smittimnen som normalt inte ger
upphov till infektioner. Beroende pé

vilken cell eller vilket protein som &r
paverkat kan man bli extra kinslig
for till exempel svampinfektioner
eller virus eller vissa typer av bak-
terier. Virgil Dam valde att anvinda
vanlig variabel immunbrist (common
variable immune deficiency, engelsk
forkortning CVID) som exempel nér
han beskrev autoimmunitet och auto-
inflammation under sin foreldsning.

Variabel immunbrist, CVID, kanne-

tecknas av foljande:

» Laga nivaer av IgG och IgA/IgM

» Daligt vaccinationssvar

» Lagt antal minnes-B-celler

+ Aterkommande infektioner i
luftvdgarna, som oron-
inflammation, bihale-
inflammation och lungin-
flammation, samt i magtarm-
kanalen.

Okad anviindning av antibiotika och
ersittningsbehandling med immun-
globuliner, antingen intravenost eller
subkutant, har dramatiskt forbattrat
prognosen for personer med CVID.
Man kan forebygga infektioner och
behandla dem och eventuella kom-
plikationer.

I ett idealt tillstand har vi ett immun-
system 1 balans. Vi har inga infek-
tioner och ingen autoimmunitet och
ingen autoinflammation. Om man
studerar CVID ser man att denna
balans inte fungerar som hos en
person med friskt immunforsvar. En-
ligt Virgil Dam &r CVID inte bara en
immunbrist, utan ett immunsystem
som inte &r i balans. Under senare ar
har man dven sett att det dr vanligt
med autoinflammation och autoim-
munitet hos personer med CVID och
att detta medfor komplikationer som
paverkar deras prognos i hogre grad
an den okade infektionsrisken.
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Granulom vid CVID
Autoinflammation dr en aktivering
av det medfédda immunsystemets
celler. Aktiveringen leder till inflam-
mation (feber, sjukdomskénsla, hogt
CRP). Orsaken kan vara mutationer
1 gener som styr inflammation och
man talar d om autoinflammatoriska
sjukdomar. Ett exempel ar familjar
medelhavsfeber. Autoinflammation
ar ocksé ofta en del av andra priméra
immunbrister ddr CVID ér ett exem-
pel. For att askadliggdra problemen
med autoinflammation beskrev Virgil
Dam ett patientfall med en ung
kvinna pa 24 ar som har en CVID-
diagnos och har fatt immunglobulin-
behandling sedan barndomen. Hon
har varit i stort sett infektionsfri men
kommer in till sjukhuset med snabbt
forviarrade andningssvérigheter och
dalig syresidttning. Vid rontgen
kunde man identifiera fordndringar
1 lungorna, vilka tolkades som orsa-
kade av infektios lunginflammation.
Man behandlade dd med antibiotika
men andningen fortsatte att forsémras.
Niar man tog
odlingsprover fran
lungorna var dessa
negativa for bdde
bakterier, virus
och svamp. Man
beslutade da gora
biopsier. I dessa
biopsier kunde man
se granulomatdsa sar/granulom i
lungvévnaden.

Granulom &r ansamlingar av vita
blodkroppar som T-celler, makro-
fager och epiteloida celler. Epiteloida
celler tros vara aktiverade makro-
fager som utvecklats till stora till-
plattade celler med okad aktivitet
intracelluldrt. Man tror att dven
B-celler kan vara involverade i
bildningen av granulom.

Granulom kan bildas oOverallt i
kroppens organ men forekommer vid
CVID oftast i lungorna. De ger en
okad aktivering av fibroblaster som
ar kénda for att producera drrviavnad.
I lungorna ger sadan édrrvévnad en be-
stdende vdvnadsskada som péaverkar
lungornas funktion. Granulom &r en
aggressiv och vévnadsforstorande
komplikation vid CVID som fore-
kommer hos 10-20 procent av alla
som har CVID. Det ar darfor viktigt
att kunna upptidcka granulom sa
tidigt som mgjligt. Detta kan goras
genom radiologisk undersdkning,
funktionella tester av lungorna och
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analys av biomarkorer 1 blodet som
kan visa pa utveckling av granulom i
véivnader. Det pagar forskning for att
hitta tillforlitliga biomarkorer som
kan visa utveckling av granulom i
véavnader vid ett blodprov.

Det ar svart att behandla granulom

For att behandla granulom maste

man anvinda likemedel som kan

ddmpa immunforsvaret, sdsom

* Kkortikosteroider (kortison”) med
inflammationsddmpande effekt,
t.ex. dexametson och
prednisolon

* azatioprin/mykofenolat: immun-
hdmmande lakemedel med bred
effekt pa vita blodkroppar

* rituximab: en monoklonal
antikropp riktad mot B-celler

En behandling som ddmpar immun-
forsvaret okar risken for infektioner
hos patienter som redan har ett ned-
satt immunforsvar. For att kom-
pensera for detta kan det vara nod-
véndigt att 6ka dosen av immunglo-

»Granulom ar en aggressiv och vavnads-
forstorande komplikation vid CVID som
forekommer hos 10-20 procent av alla
som har CVID.«

buliner. Virgil Dam sade att det kan
vara svart att balansera dessa tva
behandlingar sa att patienten méar sé
bra som mgjligt.

Autoimmunitet

En annan komplikation vid CVID

som Virgil Dam berorde i sin fore-

lasning &r autoimmunitet. Bland de
autoimmuna tillstdnden finns:

* autoantikroppar forstor kroppens
roda blodkroppar (autoimmun
hemolytisk anemi)

» minskat antal blodpléttar orsakat

av en autoimmun immunologisk

reaktion (immunologisk trombo-
cytopeni)

ledinflammation (artrit)

leverinflammation (hepatit)

inflammation i1 blodkarl (vaskulit)
med flera ...

Varfér ar det sa vanligt med auto-
immunitet hos personer med CVID?
Autoimmunitet karaktiriseras av
autoantikroppar, dvs. antikroppar
som binder till strukturer i var egen
kropp, sa kallade sjilvreaktiva anti-
kroppar. Personer med CVID har lidgre
nivier av antikroppar én personer

med normalt immunf6rsvar, darfor
kan det verka motsdgelsefullt att de
déd kan gora autoantikroppar. Hos
20-30 % av personer med CVID ser
man en hog produktion av autoanti-
kroppar medan den normala produk-
tionen av antikroppar mot bakterier,
virus och svamp inte fungerar
som den ska. Man hittar dven T-
celler som é&r reaktiva mot kroppens
egen viavnad. Vissa av de likemedel
som anvéands for behandling av gra-
nulom anvénds dven for behandling
av autoimmuna sjukdomar.

Forutom ovan nimnda likemedel
anvinds vid autoimmunitet dven
ciklosporin och metotrexat, samt mer
biologiska ldkemedel som antikroppar
mot inflammationsdrivande cyto-
kiner som TNF-alfa och rituximab
mot B-celler. Aven har kan man be-
hova kompensera med dkade doser
av immunglobuliner for att skydda
mot infektioner.

Virgil Dam sade att CVID idr en
sjukdom vars or-
sak dr felreglering
av immunsystemet
snarare dn en im-
munbrist med en
mutation i en spe-
cifik gen, och fel-
reglering ar nagot
som berdr inte bara
CVID utan dven manga andra typer
av primér immunbrist. Den felaktiga
regleringen kan orsakas av mutatio-
ner 1 vissa gener. Mutationerna kan
antingen Oka eller sinka effekten
hos ett protein och det ger helt olika
effekter i kroppen. Virgil Dam be-
skrev mutationer i signalproteiner in-
uti immunsystemets celler som heter
JAK och STAT och som é&r viktiga
for T-cellers funktion. Man har iden-
tifierat mutationer som gor att signal-
proteinet STAT1 far en okad funk-
tion. Detta stor T-cellernas funktion
sa att personer med dessa mutationer
far fler virus- och svampinfektioner
men ocksd autoimmuna symtom.
Dessa kan behandlas framgéangs-
rikt med preparat som hdmmar den
signalkedja ddr STAT-proteinerna
ingar.

Ju mer man kénner till om de spe-
cifika mutationer som orsakar sym-
tomen hos patienterna, desto lattare
blir det att kunna forsta de kliniska
symtomen och da kan man behandla
mer specifikt som med STAT-prote-
inhdmmaren ovan. l



IPOPI-motet

Text: Camilla Ottosson

Joshua Milner, professor i pedi-
atrisk allergi och immunologi vid
Columbia University, USA, gav
vid IPOPI-motet 2020 en fore-
lasning om allergier och beskrev
hur dessa kan yttra sig hos per-
soner med primar immunbrist.

Allergier eller inte?

Professor Milner borjade med att
beskriva olika typer av allergiska
reaktioner som omedelbara reak-
tioner, ldngsammare reaktioner och
kroniska allergiska reaktioner.

De omedelbara allergiska reaktio-
nerna upptriader inom nagra minuter
till inom ndgra timmar efter intag av
ett visst fododmne eller ldkemedel.
De yttrar sig som kldda i slemhinnor i
svalg, 6gon och ndsa med tillhdrande
rinnsnuva, nisselutslag pa huden,
illamaende och krakningar och olika
grader av astma. Hit hor ocksé all-
varlig anafylaktisk reaktion.

Till de langsammare reaktionerna
hor allergisk inflammation som
halls igdng av allergiska reaktioner
1 immunsystemet under en lang tids-
period. Professor Milner beskrev in-
flammation i matstrupen orsakad av
vita blodkroppar (eosinofiler) och
IgE efter kontakt med vissa fodo-
amnen (eosinofil esofagit), inflamma-
tion i nedre delen av tjocktarmen och
andtarmen (proktokolit) och eksem.

Mainga med pollenallergi kan fé re-

aktioner av raa frukter som innehéller
samma kemiska substans som den

10

Aller

vid primar immunbrist

véxt vars pollen man reagerar mot.
Detta kallas korsreaktivitet. Fruk-
terna brukar kunna dtas efter till-
lagning eller efter skalning da den
gemensamma substansen framfor
allt finns i skalet och dr virme-
kénslig. (Ett exempel dr bjorkpollen-
allergi. Ménga reagerar dd ocksa
pa raa dpplen, mandel med skal,
och kan fa hosnuva av att skala raa
potatisar.) Det finns ocksa besvir
som kallas for allergiska reaktioner
fast de inte 4r det egentligen, dit hor
laktosintolerans och glutenintolerans,
halsbranna, de flesta reaktionerna
pa ldkemedel och ledsmarta.
Dessutom visar sig hilften av de
fododmnesallergier som rapporteras
in och sedan analyseras kliniskt inte
vara riktiga allergier.

Manga av de symtom som vi raknar
som allergiska kan vara symtom pa
nagot annat, t.ex. infektioner. Lékare
anviander metoder for diagnos och
behandling och uppfdljning som é&r
véldigt olika beroende péd om sym-
tomen dr allergiska eller orsakade
av nagot annat, t.ex. infektioner, sa
det ar viktigt att kunna skilja dem at.

Varfér finns det sa mycket mer
allergier nu &n tidigare?

Professor Milner redogjorde for nagra
olika forklaringsmodeller for varfor
allergier dr sa vanliga i véstvérlden.
En av dessa ér hygienhypotesen som
sdger att vi lever for rent 1 véstvirlden
och fér i oss for lite bakterier och
ddrmed far en fattigare tarmflora. Att
vixa upp pa en bondgird dir man
kommer i kontakt med djur och mer
bakterier verkar skydda mot allergier,
forutsatt att man inte har allergiska

gier

foraldrar. Enligt hygienhypotesen far
vi inte 1 oss potentiellt gynnsamma
bakterier i var omgivning lika mycket
som forut, genom att vi stidar mer
och ar mer noggranna med handhy-
gien vid méltider. Forskare tror att en
forandrad tarmflora eller en tarmflora
med mindre variation (férre olika ar-
ter) okar kénsligheten for att utveckla
allergier. En annan teori dr att tid-
punkten da vi introducerar fast foda
till sma barn &r senare nu 4n vad den
var tidigare och att man dé passerat
en period under barnens forsta ar
nér de ldr sig tolerera olika typer av
fododmnen. Det dr ocksa mojligt att
den 6kande mingd kemikalier som
vi utsétts for 1 var narmiljo och dven i
véar mat gor oss mer allergiska.

Vilka delar av immunférsvaret

deltar i allergiska reaktioner?

Minniskor har fem klasser av im-
munglobuliner: IgM, IgD, IgG, IgA
och IgE. IgM och IgG och IgA ir
viktiga for att skydda oss mot infek-
tioner. IgE &r viktig som forsvar mot
vissa parasiter och gifter, men &r ock-
sa inblandad 1 allergiska reaktioner.
IgE kan binda till olika allergifram-
kallande dmnen och starta allergiska
reaktioner. I var hud och mage och
i slemhinnorna i véra luftvdgar har
vi vita blodkroppar som heter mast-
celler. Inuti i dessa celler finns sma
blasor med reaktiva 4mnen, som t.ex.
histamin, som kan frisldppas vid en
allergisk reaktion och ge upphov till
allergiska symtom som kléda, snuva
och astma. Mastceller innehdller
receptorer pa utsidan som IgE-anti-
kroppar kan binda till. Om ett
allergiframkallande dmne kommer
1 kontakt med dessa antikroppar pa
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utsidan av mastcellen, gar en signal
in i mastcellen sa den frislépper sina
reaktiva substanser och en allergisk
reaktion startar. Reaktiva substanser
fran mastceller kan leda till klada i
hud och 6gon, svullnad i huden och
svalg, rinnsnuva, blodtrycksfall och
anafylaktisk reaktion. Symtom fran
magtarmkanalen dr ocksa vanliga,
som krékningar och diarré.

Hur vet man att dessa reaktioner &r
allergi nir de upptrader? Om de upp-
trdder inom 4 timmar efter expone-
ring for fododmne eller likemedel
som étits eller fatts via injektion kan
man vara ganska séker pa att det &r
en allergisk reaktion. Likasd om man
alltid fér en reaktion vid samma tid
pa aret, da det &r pollensdsong, &r det
troligen allergi.

Man kan gora flera olika laboratorie-
prover for att diagnosticera allergier,
t.ex. rdkna antalet eosinofiler eller
vilken méngd som finns av deras re-
aktiva substanser i blodet. Man kan
dven analysera totalhalt IgE 1 blodet,
och maéta specifika IgE-antikroppar
riktade mot de dmnen man miss-
tdnker orsakar allergin. Man kan
ocksd testa for allergi genom att
gora sé kallade pricktest med vanliga
allergiframkallande &mnen pa huden
och méta reaktioner.

Varfér far personer med immun-
brist och felreglering av immun-
forsvaret allergier?

Forskarna kan inte svara pa detta
helt och hallet men professor Milner
beskriver flera teorier. Om man har
B-celler som inte utvecklas normalt
eller T-celler som fungerar felaktigt
kan bada leda till 6kad IgE-produk-
tion och/eller allergisk inflammation.
Detta géller dven ndr B-cellerna
normalt inte gor andra antikroppar
sd bra. En icke-normal funktion i
immunforsvaret kan gora att kon-
trollmekanismer som skulle reglera
mingden IgE-antikroppar och gra-
den av inflammation inte fungerar.
Detta kan leda till allergier och
autoimmunitet. Man har tillrickligt
med immunforsvar i manga typer av
immunbrist for att kunna fa aller-
giska reaktioner.

Hur behandlar man allergier oav-
sett om personen har immunbrist
eller inte?

Allergier kan behandlas genom
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att blockera IgE med antikroppar,
stoppa inflammation med kortiko-
steroider (kortison) och blockera fri-
sdttning av histamin. Forebyggande
behandling &r béttre d4n behandling
vid symtom och kan ske genom be-
handling med steroider genom in-
halation eller administrering i nisan
hela éret, inte bara néir nysningar och
astma borjar. Att undvika det man ar
bekriftat allergisk mot &r viktigt men
fungerar inte alltid, som vid kronisk
inflammation. Antihistaminer funge-
rar mot léttare allergiska reaktioner
(dock inte mot eksem). Har man haft
allvarligare allergiska reaktioner,
som anafylaktiska reaktioner, ar
det viktigt att alltid bara med sig en
Epipen (adrenalinspruta).

Natriumkromoglikat, som forhindrar
frisdttning av de reaktiva substan-
serna fran mastceller, kan hjélpa vissa
personer, speciellt de som har aller-
giska problem i magtarmkanalen.
Det kan bara tas upp och ha effekt
1 magen. Det finns dven en annan
mastcellsstabilisator som heter keto-
tifen som ocksa forhindrar frisittning
av reaktiva substanser fran mastceller
och tas upp och har effekt i hela
kroppen. Forutom dessa finns dven
mdjlighet att minska allergiska reak-
tioner genom att inducera tolerans.
Detta fungerar framfor allt for luft-
burna allergener, som pollen. Slut-
ligen finns flera biologiska ldke-
medel som blockerar signalsubstanser
1 immunforsvaret som ar viktiga for
inflammation och allergiska reak-
tioner, som IL-4 (dupilumab) som
ar mycket effektiv vid svir astma
och mot eksem, IL-5 (mepolizumab,
benralizumab) och IgE (omalizu-
mab). Problemet med de biologiska
lakemedlen dr att de hdmmar alla
funktioner hos dessa signalsub-
stanser och IgE. De &r mycket dyra
och sitts in som sistahandsval om
inget av de ovanstaende fungerat.

Oftast far man prova sig fram for
att hitta en optimal behandlingsrutin
och resultat méts 6ver manader, inte
dagar. Oro och stress kan forvirra de
allergiska problemen och for vissa
kan en kost utan histamin hjélpa.

Vilka typer av allergier har
personer med immunbrist?
Likemedelsallergier &r vanliga hos
personer med immunbrist eftersom
de exponeras for manga olika typer

av ldkemedel. En annan anledning
till allergier 4r att huden och slem-
hinnorna i magen inte har en bra
barridrfunktion vilket gor att de blir
mer genomsldppliga sé att allergener
kan komma in i kroppen léttare. Nér
man dter mycket antibiotika ar det
svérare att uppritthalla en bra tarm-
flora och hudflora, vilket ocksa ger
upphov till fler allergier.

Det kan vara svart att skilja allergi-
symtom fran infektionssymtom hos
personer med immunbrist. Lungin-
flammation kan misstas for astma
med feber och bihédleinflammation
kan forvdxlas med allergisk rinn-
snuva. Méanga med immunbrist kan
kénna tveksamhet for att anvdnda
medel som ddmpar allergiska reak-
tioner, da vissa av dessa dven kan
ddmpa immunforsvarets forméaga att
bekdmpa infektioner.

Det finns immunbrister dér man inte
har tillrdckligt med immunforsvar
for att kunna fa en allergisk reak-
tion, t.ex. kombinerad svar immun-
brist (SCID) och agammaglobuli-
nemi (t.ex. XLA), men for de flesta
immunbrister kan man ha bade en
immunbrist och allergiska reaktioner,
som t.ex. vid Omenns syndrom,
Wiskott Aldrichs syndrom, CARD11
och STAT3 (Jobs syndrom).

Sammanfattning

» Allergier ar vanliga vid immun-
brist

» Ibland kan dessa allergier
upptrada pa ett helt annat sitt dn
hos personer med normalt
immunforsvar

» Det ér viktigt att man ar
observant pa allergiska symtom
hos personer med mycket
infektionssymtom sé de kan
behandlas korrekt

» Det dr ocksa viktigt att kdnna igen
infektioner hos nagon med mycket
allergiska problem

> Attstélla ritt diagnos, ibland med
hjélp av genetisk analys, kan vara
till hjélp for att veta hur allergierna
ska behandlas.



INGID-motet

Psykosociala

problem

och hur de kan behandlas hos personer med primar immunbrist

Text: Camilla Ottosson

Den psykiska halsan kan paver-
kas negativt av infektioner och
stress. Det berattade Dr Mari
Campbell, klinisk psykolog, Av-
delningen for Klinisk immunologi,
Royal Free NHS Foundation
Trust, som pratade om hur fysisk
halsa, psykisk halsa och livskvali-
tet paverkar varandra och speci-
ellt om man lever med en primar
immunbrist. Hennes foredrag
holls i samband med immunbrist-
sjukskoterskornas mote (INGID)
vid den internationella konfe-
rensen i oktober 2020. Professor
Campbell beskrev aven vad man
kan gora for att ma battre sjalv
och hur man kan hjalpa nagon
annan som mar psykiskt daligt.

Hur paverkas livskvaliteten av

att man har en kronisk sjukdom?
Hilsa definieras av WHO som ett till-
stand av fullstindigt fysiskt, psykiskt
och socialt vilbefinnande, alltsa inte
bara som avsaknad av sjukdom.

Psykisk hélsa definieras som ett till-
stand av vélbefinnande dar individer
kan se sina egna formagor, klarar
av att hantera vardagslivets stress-
faktorer, kan arbeta produktivt och
bidra till det samhélle som de lever 1.
Utan psykisk hilsa uppnér man inte

WHO:s definition av hélsa. Psykisk
hilsa paverkas av ett antal socio-
ekonomiska och biologiska faktorer
samt av faktorer i omgivningen.

Mari Campbell beskrev ocksa
WHO:s definition av livskvalitet.
Livskvalitet dr en individs uppfatt-
ning av hur dess liv ser ut och péver-
kas pé ett komplext sétt av individens
fysiska hilsa, psykiska hélsa, person-
liga instéllning och tro om hur saker
ar eller fungerar, sociala relationer
och framtridande héndelser i dess
omgivning.

Psykisk och fysisk hidlsa péaverkar
varandra. Man vet att stress, oro
och risk for depression okar nir en
sjukdom forvérras. Det finns inga
publicerade studier som visar att
stress, oro eller depression paverkar
immunbristsjukdomar, men man
har sett att de kan trigga skov hos
HIV-positiva personer. Psykiska be-
svér kan indirekt paverka var hilsa
om de forsdmrar vara mojligheter att
ta vir medicin eller gé till inbokade
moten med lidkare och behandlande
sjukvardspersonal.

Livskvalitet vid primar immunbrist
Personer med CVID (vanlig variabel
immunbrist) rapporterar samre livs-
kvalitet an vad personer utan im-
munbrist gor. I en rapport fran 2007
beskriver Booker et al. att ungefér
24 % av personer med antikropps-
brist uppger att de lider av moderat
till svar depression och att 27 % upp-
fyller kriterierna for angest.

Doktor Campbell har sjilv gjort en
undersokning som visar att cirka
40 % av alla individer med primér
immunbrist skulle gynnas av en
remiss till stddjande psykiatrisk
behandling som kan forbattra de-
ras psykiska méende. Detta gillde
problem som depression, angest,
sémnproblem och utmattning.

En tredjedel av alla med kronisk
granulomatés  sjukdom (CGD)
rapporterar mild till mattlig depres-
sion och ungefar hilften mild till
mattlig dngest och oro.

Vuxna individer som har genomgatt
en stamcellstransplantation som barn
rapporterar hdgre niver av angest/
oro och depression 4n friska forsoks-
personer. De har enligt dem sjdlva
en godtagbar livskvalitet, men upp-
lever en negativ paverkan i sitt yrkes-
liv och sociala liv pd grund av sina
hélsoproblem.

Doktor Campbell traffar personer
med immunbrist som soker hjdlp pa
grund av problem med nedstdmdhet,
oro/angest, insomnia och utmattning.
Vissa har utvecklat skadliga sé kall-
ade coping-strategier, som rokning
eller alkoholdrickande for att kdnna
sig lugnare. Ett annat exempel ar
svérigheter med att hantera sin medi-
cin eller problem som nalfobi. Andra
problem kommer av att sjukdomen
paverkar flera viktiga delar av deras
liv pa ett negativt sitt, sd som relatio-
ner, karridr och utbildning, sexuella
funktioner, sjdlvkédnsla med mera.
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Psykologisk férsta hjilpen

Doktor Campbell beskrev en evidensbaserad metod, sé kallad psykologisk forsta hjélpen for att hjélpa och stotta per-
soner som mar psykiskt déaligt. Metoden kan anvindas av alla som har en stottande roll, t.ex. sjukskoterskor, anhoriga
och vénner och kan jidmforas med att ge forsta hjélpen vid en olycka eller om nagon har skadat sig. Psykologisk forsta
hjélpen baseras pa 5 principer: hopp, sikerhet, ssmmanhang och samhdrighet, lugn och formaga att hjélpa sig sjélv

beskrivs i detalj i tabellen nedan.

Hopp * Var positiv och optimistisk, visa att det finns hopp

gjort innan

» Utmana forsiktigt om personerna har ett svart-vitt tankesétt (allt eller inget”)
* Paminn dem om att de har motstandskraft och styrka och kan klara av svara saker som de har

 Forklara att det som &r s jobbigt just nu kommer att ga dver

Séakerhet

Ge tillgéng till information som personerna behover for att minska osédkerheten

Se till att basala behov som mat, varme, somn ar tillgodosedda

Hjaélp till med praktiska saker som mediciner och transporter

Hjalp till genom att svara pa vad som har hént, vad hander nu och vad kommer hianda sedan
Motverka eventuellt katastroftdnkande

Sammanhang/ |  Hjilp personerna forsta att de inte &r ensamma, utan att det finns hjdlp och stod
Samhorighet * Hjélp personerna att delta i de sociala grupper de tillhor, som familj och vénner, kollegor,

over internet. Fraga t.ex. vilka manniskor som &r viktiga for dem, och hur de kan halla kontakten
 Hjélp till med kontakterna med vardpersonal eller behandlande personal
» Uppmuntra till att soka psykologisk hjalp om det behdvs och hjélp till att hitta mdjliga kontakter

Lugn

Hjalp personerna att fokusera pa det som hénder nu, det praktiska och vad som ar genomforbart
Prata langsamt och med lugn rost
Summera information du ger, upprepa och kontrollera forstaelsen

Bekrifta att de upplever en normal reaktion pa en ovanlig hindelse som &r vildigt stressande
och att symtomen de upplever, bade psykiska och fysiska, avtar med tiden

* Hjdlp dem att ta god hand om sig sjdlva (somn, mat, hygien, motion)

* Ge vid behov hjilp med andningsévningar och avslappningsdvningar

Forméaga att
hjélpa sig sjalv

Oka medvetenhet om och hjilp dem gora meningsfulla aktiviteter som de tycker om
Paminn personerna om deras styrkor
Hur har de hanterat och klarat av svérigheter innan? Pdminn dem om dessa tillféllen
Fokusera pd vad som &r mojligt just nu
Satt specifika mal som de kan klara av

Webbsidor och kontakter

for sjalvhjalp

Doktor Campbell hénvisar till ett
flertal webbsidor (pa engelska) med
goda rad och sjélvhjilpstips pa vad
man kan gora for att stotta sitt eget
maende, eller hjélpa en anhdrig eller
van.

www.nhs.uk/livewell/mentalhealth/
Pages/Mentalhealthhome.aspx

web.ntw.nhs.uk/selthelp/
www.lIttf.com/
www.calm.com/calmhealthtrial

www.yourcovidrecovery.nhs.uk/
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I Sverige finns ett flertal webbsidor
som erbjuder goda rdd om hur man
sjalv kan péaverka sitt maende. For
ungdomar finns UMO som har goda
rad héar: www.umo.se/att-ma-daligt/
tips-for-att-ma-battre/

UMO ér en webbplats for alla som
ar mellan 13 och 25 ar. P4 umo.se
kan du fa kunskap om kroppen, sex,
relationer, psykisk hélsa, alkohol
och droger, sjilvkédnsla och mycket
annat. Sveriges alla regioner dr med
och betalar for UMO.

Behover man professionell hjilp kan
man vinda sig till sin ldkare pd sin
vérdcentral som kan guida en vidare

till psykolog eller samtalsterapeut.
Man kan éven ringa ”En vég in” och fa
hjélp med kontakt till mottagningar:
det dr ett telefonnummer som barn
och unga under 18 &r samt anhoriga
kan ringa till for stod och rad-
givning kring barns och ungas psy-
kiska hélsa. I Skane kan man ringa
020-512020 pa vardagar 8.00-16.30.

For 6vriga regioner kan man hitta
kontaktuppgifter via 1177.
www.1177.se/liv--halsa/
psykisk-halsa/att-ma-daligt/

Héar kan man vélja sin egen region
och fa tips och rdd om sjdlvhjilp och
kontaktuppgifter till varden.




Vacciner

vacciner

mot covid-9

Det har kommit manga fragor till
PIO om covidd9-vaccin vid primar
immunbrist. Vi har tagit hjalp av
Nicholas Brodszki, overlakare
vid Barn- och Ungdomssjukhuset,
Skanes Universitetssjukhus i Lund
och ordférande i SLIPI, Sveriges
Lakares Intresseforening for Pri-
mar Immunbrist, for att besvara
de vanligaste fragorna.

Rad och rekommendationer kan for-
dndras snabbt vartefter vi ldr oss
mer om covid-19. Diskutera ddrfor
med din behandlande likare for att
fa en aktuell individuell bedomning
ndr det gdller vaccination med hén-
syn till din dlder, typ av primdr im-
munbrist och andra riskfaktorer.

Rekommenderas personer med
primar immunbrist att ta vaccin
mot covid-19?

Ja, jag och de kollegor jag har kontakt
med runtom i Sverige rekommen-
derar 1 nuldget personer med primér
immunbrist (PID) att ta covid-19-
vaccinet. Studier har startats och
ar pa gang for att undersoka hur
covid-19-vacciner fungerar hos per-
soner med nedsatt immunforsvar.
Aven om vissa personer med primér
immunbrist kanske inte far ett full-
gott skydd finns det dnda en mojlig-
het att vaccinet gor att de far en lind-
rigare infektion om de skulle smittas.
En del personer med priméra im-
munbrister kan inte svara pad vacci-
ner, men det finns grupper/individer
som kan gora det. Det dr dock svart
att forutse vilka som gor det.

Vacciner som inte innehdller levande
eller forsvagade smittdmnen kan i
princip ges till alla, om ingen allergi

|4

foreligger mot nagot av de d&mnen
som ingér i vaccinet. Inget av vac-
cinerna mot covid-19 fran Pfizer/
BioNTech, Moderna eller Astra
Zeneca innehaller levande eller for-
svagade SARS-CoV2-19 virus.

Rekommenderas dven barn att ta
vaccin mot covid-19
Barnldkarféreningen rekommen-
derar vaccinering fran 16 ars élder. [
nuléget finns ett vaccin som ir god-
ként frén 16 ar av Europeiska ldke-
medelsmyndigheten, EMA. Men i
séllsynta fall kan ldkare efter sarskilt
overviagande rekommendera barn
med vissa primdra immunbrister och
/eller andra medicinska hélsotillstand
att ta vaccin mot covid-19. (Se dven
nésta friga angdende riskbeddmning
géllande barn for allvarlig infektion i
covid-19.)

Kommer personer med primar im-
munbrist att finnas med i gruppen
som prioriteras for att ta vaccinet
innan alla vuxna i Sverige erbjuds
vaccination?
Folkhédlsomyndigheten har tagit fram
rekommendationer som innebér att
befolkningen kommer att vaccineras
i fyra olika faser baserat pa hur stor
risken bedoms vara att drabbas av
allvarlig sjukdom vid en infektion
i covid-19. I fas 3 kommer vacci-
nation erbjudas till personer som é&r
18-65 ar och tillhdr en specificerad
riskgrupp. En av de specificerade
riskgrupperna ér tillstind som inne-
bér kraftigt nedsatt immunforsvar pa
grund av sjukdom eller behandling.
Aven om flera mindre studier inte
har pavisat ndgon okad risk for svar
covid-19 for hela gruppen av PID sa
bedoms foljande priméra immun-
bristsjukdomar ha 6kad risk for svér
covid-19:

Nicholas Brodszki, dverlakare och ord-
férande for SLIPI (Sveriges Lakares In-
tresseférening for Primar Immunbrist).
Foto: Arkivbild, PIO

1. Tillstind som innebédr defekt
interferonproduktion (t.ex. TLR3,
MDAS5 och IRF7) eller defekt sig-
nalering (t.ex. [IFNARI1, IFNAR?2,
STAT1, STAT2 och IRF9) eller till-
stand med autoantikroppar mot typ-1-
interferoner, t.ex. APS1/APECEDI.

2. CVID med kraftigt sdnkt antal
eller déligt fungerande T-celler (LO-
CID) eller med annan svéar sjukdom/
hélsotillstand i tilligg.

3. Uttalade T-cellsdefekter som
till exempel SCID, CID, Wiskott-
Aldrich syndrom och en rad andra
mycket sdllsynta primdra immun-
brister.

SLIPI bedomer att personer med
dessa hélsotillstdind bor vaccineras
tidigt i fas 3 och att alla personer
med monogena PID (orsakade av fel
i en enskild gen) och CVID ocksa
bor vaccineras i denna fas. For barn
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géller samma riskbedomning som
for vuxna enligt ovan. Vaccination av
nérstaende till personer med svar im-
munbrist enligt ovan kan dvervigas.

Observera att svér lungsjukdom dr en
separat riskfaktor enligt Socialstyrel-
sens riktlinjer. Darfor kan de perso-
ner med primdr immunbrist, som inte
tillhér en riskgrupp enligt ovan, ha
en Okad risk for svér covid-19 om de
har svar lungsjukdom (t.ex. GLILD,
lungfunktion <60 %, IVA-vard for
lungsjukdom sista aret, kontinuerligt
syrgasbehov eller neurologisk sjuk-
dom med nedsatt hostformdiga).
Aven for barnen ér svar lungsjukdom
en ytterligare riskfaktor att ta hdnsyn
till. Det finns forstas personer med
primér immunbrist som ocksa tillhor
de grupper som Folkhdlsomyndig-
heten rekommenderar ska erbjudas
vaccinering 1 fas 1 och 2. Det giller
exempelvis personer med primir
immunbrist som bor i sérskilda bo-
enden, far insatser inom LSS eller ar
over 65 ar.

Vilket av covid-19-vaccinerna ar
bast fér personer med primar
immunbrist?

Man vet inte &nnu om personer med
primér immunbrist svarar béttre eller
sdmre pa nagot av de olika vaccinerna
mot covid-19.

Ska jag som har primar immun-
brist ta covid-19-vaccinet dven

om jag haft covid-19-infektion?
Folkhélsomyndigheten rekommen-
derar i nuldget vaccination for alla
som har haft covid-19, dven de som
har antikroppar. Du kan vaccineras
sa snart du har tillfrisknat helt fran
covid-19. Sa som utvecklingen ser
ut kommer man knappast att kunna
resa utan att ha coronavaccin-pass,
s av den anledningen kan ju vaccin
behdvas.

Ska jag kontakta min immunbrist-

lakare for att fa covid-19-vaccinet?
Om du tillhér ndgon av de grupper
som SLIPI bedémer ha 6kad risk for
svar covid-19 ska du kontakta din
immunbristldkare och diskutera vac-
cinering mot covid-19. Information
om var/nér du planeras fa vaccinet i
din region hittar du pa 1177.se. Kon-
takta dven din primir immunbrist-
mottagning om du ar osdker pa vad
som géller just for dig.

Har jag skydd mot covid-19 via

min immunglobulinbehandling?

Nej, inte 1 nuldget. Immunglobulin
framstélls fran blodplasma och
innehaller antikroppar mot det mesta
som befolkningen dér blodplasman
tas ifrdn har stott pd. Det innebdr
att ndr tillrackligt ménga har haft

coronavirusinfektionen, s& kommer
det att finnas antikroppar som kan ge
ett visst skydd mot infektionen. Vi
ar for ndrvarande langt ifran att ha
plasma som innehéller antikroppar
mot covid-19.

Maste jag gora uppehall i min
immunglobulinbehandling infér
att jag ska ta covid-19-vaccinet?
Nej, du ska fortsitta ta din immun-
globulinbehandling som vanligt.

PIO-skrivelse till FHM

ESID, European Society for Immuno-
deficiencies bedomer att personer
med primér immunbristsjukdom som
innebér defekt interferonproduktion
eller som har autoantikroppar
med typ-1-interferoner t.ex. APS1/
APECED har sirskilt stor risk att
drabbas av allvarlig sjukdom med
risk for dod vid infektion i covid-19.
Vissa personer med denna ovanliga
sjukdom 1 Sverige har redan haft all-
varlig covid-19. PIO har darfor i en
skrivelse till Folkhdlsomyndigheten
begirt att denna grupp ska prioriteras
for vaccination 1 fas 2. Detta anser
PIO é&ven efter enskilt stéllnings-
tagande ska gilla barn. PIO har i
skrivande stund dnnu inte fatt nagot
svar fran Folkhdlsomyndigheten.

Tl minne W vin Runa
”Inget ont som inte for nagot gott med sig”, vi tdnker pa coronapandemin

och att PIOs medarbetare pa kontoret fann mojligheten att anséka om medel
fran Radiohjélpen for mojlighet till digitala tréffar medlemmarna emellan.

Vi blev ett giang som “traffades” pa tisdagar och ventilerade bade ditt och datt.
Fann vanner som vi aldrig skulle ha traffat om inte pandemin och méjligheten g
till digitala traffar dykt upp.

RIMAD

Det var sa vi larde kdnna Runa. Vi pratade ’samma sprak”™. Forstod varandra, stottade varandra nir
vi var lite nere. Skrattade hjartligt tillsammans. Runa hade ofta fyndiga uttryck som hon delade
med sig av. Runa fick vianner och vi fick en vén for livet. Tisdagstraffarna dopte Runa till ’Lilla Fa-
miljen”. Lilla Familjen kommer leva kvar da vi fortstter att “traffas” och for alltid kommer véra
varmaste tankar att ga till Runa, en gladjespridare full av livslust trots sin funktionsnedséttning.
Tack Runa for din klokskap, varme och vinskap.

Vinnerna i Lilla Familjen
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Vi pa Takeda arbetar med engagemang och fokus pa att géra
skillnad for patienter och anhoriga.

Takeda har sedan det grundades ar 1781 utvecklats till ett globalt
ledande forsknings- och innovationsdrivet |1dkemedelsféretag

med huvudkontor i Japan. Tillsammans med halso- och sjukvarden
arbetar vi for att forbattra livskvaliteten for patienter.

Takeda Pharma AB | Vasagatan 7, 111 20 Stockholm
infosweden@takeda.com | www.takeda.se
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PIOs forskningsstod 2020

Forskningsstod 2020

Text: Andri Lemarquis
Foto: Marthe Viberg

Forst vill jag rikta ett stort tack
til PIO for forskningsstodet
till vart arbete med syfte att
hitta mdjliga samband mellan
ribosomdysfunktion och malig-
nitetsutveckling hos personer
med Shwachmans syndrom.

Jag ér postdoktorand hos professor
Olov Ekwall pa Sahlgrenska univer-
sitetssjukhusets avdelning for reuma-
tologi och inflammationsforskning
1 Goteborg. Jag ér ocksé ldkare och
specialiserar mig inom barnmedicin
och barnonkologi. P4 sjukhuset
traffar jag patienter med sjukdomar
ddr manga har en paverkan pa im-
munsystemet. Pa labbet forsoker jag
sedan genom olika metoder, t.ex.
cellodlingar samt genetiska och im-
munologiska analyser, att forstd var-
for och hur immunsystemet paverkar
risken for att utveckla cancersjuk-
domar, infektionssjukdomar, aller-
gier och/eller autoimmunitet. Genom
detta hoppas jag att vi ska kunna
hitta nya och klokare behandlings-
eller uppfoljningsmetoder for att ge
bittre vard till vara patienter.

Personer med Shwachmans syn-
drom har genetiska avvikelser som
g0r att deras ribosomer inte fungerar
normalt. Ribosomer dr smd enheter
inuti cellerna som fungerar som pro-
teinfabriker. Nar ribosomerna inte
fungerar normalt ger det paverkan
pa benmirgen, och sirskilt paverkas
produktionen av den typ av vita blod-
kroppar som kallas neutrofiler. Dess-
utom har alla en nedsatt funktion hos
bukspottskorteln (pankreas). Det ar
pankreas produktion av enzymer
(proteiner som hjélper till i olika ke-
miska processer) nodvandiga for ned-
brytning av fett i fodan som saknas,
men insulin produceras normalt.
Manga har ocksé skelettavvikelser
med kortvuxenhet och ibland fore-
kommer ocksa latt intellektuell funk-
tionsnedséttning.

En av de stora utmaningarna &r att

personer med Shwachmans syndrom
har en 6kad risk att utveckla leukemi
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(blodcancer) eller myelodys-
plasi (ndr benmirgen slutar
att producera blodceller pa
normalt sitt). Eftersom
man inte kan veta i for-
viag vilka som kommer
att utveckla malignitet
gér man en benmérgs-
undersokning av barnen
en gang om dret. I nu-
laget finns det nagra fi
gener som man analy-
serar for att tidigt kunna
uppticka en utveckling som
kan leda till leukemi. Tyvérr
ar det sa att de som utvecklar
leukemi har en sdmre prognos 4n
barn med leukemier eller myelodys-
plasi av annan orsak. Varfor personer
med Shwachmans syndrom har en
okad risk att drabbas av malignitet
och myelodysplasi &r oklart. Det ar
ocksa oklart varfor deras ribosom-
dysfunktion huvudsakligen péverkar
neutrofiler men inte andra delar av
immunforsvaret.

De senaste aren har ocksé intresset
for ribosomernas betydelse for ut-
vecklandet av maligniteter Okat
mycket. Det har kommit nya behand-
lingsmdjligheter med lakemedel som
direkt paverkar ribosomfunktionen
och som man nu borjar anvidnda for
behandling av maligniteter. Dess-
utom &r det nyligen visat att analys
av ribosomfunktionen kan anvindas
for att skilja pd olika svarighets-
grader av akut leukemi hos barn.

Vi vill forstd varfor neutrofilernas
antal och funktion paverkas vid
Shwachmans syndrom samt hur olika
typer av lymfocyter, som &r en annan
grupp av vita blodkroppar, paverkas
nédr ribosomerna inte fungerar som
de ska. Vara prelimindra resultat
visar att antalet lymfocyter hos de
flesta barn med Shwachmans syn-
drom &r normalt. Vi vill nu under-
soka om de lymfocyter som ser
normala ut i antal ocksé har normal
funktion, sérskilt funktioner som &ar
viktiga for att bekdmpa malignitet.
Vi vill genom att studera ribosom-
funktionen samt budbirar-RNA
(mRNA)-innehallet hos tidiga

stadier av lymfocyter forstd varfor
patienter med Shwachmans syndrom
har risk att utveckla malignitet och
myelodysplasi. Om det finns en
variation i ribosomuttryck i olika
lymfocyttyper skulle det kunna
mojliggdra en bittre uppfoljning av
patienterna samt mdjligen leda till
nya behandlingsmetoder for de som
utvecklar allvarliga komplikationer.
I projektet gor vi forst en noggrann
analys av patienternas immunceller,
dvs. rdknar antalet T- och B-celler,
monocyter samt neutrofiler med
flédescytometri, vilket redan idag in-
gér i den kliniska uppféljningen vid
Shwachmans syndrom. Vi kommer
sedan att undersoka, inte bara antalet
av olika celler utan ocksé funktionen
hos immuncellerna. Vidare studeras
mRNA-uttryck pa enkelcellsniva,
dvs. varje enstaka cell analyseras for
sig sjélv, pd samma sétt som man har
gjort nidr man har pavisat skillnad i
ribosomfunktion i leukemiceller. Vi
forvantar oss att detta projekt kom-
mer att o6ka vér forstaelse for sam-
spelet mellan ribosomfunktion, for-
dndrad funktion av immunsystemet
och risken for malignitetsutveckling.
Vi hoppas att resultaten av véara stu-
dier kommer att bidra till att vi pa ett
tidigt stadium kan identifiera vilka
personer som riskerar att drabbas av
olika komplikationer, kunna initiera
tidigare behandling samt mojliggora
utvecklingen av nya behandlings-
metoder. W
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PIOs podd 4 sjukt (&

AVSNITTI "Man maste ju leva ocksa” - Vad en immun-
bristsjukdom innebér, medicinskt och i vardagslivet

Birgitta, medlem i PIO, berattar hur immunbristen paverkar hennes liv.
Professor Olov Ekwall intervjuas om vad primar immunbrist ar och vad
man ska tanka pa for att ma sa bra som majligt.

AVSNITT 2 PlO 40 ar - fran fortvivlan till hopp med
4l battre mojligheter till diagnos och behandling

Maj-Lis Hellstrom blickar tillbaka 40 ar och berattar om sitt liv och an-
ledningen till varfér hon startade patientféreningen PIO. Lisa, medlem
i PIO, berattar om vagen fram till sin diagnos, medicinering och vad PIO
betytt for henne. Professor Anders Fasth intervjuas om behandlings-
alternativen for priméara immunbristsjukdomar.

sﬁﬁ( AvsNITT 3 Hjalp! Jag har fatt en kronisk sjukdom

Anita och Magdalena, mor och dotter, berattar om Magdalenas
immunbristsjukdom, hur hennes och familiens liv paverkades nar hon fick
sin diagnos. Barnpsykolog Anna Norén intervjuas om hur man hanterar
och accepterar en kronisk sjukdom.

AVSNITT 4 Att valja framtid

| ett samtal mellan Emelie, som precis tagit studenten, och
Amanda, som valt att plugga i Argenting, far vi ta del av hur sjukdomen
har paverkat skolgang och karridrval. Vi far ocksa veta mer om de
anpassningar man har ratt till i skolan.

AVSNITT 5 Primdr immunbrist - mer an infektioner.
Kopplingen mellan Pl och autoimmunitet

Manga med primar immunbrist drabbas ocksa av autoimmunitet - nér
immunforsvaret borjar attackera kroppens egna celler. Vi moter pro-
fessor Vanda Friman som forskar om kopplingen mellan primar immun-
brist och autoimmunitet. Vi far ocksa lyssna pa Ludvig som har haft
CVID sedan tondren och som &ven drabbats av autoimmun sjukdom.

AVSNITT 6 Traning! Hur funkar det for personer med
primar immunbrist?
Ellinor pratar med éverlékare Lars Ljungstrom om hur det ar att ha
primar immunbrist och trana. Nar hon tranar mindre kanner hon sig ofta
hangig och blir Iattare sjuk. Vi far ocksa lyssna pa fysioterapeut Johan
Kumblad som reder ut vad som egentligen menas med traning och hur
immunforsvaret paverkas.

AVSNITT 7 Nar man inte ar kompis med sin sjukdom och
medicinering
Caroline berattar om tiden det kan ta att acceptera sin diagnos och
hur det kan paverka behandlingen. | det har avsnittet pratar vi med
sjukskoterskan Ramona Fust om det som lakarna brukar kalla for folj-
samhet. Vi far ocksa lara oss mer om immunglobuliner.

AvsNITT 8 Forskning och behandlingsmojligheter inom
omradet primar immunbrist

Vireser till en lakarkongress i Stromstad och hér svenska och
internationella experter inom primar immunbrist sia om framtiden.
Vad sager den senaste forskningen? Vilka behandlingsmetoder har
storst potential? Och har det skett nagot forskningsgenombrott som
faktiskt gor att fler primara immunbrister kan botas i framtiden?

AVSNITT 9 Foréaldraskap och primar immunbrist

=8 Familiedagarna pa Uskavigarden ar uppskattade, har traffas
foraldrar och barn for att delta vid aktiviteter, lyssna pa forelasningar
och kanske framfor allt umgas och utbyta erfarenheter. Vi pratar
féraldraskap med Cecilia och Lars som ar foraldrar till en kille och en
tjej som bada har primar immunbrist. Kurator, medicine doktor Caisa
Lindstrom berattar om sin forskning om foraldrar till kroniskt sjuka barn.

AvsNITTI0 Familj, kdrlek och primédr immunbrist

Efter en uppvaxt fylld av sjukhusvistelser, infektioner och bléd-
ningar fick Erik Stahl vid I8 ars alder till sist ratt diagnos. | detta avsnitt
beréttar Erik om hur han vagade satsa pa karlek och familj trots att han
sjalv har en allvarlig primar immunbristsjukdom.

EXTRAINSATT - AVSNITT Il
Primar immunbrist och covid-I9

Framfarten av det nya coronaviruset covid19 éver varlden paverkar
alla, men kan sarskilt skapa oro fér den som lever med en kronisk
sjukdom. Hur bér personer som lever med primar immunbrist forhalla
sig till smittan? Med hjélp av professor Lennart Hammarstréom och var
husdoktor Anders Fasth svarar vi pa fragor som kommit in till PIO.

EXTRAINSATT - AVSNITT 12
Sa fortsétter livet i skuggan av covid-19

Begransningarna i vardagen till féljd av covid9 har tvingat oss att
vanja oss vid en ny vérld, valdigt annorlunda fran den vi &r vana vid.
Vi pratar med Erik Stahl och Caroline, medlem i PIO, om hur de
hanterar ovissheten kring sjukdomen och karantanen i hemmet. Vi
far ocksa svar pa hur covid-9 kan paverka den som lever med primar
immunbrist fran var husdoktor Anders Fasth.

AVSNITT 13 Donerad blodplasma raddar liv

d Blodplasma fran I30 donationer, fran helt friska donatorer
- ja, det &r vad som kravs for en ganska vanlig arsforbrukning for att
en person med primar immunbrist ska kunna fa sin immunglobulin-
behandling. | det har avsnittet pratar Sa sjukt med Michael Grévdal,
medicinsk chef pa CSL Behring, om hur lakemedelstillverkningen gar
till, och med Julia Nordin fran internationella patientféreningen IPOPI
om hur de arbetar for att sakerstalla tillgangen globalt.Vi traffar ocksa
Erik Stahligen - en av alla de som &r beroende av manniskors vilja att
dela med sig av sin plasma.

AVSNITT 14 Skolan - sa kan den anpassas for elever
med primdar immunbrist

Hur gér man om man har primar immunbrist och ska borja skolan?
| det har avsnittet far vi héra om hur Kirunas storsta grundskola
anpassade sina rutiner sa att Alvin, som har primar immunbrist, ska
kunna vara sa frisk som maojligt i skolan. Mamma Linda och rektor
Riitta delar med sig av sina erfarenheter och ger nagra tips pa vad
man boér tanka pa infor skolstarten for att minska infektionsrisken.

AVSNITTI5 Jobb - ingen passar for alla, men alla passar
for nagot

Vi borde se till de resurser varje person har istallet for att fokusera
pa manniskors bristande arbetsférmaga, det menar Mikael Klein fran
organisationen Funktionsratt Sverige. | det har avsnittet medverkar
aven personalvetaren och féretagaren Johan, som har variabel im-
munbrist. Tillsammans diskuterar vi de rattigheter, skyldigheter och
framférallt de méjligheter arbetsgivare och arbetstagare har idag.

s&a_ AVSNITT 16 Resistenta bakterier och framtida alternativ
' till antibiotika

Om samhallet i stort inte borjar anvanda antibiotika mer rationelit och
sparsamt, riskerar vi snart att sta handfalina infér flera vanliga infektions-
sjukdomar och att inte ha ndgon behandling att ta till. | det har avsnittet
berattar Peter Bergman, lakare och forskare, mer om bakgrunden till den
utbredda antibiotikaresistensen, hur forskningen for framtida alternativ
ser ut och vad som ar viktigt att tanka vid antibiotikabehandling. Jenny
Hellman fran Folkhalsomyndigheten beréttar om myndighetens arbete i
Sverige och internationellt.

AVSNITTI7 Allt du vill veta om vaccin och primér
immunbrist

| februari bjod PIO medlemmarna pa en féreldsning om vaccin i almanhet
och vaccin mot covid9 i synnerhet, med infektionslakaren Rolf Gustafson
och Ann Gardulf docent och legitimerad sjukskéterska vid Karolinska Insti-
tutet. Efter foreldsningen som holls den 6 februari 2021 fick Sa sjukt en egen
frdgestund dar Ann och Rolf ocksa svarade pé fragor om hur vaccination
paverkar behandling med immunglobulin och annat viktigt att tanka pa.

i Alla podd-avsnitt avslutas med frage-ladan "Anders Fasth svarar och
: forklarar”. Kontakta garna PIO med énskemal pa poddens innehall och
med fragor till professor Anders Fasth via mejl sasjukt@pio.nu. Du hittar
podden pa PIOs hemsida eller dar poddar finns. Programledare: Micha

¢ Arlt (avsnitt 19), Lucette Radstrém (fran avsnitt [0). Producent: Estrid

i Holm. Podden &r ett samarbetsprojekt mellan PIO och CSL Behring.




World Pl Week .« #G0Zebra

Varje ar den 22-29 april upp-
marksammas primar immunbrist
varlden éver genom kampanjen
World Pl Week, eller Varlds-
immunbristveckan som vi kallar
kampanjen har i Sverige.

Kampanjveckan startades 2011 pa
initiativ av IPOPI, den internationella
patientorganisationen for primér im-
munbrist och genomfors med syftet
att 6ka kunskapen och sprida kinne-
dom om primira immunbristsjuk-
domar hos allménhet, vardpersonal
och beslutsfattare.

I Sverige gar vi som zebror!
Sedan 2017 har vi gatt pa zebra-

promenader. Genom promenaderna
samlas pengar in till PIO, via stod
fran kampanjens samarbetspartner.
Kl4 dig gérna i svart och vitt pa pro-
menaden och registrera hur manga
minuter du gatt pd www.pio.nu sa
har du chans att vinna ett pris. Tack
for att du hjalper till och bidrar med
din tid! Bjud in eller utmana dina
vinner och bekanta att vara med i
kampanjen!

Insamling till PIOs forskningsfond
Under veckan kommer ocksa pengar
att samlas in till PIOs forskningsfond
via Facebook och Swish. Beritta
gérna om kampanjen och syftet med
insamlingen s& kanske fler bidrar
med en liten ’promenadslant”.

Familjelager |2-15 aug

Planeringen infor PIOs familje-
lager i augusti ar i full gang. Ak-
tiviteter planeras att vara utom-
hus och tva stora moblerade
talt kommer att sattas upp pa
omradet. Anpassningar gors,
allt efter hand, efter de rekom-
mendationer som kommer fran
myndigheter gallande corona-
pandemin. Information om for-
andringar lamnas via hemsidan,
mejl och sociala medier.

Familjer bor i egna stugor

Som tidigare ar bor vi pd Uskavi-
garden vid sjon Usken utanfor Nora.
Alla familjer bor i egna stugor déir
det finns kylskép, kok och egen toa/
dusch. Stugorna ligger precis in-
till sjon dér det finns en lang harlig
badbrygga. Det finns dven platser
med el om du vill ta med husvagn.
Pa hemsidan www.uskavi.se kan du
ldsa mer om lidgergarden och titta pd
bilder.

Mikroskop och kikare

Under arens lopp dr det ménga
familjer som har deltagit vid lagren
och varje ar gors nya bekantskaper.
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Det finns mycket roligt att gora
pa lagret som att paddla kanot,
spela minigolf, fotboll och
brannboll, pyssla, bada, leka,
med mera. Krets tema kom-
mer att vara i naturen” och
barnen/ungdomarna  kom-
mer att fi anvdnda mikro-
skop och kikare som de
sedan fér behalla och ta med
hem. Mer information om
programmet kommer ldngre
fram!

Nya vanner for livet!
Léagret arrangeras av
fordldrar med stod fran
PIO-kontoret. Inbjudan
kommer att skickas ut

1 maj/juni till familjer
med barn och ungdomar
upp till 18 &r som har pri-
mir immunbrist. Antalet
platser dr begrinsat till tolv
familjer da det finns atta stora och
fyra ndgot mindre stugor. Det kom-
mer att finnas information och anmél-
ningsformulér pa PIOs hemsida. For
att delta pa familjelagret maste alla i
familjen vara medlemmar for att pa
sa sitt ocksa vara forsékrade vid eve-
nemang arrangerade av P1IO. Anma-
lan om familjemedlemskap gor du
enklast pd hemsidan www.pio.nu.

Sprid kunskap!
Hjélp oss sprida kunskap om primér
immunbrist via sociala medier!

Varfér en zebra?

Zebran anvénds for att forklara och
sprida kunskap om ovanliga sjuk-
domar. Om du hor klappret av hovar,
ar det naturliga att tinka “hast”. Men
tank om det faktiskt &r en zebra som
kommer? Leta efter det ovanliga, det
kan vara primér immunbrist!

Stort tack till HygienShoppen.se
som &r arets samarbetspartner.

GAR £~
PRIMAR
World PIWeek 1y NerS

Ta chansen att trdffa andra med
erfarenhet av primir immunbrist
och fa nya vénner for livet! Vi hélsar
bade gamla och nya deltagare varmt
vilkomna! |
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Smatt & gott

Infektionskliniken i Jonkoping
har genomgatt en renovering.

Sé& dven behandlingsrummet for de personer som kommer till klini-
ken for gammaglobulinbehandling. Rummet har ocksa fétt en mycket
varmare belysning. Det var under en utbildningsdag personalen
hade som fragan vicktes: Maste man ligga i en sjukhussédng da man
far sin gammabehandling? Man &r ju inte sjuk bara for att man far
behandling.

Nu erbjuds behandlande personer
att sitta i en fat6lj, med hogt eller lagt
ryggstod, under sjélva behandlingen.

Skulle man foredra séng, finns den
mdjligheten kvar.

// Anette Andersson, PIO Smaland

E5l vy Hogy,

UMPI - Ung
med primar

\=/ immunbrist

Vi heter Elin, Hugo, Magdalena, Saga och Sophia och vi &r ett gidng
personer mellan 20 och 30 ar som lever med primér immunbrist och
vi har en stark vilja att sprida kunskapen om det. Var ambition &r att
berédtta hur det ar att leva med primir immunbrist och att dela kun-
skap om blod- och plasmadonation som raddar manga ménniskors
liv. Folj var blogg: www.nouw.com/umpi. Om du vill komma i
kontakt med oss eller har fragor sa gar det bra att mejla till
ung.med.primarimmunbrist@gmail.com

o \C\O\T;\}
\

))UMPI

Facebook: facebook.com/ungmedprimarimmunbrist
Instagram: umpi_sverige

ooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooooo

27 mars Arsméte via Zoom
p.g.a. coronapandemin
traffas vi pa natet.

22-29 april Varldsimmunbristveckan
med bl.a. zebra-promenader.

12-15aug.  Familjelager i Uskavi, utanfér Nora
PIOs familielager ar en fin mojlighet att traffa
andra i samma situation, att fa kanna den harliga
gemenskapen, fa mer kunskap och géra roliga
saker tillsammans.

----------- SE PIOs HEMSIDA FOR MER INFORMATION: WWW.PIO.NU- -« <ccco0et

Efterlysning

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

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 pa e-post
info@pio.nu.

Tips! Pa P1Os hemsida www.pio.nu
under menyn “Leva med PI” kan du
ta del av medlemsberéttelser.

Skona miljén!@

Har du e-post?

Da kan du fa protokoll och in-
formation via mejl. Skicka namn
och e-postadress till info@pio.nu.

PS. PIObladet kommer i brev-
ldadan som vanligt!

Glom inte heller att meddela ev.
adressandringar sa du inte missar
inbjudningar och PIObladet!

pilal

SOCIALA MEDIER

FACEBOOK
facebook.com/PIO.Riks/

INSTAGRAM
pio_sverige
pio.podden_sa.sjukt

TWITTER
twitter.com/PIOriks
twitter.com/GoZebra

YOUTUBE
youtube.com/user/PlOriks

PIObladet Nr /202l
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Varldsledande utveckling
av plasmaproteinlakemedel for
allvarliga och sallsynta sjukdomar.
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ENKEL INFUSIONSPUMP,
SAKER BEHANDLING

information:

info@steripolar.se
018-430 0980

FREEDOM60°
Syringe Infusion System V a d f)

FreedomEdge™ . . . . :
Syringe Infusion system Freedom infusionssystem ar en latthanterlig

infusionspump med tillbehér som kan anvandas
med alla tillgangliga subkutana immunglobuliner
pa svenska marknaden.

Freedom
Infusionspumporr 4

Nar?

Utan behov av batterier eller programmering
kan du ta din behandling precis nar och var det
passar dig.

en saker

HigH-Flo \@R 31113

Subkutant Precision
infusionsset dmin-set

Hur?

Mekaniken i Freedom60 och FreedomEdge har
en hdg inbyggd saékerhet som skyddar din vavnad
och ger en trygg behandling. Med hjalp av flera
kanyler i ditt infusionsset kan du fordela hela

din dos till fler infusionsplatser samtidigt. Det kan
forkorta behandlingstiden och spara din vardefulla
tid!

when outcomes matter

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