> PlObladet

Nytt fran Primar immunbristorganisationen Nr 3-4 2016

e

-y e e T . ¥
il n,s Het 3000 p' ara. o
. mmundefektelr" U B Magls
ey i@ med superhjaltar!
Internationellt mqte 1 5

Barcelona o = Tt
sid 18-19 sextonde aret i rad sid 5-15

«? e

I augusti var det PIO-lager, for

» Jag tror att kunskapsbrist och bristande rutiner i varden
har bidragit till att dessa handelser har kunnat intraffa.«
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Valkomna till PIObladet nr 3-4

Nar jag skriver det har har jag och tre
representanter fran PIO kommit hem
fran det stora internationella moétet for
patientorganisationer, lakare och sjuk-
skoterskor i Barcelona, Spanien.

Motet arrangeras av ESID (European Society
for Immunodeficiencies), INGID (International
Nursing Group for Primary Immunodeficienci-
es) och IPOPI (International Patient Organisation
for Primary Immunodeficiencies). Vi fick lyssna
pa manga intressanta foreldsningar och ta del av
det senaste inom forskningen. Vi triffade andra
patientorganisationer fran olika delar av vérl-
den som vi utbytte idéer och erfarenheter med.
Referat fran motet kommer i ndsta nummer av
PIObladet.

I detta nummer finns referat fran PIOs arliga
familje- och ungdomslidger som &dgde rum pa
Uskavi lagergard utanfor Nora. I ar var det nio
stycken familjer som deltog. Det var méanga
givande foreldsningar samt roliga och spannande
aktiviteter. Nytt for 1 ar var ”Féangarna pa Uska-
vi” som var mycket uppskattat, leken byggde pa
TV-serien Fangarna pa fortet. Vilken férman jag
har att fa triffa alla underbara barn, ungdomar
och foréldrar. Jag blir glad och varm 1 hjéirtat nér
jag ser alla barn och ungdomar som leker och
har roligt tillsammans. De é&r riktiga kdmpar och
superhjéltar. Jag beundrar alla starka fordldrar.
Jag tror att det dr viktigt att fa trdffa andra i
samma situation och se att man inte ir ensam.

PIO ar mycket glada 6ver det givande samarbetet
med representanter fran lakarnas och sjukskoter-
skornas intresseforeningar for primira immun-
brister. Vi hade det arliga métet 1 september dér
vi utbytte information om vad som é&r pa gang i
foreningarna och inom immunbristomradet.

Trots stort engagemang och informations-
insatser fran patienternas, ldkarnas och sjuk-
skoterskornas organisationer under manga ar

Hint se“w sLst...

finns dnnu brister gillande kunskap och rutiner i
varden nér det géller primir immunbrist. P& kort
tid har det varit flera tragiska fall som ocksa har
uppmérksammats i media, 1ds mer pa sidan 3.
Det ar tydligt att PIOs arbete for att alla med
primédr immunbrist ska fa bésta kdnda vard i rétt
tid fortfarande ar livsviktigt.

PIOs arbete framét med information och intresse-
politiska fragor arbetade styrelsen med i oktober
under en méteshelg i Annaboda utanfor Orebro.
Engagemanget och viljan att forbéattra livskva-
litén for alla som lever med primédr immunbrist
ar stort 1 styrelsen och bland medlemmarna, det
maérks nér vi genomfor enkéter och vid kontakter
med medlemmarna. PIOs medlemmar stiller
upp och vill gora skillnad.

Under méteshelgen togs ocksa beslut om vem
som ska tilldelas 2016 ars forskningsstod. Varje
ar delar PIO ut forskningsstod till ndgon som
forskar inom ett omrade med anknytning till pri-
méra immunbrister. Nér PIO fér gévor till forsk-
ningsfonden eller nér inte givaren uttryckligen
Onskar att gavor ska anvéndas till annat s& gér
ocksa dessa bidrag oavkortat till forskning om
priméra immunbrister.

Styrelsens motivering: ”PIOs styrelse har, efter
forslag frén PIOs forskningsrad, beslutat att utse
Vanja Lundberg, forskare i Olov Ekwalls grupp i
Goteborg till mottagare av 2016 ars forsknings-
stod. Vanja Lundberg forskar om thymus och
exosomer (smé cellbldsor som skickas ut fran
celler) och vilken funktion dessa har och deras
paverkan pa immunfunktioner.”

I ndsta nummer av PIObladet kommer ni att fa
lasa mer om Vanja Lundbergs forskning.

Jag Onskar er trevlig ldsning!
Varma hélsningar

Maria Monfors
Ordforande

LPIO Har du flyttat eller fatt ny e-postadress?

Prim&rimmunbrist
organisationen

Kontakta PIO pa e-post info@pio.nu eller telefon 019-673 21 24
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Okunskap och bristande rutiner bakom dodsfall?

Text: Anneli Larsson. Foto: PIO

Det senaste aret har flera barn
med primar immunbrist rakat ut
for allvarliga och tragiska han-
delser. Nagra handelser har upp-
marksammats i media.

I januari drabbades en 7-arig flicka
med kdnd primér immunbrist (en T-
cellsbrist) av vattkoppor. Vattkoppor
kan vara livshotande vid vissa priméra
immunbrister. Trots besok pa akuten,
kontakt med barnkliniken och uppre-
pade samtal till rddgivningen pa 1177
fick fordldrarna uppmaningen att
vérda flickan hemma. Nir sjukvarden
till sist insag att flickan hade T-cells-
brist uppmanandes familjen att kom-
ma till sjukhuset. De ville dock inte
skicka ambulans, trots att familjen
onskade det. Vid ankomsten till sjuk-
huset fick flickan intensivvard, men
det var for sent. Flickan avled. Bade
Akademiska sjukhuset och 1177 har
Lex Maria-anmélt sig sjélva.

I oktober forra &ret avled en 6-arig
flicka till foljd av hjarnhinneinflam-
mation. Det visade sig senare att
barnet hade en odiagnostiserad im-
munbrist. Familjen och Region
Jonkopings ldn har bada gjort en
anmdilan till Inspektionen for véard
och omsorg, IVO.

Foraldrarna till en ndgra ménader
gammal flicka som hade diagnosti-
cerats med svar kombinerad immun-
brist, SCID, fick under sin vistelse vid
hemsjukhuset inte ndgon information
om sjukdomen eller ndgra restriktio-
ner for att undvika att flickan skulle
smittas av infektioner. De fick rora
sig fritt bland andra barn och vuxna
pa avdelningen. Familjen fick dess-
utom flyga reguljarflyg med flickan
till Karolinska sjukhuset dir en stam-
cellstransplantation skulle genom-
foras. Vid ankomsten till Karolinska
sjukhuset isolerades flickan genast.
Tyvérr hade hon redan hunnit drabbas
av flera allvarliga infektioner. Flickan
genomgick efter en tid stamcells-

transplantation men vardades i mit-
ten av september, enligt Norrbottens-
Kuriren, fortfarande péa sjukhus
och man visste vid den tidpunkten
annu inte hur det kommer att ga for
flickan. En forsvarande omsténdighet
ar att flickan hade drabbats av parain-
fluensa vilken dr omgjlig att bota om
individen saknar fungerade immun-
forsvar. Vid en stamcellstransplanta-
tion ska barnen vara sé infektionsfria
som mojligt for att ha en storre chans
att overleva. En anhorig har uppréttat
en IVO-anmalan, bland annat for att
de anser att transplantationen forsenats
eftersom barnet adragit sig flera smit-
tor pa grund av att de flugit reguljart.

Jag tror att kunskapsbrist och bristan-
de rutiner i varden har bidragit till att
dessa hindelser har kunnat intraffa.
Barn med SCID saknar viktiga funk-
tioner 1 immunforsvaret, att den
flickan inte isolerades direkt pa hem-
sjukhuset ar for mig en géta. Nar
det giller flickan som drabbades av
vattkoppor tycker jag att det borde
ha kommit upp en varning i journa-
len att flickan hade T-cellsbrist och
att vardpersonalen da skulle ha in-
sett faran. Det framgéar inte i media
vilken primédr immunbrist flickan
hade som drabbades av hjérnhinne-
inflammation, men familjen upp-
lever enligt SVT-nyheter att de inte
blev tagna pa allvar da de skickades
hem trots svara symtom.

Sedan starten 1978 har PIO arbetat
ofortrutet med att informera, sprida
kunskap och bedriva paverkansarbete
inom olika omréden i varden. PIO har
bland annat arbetat for inférandet av
ett nationellt kvalitetsregister, fram-
tagandet av riktlinjer for utredning,
diagnos och behandling samt inte
minst for att nyfoddhetsscreening for
allvarliga immunbrister ska inforas sa
snart som mojligt. Ju fler som hjilper
till att sprida kunskap desto bittre. Du
kan hjilpa till genom att till exem-
pel informera och dela ut varnings-
tecknen pa din vardcentral, tipsa din

Anneli Larsson, verksamhetsansvarig PIO.

lakare och sjukskoterska om att ga
med i ldkarnas respektive sjukskoter-
skornas intresseforeningar, SLIPI och
SISSI som &r mycket viktiga kun-
skapsbyggare. Eller genom att dela
information vidare som PIO lagger
upp i sociala medier, delta vid aktivi-
teter som din ldnsavdelning anordnar
eller berdtta din historia i PIObladet.
Mgjligheterna att sprida kunskap &r
manga. Tillsammans kan vi nd ut till
sa manga fler!

Véra varmaste tankar gar till de
drabbade familjerna. Fortroende-
valda, medlemmar och anstillda
i PIO kommer med envishet att
arbeta vidare for att ingen ska behova
drabbas av onddiga komplikationer
eller do 1 fortid.

Anneli Larsson
Verksamhetsansvarig, P10

Ta alla chanser att sprida kunskap
om primidr immunbrist — Det kan
ridda liv!

Kdllor: Uppsala Nya Tidning (UNT.
se), SVT.se, Norrbottens-Kuriren
(kuriren.nu)

Ingen nyféddhetsscreening for primar immunbrist i Sverige forran tidigast ars-

skiftet 2018 - 2019. Det mycket trikiga beskedet fick PIO vid ett mote pa Socialstyrelsen i
november 2016. Om inte medel anslids i Socialstyrelsens budget kommer det att droja dnnu

lingre. Nir pengar finns ska Socialstyrelsen starta en process dir medicinska och juridiska
aspekter samt tillstindsfragor ska utredas for att sedan remitteras till bland annat landstingen.
Hela processen beriknas ta cirka 2 ar. PIO dterkommer med mer information.

PIObladet Nr 3-4/2016



Vaccinationer

INnfluensatider

Text: Anita Doragrip & Malin Lenneryd
Foto: Ulrika A Jondelius

Nu ar vi inne i en period med
forkylningar och influensa. Ofta
kommer da ocksa funderingar
kring vaccinering upp. Vaccinera
eller inte? Avdddat eller levande
vaccin? Vi ska forsOka besvara
nagra vanliga fragor.

Arets influensavaccin skyddar mot
de influensor som kallas Hongkong,
California och Brisbane. Vanligen ar
influensavaccinen trivalenta, vilket
innebdr att de skyddar mot tre olika
virusstammar. Genom forskning har
man sett att vissa virus, med jadmna
mellanrum, dyker upp 1 olika former.
Detta medfor att kombinationen av
tre olika stammar ger ett relativt gott
skydd mot sdsongsinfluensa. Vissa
vaccin, s.k. tetravalenta, innehall-
er ocksa en fjarde virusstam. Vilka
virusstammar som ingar bygger pa
WHOs rekommendationer som i sin
tur grundas pa data om spridningen
av olika virusstammar i vérlden och
vad som ar sannolikheten att just
dessa virusstammar kommer att
orsaka érets influensa.

Att utforma vaccinet for sdsongsin-
fluensan ar ett viktigt, globalt arbete
for att undvika pandemier (spridning-
en av sjukdomen omfattar ett stort an-
tal ménniskor i flera lander). I Sverige
rekommenderas att alla personer &ver
65 ér, gravida kvinnor samt individer
med kroniska sjukdomar (bland annat
primir immunbrist) vaccineras mot
influensa varje ar.

Det vanligaste influensavaccinet &r
ett vaccin som innehdller avdddade
virusstammar och det ges som en
injektion. Vaccin med avdddat virus
utgdr ingen fara for personer med
primér immunbrist. Fér barn 6ver tva
ar och ungdomar upp till 18 ar finns
ocksa ett vaccin i form av en nésspre;.
Detta vaccin bestdr av ett levande
forsvagat influensavirus och ges som
nasdroppar. Observera att detta vaccin

4

absolut inte far ges till personer med
vissa primdra immunbrister som om-
fattar det adaptiva immunsystemet
eftersom det kan ge allvarlig influensa-
sjukdom. Det skall inte heller ges
till andra i samma hushdall dérfor att
vaccinvirus utsondras fran ndsslem-
hinnan och pd sd sdtt kan spridas till
personer med primdr immunbrist.

.

Anneli Larsson, verksamhetsansvarig
PIO, Malin Lenneryd och Anita Déragrip
frén PIOs styrelse tar en rask promenad
mellan programpunkterna under host-
matet i Annaboda.

Levande och avdddat vaccin

Vad ér skillnaden mellan vaccin med
levande och avdodat virus? Avdodat
vaccin ger ett skydd genom att
proteinerna i virus aktiverar immun-
systemet som bildar antikroppar. Vac-
cin med levande forsvagat vaccin,
som till exempel massling/passjuka/
roda hund-vaccin samt vaccin mot
tuberkulos ger hos en person med
fungerande adaptivt immunfrsvar
1 typiska fall en mycket lindring in-
fektion och kan pa det séttet bade ge
ett skydd genom att bilda antikroppar
och genom att aktivera specifika
T-celler. Eftersom en person med
primdr immunbrist helt eller delvis
saknar formaga att skapa antikroppar
och méanga ginger ocksa har nedsatt
formaga att aktivera T-celler kan
vaccinering med levande smittimnen
ge en allvarlig och okontrollerad
sjukdom, som till och med kan vara
livshotande. Levande vaccin far inte
ges till personer med vissa primdra

immunbrister. Information om vilka
priméra immunbrister det géller finns
pa www.slipinu i riktlinjerna for
utredning, diagnos och behandling
under rubriken ”Vaccinationer vid
immunbrister”.

Enligt SLIPIs (Sveriges Lékares
Intresseférening for Primédr Immun-
brist) riktlinjer géllande vaccinationer
vid immunbrister kan man overviga
vaccinering innehallande avdodat
virus mot exempelvis influensa, pneu-
mokocker, meningokocker och He-
mophilus influenzae. Dessa smitto-
dmnen dr mycket vanliga i samhéllet
och utgdr ett hot mot personer med
nedsatt immunforsvar. Det dr dock
tveksamt vilken effekt vaccinet har
vid till exempel CVID och XLA, men
det ér inte farligt att vaccinera med
dessa vaccin.

Det ér ett bra skydd for personer med
primédr immunbrist om ockséd den
nidrmsta omgivningen vaccinerar Sig
eftersom de da inte riskerar att bli
sjuka och sprida smittan till personer
med primér immunbrist.

Vaccin, skada eller nytta

En del funderar dver om vaccin inne-
haller giftiga kemikalier. Jo, vissa
kemikalier behdver finnas for att fa
en bra vitska att injicera vaccinet
med. Dessa méngder dr dock mycket
smé och det finns en god marginal s&
att inte individen utsétts for onodiga
risker. Tidigare fanns konserverings-
medel i manga vacciner, men dessa ér
borttagna fran alla vacciner i Sverige.

I Sverige ér inte ndgon tvungen att
vaccinera sig, men nyttan med vacci-
nering dr vél dokumenterad och ger
ett gott skydd mot sjukdomen. Vid
vaccinering minskar ocksa risken for
de svéraste komplikationerna om man
trots allt skulle insjukna i influensa.

Killor: Folkhilsomyndigheten, Sve-
rige, SLIPL.nu, 1177

PIObladet Nr 3-4/2016



Familjelagret 2016

Magiskt familjelager
- med superhjaltar!

Text: Marthe & Henrik Viberg
Foto: Henrik Viberg, Roger Jansson,
Ulrika A Jondelius

Till arets lager den 1244 augusti
kom nagra nya familier, nagra
familier som har varit med ett par
ganger tidigare och veteranerna
som har varit med sedan de
forsta familielagren holls i Uskavi.
Det ar alitid roligt att se fram
emot lagret i slutet av somma-
ren och barnen langtar efter att
aka dit och traffa alla andra barn,
stora som sma.

Vi borjade med en otroligt rolig
aktivitet for bade barn och vuxna:
”Fangarna pa Uskavi” - med dventyr,
kluriga gator och grivande i byttor
med léskigt och okint innehéll, pa
jakt efter de eftertraktade nycklarna.

En trollkarl kom ockséa till ldgret
under helgen for att utbilda barnen i
hemlig magi. Barnen fick sedan visa
och trolla fér de vuxna under grill-
ningen pa lordagskvillen. forts sid 7.

PIObladet Nr 3-4/2016 5
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Trollkarlen Jonas tavlade och vann forsta pris vid
Svenska masterskapen i Close-up-magi 2002. "Magi
med varme, humor och stilfullt fusk’, s beskriver han
sjalv sin trolleriférestalining. Vi som var dar och tittade
kan bara halla med! Efter den uppskattade férestall-
ningen sa hade Jonas en trolleriskola for barnen. Pa
bilden trollas det bort pennor...magi eller fusk?




Precis som tidigare ar var det skatt-
jakt men denna gang kindes det
ndstan som om barnen blev bort-
trollade pa riktigt, da det tog lang
tid innan de kom tillbaka med sina
gigantiska godispasar och ett stort
leende pa ldpparna.

Staende aktiviteter pa agendan varje
ar ar minigolf liksom pyssel, spel och
lekar som gick pa hogvarv i pyssel-
rummet. Det gjordes bl.a. halsband
och teckningar. I ar var det #ven
vildigt populdrt att mala pa t-shirts
med textilpennor.

Det bjods som vanligt pa ldrorika
foreldsningar som gav mycket kun-
skap och vickte bdde tankar och
kénslor. Arets foreldsare var Anders
Fasth, Ramona Fust och Sofia West-
man. [ samband med varje forelds-
ning blev det spannande diskussioner

och erfarenhetsutbyte mellan savil
mammor som pappor.

Mellan aktiviteter och foreldsningar
fick vi mycket god mat och fika. Man
gér aldrig hungrig pa ldgret och pa
menyn stod barnens favoriter ham-
burgare och tacos.

Pa familjeldgret ges man mdjlighet
att dela erfarenheter med varandra,
stélla fragor, lyssna in och visa varan-
dra hur mediciner, behandlingar och
pumpar fungerar. Det dr en vérdefull
och unik mojlighet att vara i en miljo
dér alla dr lika pa ett speciellt sétt och
dér man inte kdnner sig ensam.

Tack PIO och ni fantastiska arran-
gorer for ert engagemang med lagret
och for att det blev ytterligare ett fint
minne for livet. Vi ser redan fram
emot nista ars liger!

PIObladet Nr 3-4/2016
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Det enda infusionssystem
du behover

FREEDOM60° FreedomEdge”

Syringe Infusion System Syringe Infusion System
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Sub(utaneous Safety Needle Sets

Freedom infusionssystem ar ett portabelt, latthanterligt och helt mekaniskt infusionssystem utan
behov av elektronik eller programmering. Systemet ar enkelt att anvanda, anpassar sig efter din
kropps formaga att motta lakemedel och ger dig méjlighet 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.

nya innovationer till varden
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Familjelagret 2016

PIDcare och
Halsodagboken

Text: Susanne Larsson
Foto: Ulrika A Jondelius

Under lagret i Uskavi holls en
forelasning av Ramona Fust, sjuk-
skoterska pa infektionsmottag-
ningen vid Universitetssjukhuset
i Linkbping, om Halsodagboken
PIDcare - en halsodagbok for
personer med primar immunbrist
(P) som finns i det internetba-
serade patientregistret PIDcare
(se artikel om PIDcare i nr | 2016).

Hélsodagboken PIDcare ér framtagen
av styrgruppen for PIDcare i samar-
bete med personer med PI, anhdriga,
sjukskoterskor och ldkare. Personer
med PI har framfort 6nskemél om en
digitaliserad infektionsdagbok, vilket
har resulterat i Halsodagboken.

For att kunna anvidnda Hélsodag-
boken maste kliniken vara kopplad
till PIDcare och som patient ska
man ha gett sitt skriftliga samtycke.
Teknisk utrustning som behdvs é&r
en dator, surfplatta eller smartphone
samt ett BankID.

Ramona Fust har varit delaktig i en
studie for att ta reda pd hur personer
med PI upplever att anvinda Hélso-
dagboken. Sexton personer deltog,
alla skulle ha anvant Halsodagboken
cirka en manad.

Allménna upplevelsen av Hélsodag-
boken var positiv, men forbéttrings-
arbete kan goras. Man kom fram till
att delaktighet och séker dokumenta-
tion paverkar vardprocessen pa olika
satt.

Béde patient och sjukvardare kan
vara mer forberedd infor ett besok.
Halsodagboken hjilper patienten att
komma ihdg saker och man spar tid
eftersom sjukvarden har mojlighet

PIObladet Nr 3-4/2016

Sjukskéterska Ramona Fust forelaste om PiDcare och Halsodagboken.

att lasa dagboken och fa information
redan fore besoket. Pa sa sitt kan be-
soket bli mer effektivt.

Deltagarna i studien upplevde att man
far en helhetsbild. Man kan exempel-
vis se stapeldiagram om sjdlvskattat
hilsotillstand, se sin hélsa Over tid
och detta gor personer med PI mer
medvetna om sina infektionsfria
perioder och sina infektionsperioder.

Genom att informera och forbereda
Okar man anviandandet av Hilso-
dagboken. Regelbundet anvdndande
underléttar vid beslut kring véard och

behandling. Alla beslut dr grundade
pa sdkra data som fors in Gver tid.
Anvéndning av en webbaserad hélso-
dagbok uppmuntrar personer med
PI att ta en aktivare roll och fa bittre
kontroll &ver sin hélsa.

Referenser:

Hélsodagboken PIDcare,
http://pidcare.halsodagboken.se
Upplevelser av en webbaserad Hilso-
dagbok Gppnar nya mojligheter till
hilsa for personer med primér immun-
bristsjukdom. Kandidatuppsats av
Ramona Fust och Anneli Gaverud,
HT 2015/ VT 2016.
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Finns det 3000 primara
immundefekter?

Text: Pia Svedberg
Foto: Ulrika A Jondelius

Under det arliga familielagret
pa vackra Uskavigarden fore-
laste professor och Overlakare
Anders Fasth om olika primara
immunbrister (Pl). Han forklarade
vika varningstecken man ska
vara uppmarksam pa for att
kunna stalla diagnos sa tidigt
som mojligt. Han berattade
aven om olika behandlings-
mojligheter samt gav en inblick
i aktuell forskning gallande diag-
nostik och behandling.

Vad ar PI?

Att 13 diagnosen primar immunbrist
(PI) innebér att man har ett immun-
forsvar som fungerar simre eller inte
alls i en eller flera av sina funktioner.
Bristen dr medfodd och i de flesta
fall drftlig. Innan vi hade antibiotika
dog manga av infektioner, bade de
som hade PI och manga “friska”.
Forst efter mojligheten att bekdmpa
infektioner med lakemedel blev det
mojligt att urskilja de som trots anti-
biotika fick upprepade infektioner.
Idag har vi ungefér 200 barn med PI,
fordelat pd 50-200 olika sjukdomar
1 Sverige.

Man kéanner idag till 6ver 300 styck-
en monogena (sjukdomar med en
forandring/mutation i en enda gen)
PI. Léagger man till detta till den
kunskap vi har om immunsystemets
funktion pa cellniva skulle det teo-
retiskt kunna finnas sd manga som
3000 olika monogena PI. De flesta
PI 4r mycket ovanliga och de své-
raste formerna dr dodliga om man
inte fr en tidig diagnos. I vissa fall
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ar tidig stamcellstransplantation en
forutsdttning for overlevnad.

Hur ar immunférsvaret uppbyggt?
Immunforsvaret dr, grovt sett, upp-
delatitva delar, det medfédda och det
adaptiva forsvaret. De bada delarna
bestér var och en av olika celler; sig-
nalsubstanser (budbarare), receptorer
for igenkdnning och mekanismer for
att doda smittdimnen. Det medfodda
forsvaret identifierar stora saker och
ar uppbyggt for att kinna igen mons-
ter. Anders liknar det vid att skilja pa
tag, bilar och bussar. Det adaptiva
forsvaret ar istdllet fordnderligt och
lar sig att kdnna igen detaljer vilket
liknas vid att kunna skilja pa olika
bilmodeller. Det adaptiva forsvaret
lar sig att kdnna igen smittdmnen
som Vi stott pad under livet, genom
att skapa minnesceller, sa att dessa
snabbt kan bekdmpas nista gang vi
stoter pa dem.

Kroppens olika gener &dr koder for
bildningen av kroppens alla protei-
ner. Ungefar som nollor och ettor &r
koder for programmen i datorn. Vid
en fordndring (mutation) i en gen blir
koden annorlunda och resultatet kan
bli att proteinet inte alls bildas eller
att ett protein bara delvis fungerar.
Detta forklarar varfor allvarlighets-
graden varierar for vissa P1.

Hur skall vi hitta barn med PI?

Utdver basal kunskap i immunologi
kravs kunskap i epidemiologi. Epi-
demiologin beskriver bland annat
vem som drabbas av vad, hur ofta
det sker, och nér 1 livet detta sker.
Beroende pé vilken del av immun-
forsvaret som inte fungerar fullt ut

sa varierar symtombilden. Genom
att analysera vilka typer av infektio-
ner och i vilken alder de uppkommer
kan man ofta dra goda slutsatser om
vilken del av immunfrsvaret som
ar drabbat. Det dr ocksa viktigt att ta
hénsyn till barnets alder vid analys
av olika laboratorievirden, eftersom
det som anses vara normalt vid en
alder kan vara ett tecken pa sjukdom
vid en annan élder.

Lite forenklat kan man sédga att vid
defekter i T-cellerna ses foretrédesvis
virus- och svampinfektioner, medan
B-cellsdefekter framst resulterar i
bakteriella infektioner. Defekter i
cellernas fagocyterande (“dta upp”
och avdoda) formaga resulterar i in-
fektioner i slemhinnor och hud med
bakterier och infektioner med bade
svamp och ovanliga bakterier. Viss
overlappning finns och vissa perso-
ner har defekter i flera delar av im-
munforsvaret. Utover infektioner
forekommer ofta dven autoimmu-
nitet, vilket betyder att kroppen inte
kan skilja pad egen och frimmande
vdvnad, och dérfor gér till angrepp
mot sig sjilv. Aven autoinflamma-
tion kan forekomma som en foljd av
PI, vilket leder till dverdrivna och
skadliga inflammationstillstand. Det
finns dven en koppling mellan PI
och tumorsjukdomar, allergier och
forstoring av lymfkortlar och mjélte
(lymfoproliferation). Det ar alltsd
viktigt att hélla utkik efter varnings-
tecken, men ocksa att veta att inga
listor &r heltdckande och fangar dér-
for inte in alla individer med PI.

De allvarligaste fallen av PI, sdsom
svér kombinerad immunbrist (SCID),
immundefekter med hyperinflamma-
tion (familjar hemofagocytos, FHL),

PIObladet Nr 3-4/2016



svar medfodd agranulocytos (brist
pa granulocyter, dtarceller) samt an-
dra ovanliga sjukdomar som orsakar
autoimmunitet visar sig redan under
spadbarnsaret.

Nar barnen har natt forskoledldern
hittas istéllet de aterkommande bak-
teriella infektionerna, men dven de
autoinflammatoriska sjukdomarna
ger sig tillkdnna da. Méanga “forkyl-
ningar” dr som enskilt sjukdoms-
tecken inte 1 sig en anledning till ut-
redning, utan maste vigas samman
med barnets sammantagna sjuk-
domshistorik. En hjélp for att finna
de barn som behover utredas dr
SLIPIs (Sveriges ldkares intressefor-
ening for primédr immunbrist) rikt-
linjer. Men Anders podngterar samti-
digt att det inte finns ndgra manualer
eller listor over varningstecken som
stdimmer i alla ldgen.

Hos tonaringar och vuxna debuterar,
eller i1 vissa fall uppticks, vanlig va-
riabel immunbrist, IgG-subklassbrist
och brist pa specifika antikroppar. De
yttrar sig som aterkommande bihale-
inflammationer, oroninflammationer
och/eller lunginflammationer hos en
tidigare infektionsfri person. I denna
alder &r det l4tt att missa PL.

Anders konstaterar att forekomsten
av vissa PI, sdsom komplement-
brister, skiljer sig i olika regioner i
landet. Detta tyder pa att utrednings-
mallen inte fungerar fullt ut, sett ur
ett nationellt perspektiv.

Neonatalscreening

Anders beskriver hur vi, genom det
vanliga PKU-blodprovet som tas
pa alla nyfodda, i framtiden dven
kan stilla diagnosen PI. Tekniken
gar ut pa att analysera restfragment
som uppstar nér kroppen producerar
T- respektive B-celler. Saknas det
aktuella fragmentet i blodet indikerar
det att antalet celler av den aktuella
sorten dr lagt eller att den saknas helt.

Neonatalscreening med syfte att hitta
barn med de allvarligaste formerna
av Pl infors nu i flera lander och tek-
niken finns ocksd i Sverige vilket gor
det mdjligt att starta direkt efter att
Socialstyrelsen gett klartecken, for-
hoppningsvis sker detta redan 1 ar.
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Professor och éverlakare Anders Fasth forelaste om primara immundefekter.

Forvantningen ar att arligen hitta 2-3
barn med SCID, 20-30 barn med lagt
antal T-celler samt forhoppningsvis
dven andra svéra defekter.

Framtiden

Vi vet sa lite om framtiden, men for-
hoppningen 4r att den kommande
neonatalscreeningen ska forbéttra
diagnostiseringen. Sannolikt kommer
antalet PI att oka i takt med att
vetenskapen géar framat. Mer exakt
diagnos, ner pa cellniva, kan leda till
att vi far majlighet till mer individuell
behandling. Forhoppningen é&r att
genterapi kommer att bli en mojlig
behandling for manga med PI.

Genterapi innebér att en muterad gen
byts ut mot en normal. Metoden gar
ut pa att man utnyttjar vissa virus
formaga att inkorporera sitt genom

(genetiska material) i den cell de
infekterar. De virus som har specia-
liserat sig pa detta dr HIV-liknande
virus och resultatet dr att den infek-
terade cellen borjar ldsa av virusets
gener och producera dess proteiner.

Problemet med denna teknik har
varit att den nya “friska” genen klist-
ras in helt slumpmaéssigt, vilket kan
resultera i att den hamnar mitt i en
annan gen som d4 slutar fungera som
den ska, vilket kan leda till nya sjuk-
domar, sdsom leukemi. Med ny tek-
nik har man lyckats styra processen
sa att generna inte placeras mitt i
andra gener, men de placeras fort-
farande slumpvis. I framtiden hopp-
as man kunna styra exakt var genen
placeras, men det ar fortfarande langt
kvar innan den tekniken &r applicer-
bar som en behandlingsmetod hos
ménniskor. H
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Text: Lina G'QTobias Nyblom
Foto: Ulrika A Jondelius

.

| Sofia Westman &r p 0g O
arbetar pa Reha ;‘% cins mot-
tagning i Lulea. - -

il i ~ Sofia berittar under ‘éléisningen

' hur hon arbetar med patienter som
- lever med kronisk smérta och som pa
| grund av sin smirta upplever miss-
ndje, angest och oro Gver sin livssitu-
.~ ation. Hon beriittar dven hur patien-
o .i'u}f;ma.begréinsas i sin vardag pé grund

A .

12

av konstant smérta. Att patienternas
livs me krymper till foljd av att
tijst?sma‘v smartan som létt leder till

obehag. Ofta hamnar patienterna i
en negativ spiral av att tacka nej till
olika aktiviteter 1 sitt sociala liv. Det
svara och jobbiga kan stélla sig i vé-
gen for det som man vill géra. Fokus
hamnar pa ”men”, vilket hindrar per-
sonen fran att gora det som var ténkt.
Sofia menar att det ar viktigt i

smérthanteringen av en patient att fa
hela bilden av personen. I arbetet med
patienten ligger fokus pa att de ska
aterfa kontakten med positiva upplev-
elser. Hon hjélper sina patienter att
aktivt ta steg i riktning mot det som
patienten vill trots att det kan med-
fora obehag for personen. Genom att
acceptera sin smérta och inte hindras
kan personen na sina delmal som en
del i ett vardefullt och vardefyllt liv.
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Trevligt besok fran IPOPI vid familjelagret

Text: Anneli Larsson
Foto: IPOPI, Ulrika A Jondelius

Magda Lourenco fran IPOPI
besokte arets familjelager till-
sammans med en fotograf
for att filma "PID-testomonials’
(=vittnesmal), dvs. korta inter-
vjuer som ska finnas pa IPOPIs
och PIOs hemsidor.

Ett glatt géng barn och vuxna med
immunbrist, syskon och fordldrar
intervjuades samt en ldkare och en
sjukskoterska.

Alla fick svara pd frdgor om sina
erfarenheter och tankar om primér
immunbrist och behandling. Totalt
intervjuades 14 personer.

Sverige var utvalt for dessa filmer
tillsammans med sex andra lander.

Négra filmer ar redan fardiga och gar
att se pa tv.ipopi.org.

De svenska intervjuerna berdknas
vara férdiga att ldggas ut i borjan av
nésta ar.

Varmt tack till er som var med och
blev intervjuade! Det ska bli span-
nande att se filmerna.

¢ PlDcare

Har du registrerat dig via din klinik for
att anvanda den nya Halsodagboken?

Kvalitetsregistret PIDcare har tagit fram den webbaserade Hélso-
dagboken som ett redskap for patienter och sjukvarden att folja
hélsotillstandet over tid.

www.pidcare.se
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Fototavling

Magiskt familjelager pa Uskavi

Hur hann vi med allt detta roliga och spannande pa nagra fa dagar i augusti? Den traditionsenliga
fototavlingen i samarbete mellan PIO och CSL Behring fangade ocksa i ar fantastiska 6gonblick
fran ett aktivitetsspackat program. De bussiga ungdomsledarna fanns alltid till hands och héll
aven jarnkoll sa att inte magikern trollade bort nagon. Nej; det var stort omaijligt att kora endast
ett fatal vinnande bidrag, varfor vi istéllet radar upp ett ljuvligt parlband av harliga bilder harunder.
Alla far forstas pris for att de delar med sig av sina minnesvarda upplevelser; varmt tack!

Sannerligen ett fangslande égonblick...
Fotograf: Henrik Viberg

Bortal Men pengarna brande ju anda
bara i fickan... Fotograf: Hugo Larsson

Du var mig allt en uppblast typ; passa
dig noga! Fotograf: Henrik Viberg

Vi ser och hér allt. Han dar med den
réda flugan verkar lite lurig...
Fotograf: Henrik Viberg
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B L Du och jag; vanner for alltid!
e ! Fotograf: Maria Arosenius

Men, det ar ju jag som ar darinne?!
Fotograf: Roger Jansson 2 & 3

g it " J

Jag saju att han skulle réra till det; vem
ar nu vem och ar vi desamma som for-
ut? Fotograf: Susanne Larsson

y Visst var det val den dar prylen som ar
s borttagen, eller var det den, eller den?
- Fotograf: Susanne Larsson

Stort tack till alla deltagare i
familjelagret for att ni bidrog
till att det blev sa lyckat; vi
ses val igen nasta ar!?
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P sas  Varmt tack
e till alla som
pa olika satt
bidragit till
PIOs familje-
lager 2016!

FOr att arrangera ett lager kravs
engagemang, tid och pengar. Ett
stort tack till arrangorerna, Anita
Doragrip och Maria Monfors, ung-
domsledare Magdalena Doragrip,
barnledare Birgitta Lange samt
vara sponsorer:

Noraglass, Nora

ICA Supermarket Nora
ICA Ettan, Vasteras
ICA Kvantum Haninge
ICA Parken, Orebro
CSL Behring
Nordiclnfu Care

Lagret har fatt stod fran:

Kungaparets Brollopsfond
Prins Carl Gustafs Stiftelse
Sunnerdahls Handikappfond
Sven Jerrings Fond

UIf Lundahls Minnesfond
Landsting fran olika delar av
Sverige
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NMPImOote i Kopenhamn,
Nordiskt Mote for Primar
Immunbrist

Text & Foto: Maria Monfors

Sista helgen i april triffades repre-
sentanter fran primér immunbrist-
organisationerna frdn Danmark,
Norge, Finland, Sverige och Island.

Fran Sverige deltog styrelsemed-
lemmarna Mette Larsen och jag,
Maria Monfors. Under motesdagarna
diskuterades aktuella fragor i de
olika lidnderna och planering in-
for ndsta samnordiska mdte som
kommer att héllas i Helsingfors
19-21 maj 2017.

Organisationerna berittade dven om
olika aktiviteter man har genomfort
eller arbetar med. I Finland har man
tagit fram en informationsfilm dér
en patient som har CVID berittar

Pa motet deltog Maria Monfors och
Mette Larsen fran PIO.

om sina erfarenheter. I Norge har
de jobbat med livskvalitéfragor som
exempelvis att fokusera pa vad man
kan gora istéllet for pd vad man inte
kan gora. De tycker ocksa att det &r
viktigt med sociala aktiviteter och
erfarenhetsutbyte. En av Danmarks
huvudaktiviteter ar familjeldger. Pa
Island har de informerat om primér
immunbrist och delat ut informa-
tionsmaterial.

Det var mycket givande och trevligt
att fa traffas! H

Moteshelg med PIOs

styrelse i Annaboda

Den 14-16 oktober samlades PIOs
styrelse i Annaboda utanfor Orebro
for moteshelg samt styrelsemote. Pa
styrelsemotet beslutades bland annat
att forskarstuderande Vanja Lundberg
ska tilldelas 2016 ars forskningsstod
for sin forskning “Betydelsen av thy-
musexosomer for central toleransut-
veckling”. Vi dterkommer till detta
i ett senare nummer av PlObladet.
Under méteshelgen arbetade ocksa
styrelsen med bland annat intresse-
politiska omraden och programmet
for arsmotet 1 Malmo den 25/3 2017.

e, Lt

Anneli Larsson och Maria Michelfelder
haller ett utbildningspass om ekonomi.

Shire tillsammans med
Baxalta, en global ledare
inom sallsynta sjukdomar.

Baxalta har blivit en del av Shire, men vi har kvar
vart fokus pa immunbrist och immunologi. Vi
fortsatter att utveckla befintliga terapier och
introducera nya banbrytande behandlingar inom
omraden som hematologi, immunologi samt inom
séllsynta sjukdomar sésom hereditéart angiotdem,
Hunters och Fabrys sjukdom.

Besdk garna immunbrist.se

L 100-91/82DN/3S

ol Shire
Ire Vasagatan 7, SE-111 20 Stockholm
Tel: +46 8 544 964 00 | www.shiresverige.se
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PlO-kontoret

P& PIOs huvudkontor arbetar for
nirvarande tre personer deltid. Det
ar PIOs styrelse som lagger upp rikt-
linjer for kontorets arbete.

Anneli Larsson é&r verksamhets-
ansvarig och direkt understilld
styrelsen. I arbetet ingdr ansvar for
PIO-kontorets arbete, olika projekt
samt stdd till medlemmar och léns-
avdelningar. Anneli har ocksa en
samordnande och utatriktad roll i
PIOs paverkansarbete.

Maria Michelfelder ansvarar for
organisationens ekonomi, vilket inne-
bar allt fran ansvar for budget och
bokslut till I6pande bokforingsarbete
och att se till att alla intdkter kommer
in till PIO och rikningar betalas i
tid. Maria har ocksa ansvar for PIOs
medlemsregister och korrekturldser
texter 1 exempelvis PIObladet.

Anneli Larsson, Maria Michelfelder och
Ulrika A Jondelius. Foto: Emma Jondelius

Ulrika A Jondelius sitter oftast vid
sin dator. Hon formger bland annat
PIObladet, diverse trycksaker och
inbjudningar. Ulrika ansvarar ocksa
for PIOs hemsida, sociala medier,
insamling/forséljning, Zebra-butiken
och skoter motesadministration.

Kontoret finns pa Mellringevigen
120 B i Orebro dir PIO sitter tillsam-
mans med flera andra organisationer
och foreningar. Kontaktuppgifter
finns pa hemsidan www.pio.nu samt
hér i PIObladet.

#thinkzebra

Vinterfin i ny mdssa
eller kanske den
perfekta julklappen...

Vakommen till www.
pio.nu och PIO-butiken!

Funktionsratt Sverige

Handikappférbundens  kon-
gress har beslutat att orga-
nisationen ska byta namn till
Funktionsratt Sverige den 18
maj 2017.

Namnbytet sker under véren
2017, men redan nu introduceras
begreppet funktionsritt, som ar
nytt 1 det svenska spréket.

“Funktionsritt kan definieras
som ritten for en person med
funktionsnedsattning till sjdlvbe-
stimmande och full delaktighet i
sambhaéllslivets alla delar”.

PIObladet Nr 3-4/2016

Funktionsrétt kompletterar be-
greppen funktionsnedsittning
och funktionshinder och handlar
om individens réttigheter i olika
sambhéllssituationer.

Begreppet innefattar ritten att
kunna fungera i olika situationer,
oavsett funktionsnedsittning och
oavsett vilka hinder som finns
inom olika samhéllsomraden.
Vi har alla rétt till en fungerande
vard, en fungerande skola, ett
fungerande arbetsliv osv.

Killa: www.hso.se

(PIO &r en av 39 medlemsorgani-
sationer i Handikappférbunden.)

Notiser

* 3
Tack for hjalpen! sfe

Varmt tack till er medlemmar
som deltagit i de enkdtunder-
sokningar som PIO har for-
medlat till slumpmaéssigt ut-
valda medlemmar fran bland
annat IPOPI, den internatio-
nella patientorganisationen,
under varen och sommaren!

Malet for IPOPI-enkéten var
50 svar vilket naddes.

Svaren bidrar till att 6ka for-
staelsen och kunskapen om
hur personer med primar
immunbrist upplever sin be-
handling och livskvalité.

Skona miljon!
Har du e-post?

Da kan du fa protokoll och infor-
mation via mail. Skicka namn och
e-postadress till info@pio.nu.

PS. PIObladet kommer i breviddan
som vanligt!

Glom inte heller att meddela ev.
adressdndringar till PIO si du inte
missar inbjudningar och PIObladet!

’
Efterlysning
Medlemsberittelser dr 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 pa annat sitt
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 P1Os hemsida www.pio.nu
under menyn “Leva med PI” kan du
ta del av medlemsberittelser.



Nu erbjuder
vihela serien
infusionsset
fran Neria™

Neria™
- Multiset1-4
grenar

Allt-i-ett
integrerad
hafta

Mjuk eller
hard kanyl

Neria™ soft 90 forskrivs
nu pa hjalpmedelskortet!

Ett brett sortiment ger valfrihet
och mgéjlighet att optimera
utrustningen efter dina behov.
Kontakta din lakare eller sjuk-
skoterska foér mer information.

*
i InfuCarepac™
Nordiclnfu Care AB 01;1'11‘11(1:\71 El;iac
Tfn: 08-601 24 40 INFUSIONS

BEHANDLING

E-post: info@infucare.se
are www.infucare.se

4740

SEMAJ20156.IMM19 P

IPOPI - International
Patient Organisation
for Primary Immuno-
deficiencies

Den internationella patientorganisationen
(POPI) ar ett resultat av ett méote 1990 |
Oxford, England. Under métet bildades en
arbetsgrupp som tva ar senare traffades i
Lugano, Schweiz for att formelit skapa IPOPI.

I gruppen fanns representanter fran flera olika
lander med. Sverige representerades av Maj-Lis
Hellstrom som ocksa &r grundaren av PIO.

IPOPIs mal ir:

o Att sikerstélla optimal tillgang till tidig
diagnos och vard.

* Att utveckla, stirka och stddja de nationella
medlemsorganisationerna.

* Att oka synligheten globalt for IPOPI och PIL.

o Att forbittra en effektiv styrning av en
organisation i utveckling med goda resurser.

IPOPI samarbetar med ESID (ldkarnas internatio-
nella intresseorganisation) och INGID (sjukskoter-
skornas internationella intresseorganisation).

ESID, INGID och IPOPI arrangerar internatio-
nella mdten bade for intresseorganisationer och
medlemsorganisationer. Dessa gemensamma moten
hélls for ndrvarande vartannat dr. Ménga intressanta
forelasningar avbyter varandra under nagra intensiva
dagar dar bland annat forskare och experter fran
olika delar av vérlden beréttar om behandling och
forskning, bade i nutid och framtid.

Sedan nagot ér tillbaka arrangerar [IPOPI ett eget
mote (IPIC) det ar som det gemensamma mdétet inte
dger rum. Ett mote som framst riktar sig till 1dkare
och dr ndgot mer inriktat pa diagnos, behandling
och omhindertagande. Frdn och med nista ar
kommer dven ESID att arrangera ett eget immun-
bristmote vartannat ar.

I ar, 2016, arrangerades IPOPIs, INGIDs och
ESIDs gemensamma méten i Barcelona, med nagra
gemensamma programpunkter och separata fore-
lasningar, workshops och sammankomster. Under
en av dagarna hade IPOPI sina arsmoétesforhand-
lingar. Jose Drabwell fran Storbritannien dtervaldes
till ordférande.

I nédsta nummer av PIObladet, dvs nr 1 2017, kommer
det att finnas med fler artiklar fran motet. Pa sidan
intill kan du ldsa om Anita Ddragrips upplevelse som
PIOs representant pa plats 1 Barcelona.
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IPOPI-mote 1Barcelona

Text: Anita Doragrip
Foto: Anneli Larsson

Sa var vi hemma igen efter
nagra intensiva och inspirerande
dagar pa IPOP-métet i Barce-
lona. Allt var mycket storre an
jag nagonsin kunnat forestalla
mig innan, 2 400 personer deltog
fran varldens alla hérn. Det var
fantastiskt att mota sa manga
manniskor som brinner for att
hjalpa manniskor med primar im-
munbrist.

Stort var det ocksa att f4 formanen
att lyssna pd nagra av de frimsta
lakarna och professorerna i vérlden
nér de pratade om behandlingar, rikt-
linjer, forskning i dag och framtiden.
Det kdnns som det hiander véldigt
mycket inom forskningen just nu
vilket &r otroligt roligt.

Att kdnna att man &r en del av IPOPI
som &r den globala patientféreningen
gor en 6dmjuk. Sa otroligt olika vill-
kor det ar i olika delar av vérlden.
Matte vi vara rddda om det vi har och
kunna bibehélla det.

Eftersom deltagarantalet var stort

s& var vi i ett gigantiskt kongress-
center och det blev manga steg

PIObladet Nr 3-4/2016

mellan foreldsningar, méten, fika och
lunch. Schemat var fullt med forelds-
ningar och méten fran 09 till fram-
emot 18 varje dag och sedan var det
dags for sociala aktiviter. Nér vi akte
hem kéndes det nog som om det skulle
vara skont med semester efterat!

Forelasningarna spande over allt fran
livskvalité till senaste gentekniken.
Ibland var det tufft att hinga med i
engelskan. Det ska bli otroligt roligt
att fa dela med sig av referaten fran
motet framdver.

Under ett av métena med IPOPI fick
vi stora mojligheter att dela med oss
av idéer och tankar for hur vi ska
kunna jobba framat pa hemmaplan.
Jag har mycket intryck och tankar att
fa ner pé papper for fortsatt inspira-
tion 1 mitt arbete for PIO framat.

Pa fredagen holls IPOPIs arsmotes-
forhandlingar, dér verksamheten och
den ekonomiska redovisningen pre-
senterades. Foljande kandidater val-
des som styrelseledamoter: Violetta
Kozhereva fran Ryssland, Bruce Lim
fran Malaysia, John Seymour fran
USA och Andrea Gressani fréan Italien.

Att dessutom ha ett fantastiskt rese-
sdllskap gav ju extra krydda 4t resan,

det kénns skont och tryggt nar man ar
ndgra stycken.

Och visst hann vi med lite sightse-
eing som de gotiska kvarteren och
Sagrada Familia. En del tapas hanns
ocksa med.

Kénner en stor tacksamhet for att ha
fatt formanen att folja med och ta
del av den senaste forskningen, men
ocksa Gver att fd mota alla fantastiska
manniskor i IPOPI.

i

PIO hade fyra representanter pa
plats i Barcelona. Fran styrelsen del-
tog Anita Déragrip, vice ordférande
Malin  Lenneryd, ordférande Maria
Monfors och fran PIO-kontoret deltog
Anneli Larsson (saknas pa bild).
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Valkommen till PIOs butik
pa natet www.pio.nu

Informationsmaterial, bocker, vykort,
gavor och en egen Zebra-butik!

Ju mer man kan om sin sjukdom desto
storre mafighet tll god lvskvaite

PIOs hemsida: www.pio.nu

PIOs hemsida

Pa hemsidan har vi samlat information om PIOs
verksamhet, primara immunbrister och annat
som kan vara bra att veta. Under menyn PIO
finns bland annat information om lansavdel-
ningarna, Varldsimmunbristveckan, familielager,
forskningsfond och PIOs historia. Under menyn
Priméar immunbrist och Leva med PI hittar du
bland annat snabbfakta om primar immunbrist,
varningstecknen, friskvardstips, lakemedelsny-
heter, medlemsberattelser och information
om det nationella kvalitetsregistret PIDcare.
Har finns ocksa bra lankar som slussar dig vidare
till andra hemsidor for ytterligare tips och rad.
Under menyn PlObladet kan du lasa PIObladet
digitalt. Om du inte redan ar medlem sa ar det
enkelt att fylla i ett formular under menyn Bli
medlem. Under menyn Gavor finns mojlighet
att bestalla och skicka gavobrev. Kontaktupp-
gifter till lansavdelningarna och till PIOkontoret
finns under menyn Kontakt.

PIO-butiken

Under menyn Butik hittar du enkelt vidare till
PIO-butiken. Har finns ocksa information om
kopvillkor och mojlighet att registrera ett konto
om du vill spara dina uppgifter till sterkommande
kop (det gar att handla utan konto). | butiken ar
produkterna uppdelade i olika kategorier. Om
du vill se vilka kategorierna ar, ga in via hem-
sidans hdgermeny Véalkommen till PIO-butiken,
har kan du direkt vala om du énskar informa-
tionsmaterial, vykort, ge en gava eller besdka
Zebra-butiken.

Informationsmaterial

PIO erbjuder delar av sitt informationsmaterial
utan kostnad. Se information vid respektive
material. Det finns tva satt att bestalla, valj
PIO-butiken (via menyn Butik eller via hoger-
menyn Valkommen till PIO-butiken) eller valj
Bestallningsformular som du hittar under menyn
Butik.

Enkelt att bestalla via hemsidan.
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Valj Gavobrev och satt in dnskat belopp via Swish: 1230244848, Bankgiro: 5159-3382,
Plusgiro: 431 00 03+ eller via betalkort genom att kdpa en "gava’ i PIO-butiken.

Gavobrev
Det ar enkelt att bestalla gavobrev via hem-
sidan. Under menyn Ge en gava kan du valja vid
vilket tillfalle gavan ska anvandas och till vem
gavobrevet ska skickas. Du valier sjalv vilken
summa som ska skankas och om gavan ska ga till
PIOs verksamhet eller forskningsfond. Om du vill
skanka en gava direkt sa finns ocksa maojlighet
under samma meny
men du kan ocksa
gora ett 'kop” via
PIO-butiken.

—]
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ringar och strumpor till "dregglisar”.

Varfor en Zebra?

Zebran anvands for att
férklara och sprida kun-
skap om ovanliga sjuk-
domar. Om du hoér
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 primar im-
munbrist! #thinkzebra

PIOs zebra ar illustrerad av designer
och illustratér Julia fran Design by Julia.

Vara fina zebra-mdssor ar designade
och sydda av Camilla fran Timote -
unika klader for unika barn.
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Immunbristméte

Immunbristmote | Linkoping

Text: Anneli Larsson
Foto: Anneli Larsson, Pelle Sandgvist

| slutet av augusti bjod infektions-
kliniken i Linkdping i samarbete
med PIO in till ett immunbrist-
mote. Det blev en helkvall med
forelasningar, fragestund, mingel
och fika. Vid motet deltog ett
trettiotal personer med primar
immunbrist och anhoriga.

Asa Nilsdotter, infektionslikare
1 region Ostergétland och docent
vid Linkdpings universitet, inledde
kvéllen med en foreldsning om im-
munforsvaret och primir immunbrist
(PI). Om man har en patient med
ménga infektioner men med normala
nivaer av immunglobulin G (IgG),
anser Asa att det dr viktigt att ett
komplementfunktionstest tas. Detta
eftersom immunbrist kan orsakas av
manga olika fel eller brister 1 immun-
forsvarets olika delar: det medfodda
forsvaret inklusive komplement-
systemet och det adaptiva forsvaret.
Det dr ocksa viktigt att odla pa slem,
upphostningar och/eller i nisan vid
infektioner, bade ndr man har en
konstaterad primir immunbrist och
nir man misstdnker en siddan. Man
kan inte paminna nog mycket om
det, menade Asa. For att hitta perso-
ner med primér immunbrist ska man
dven leta efter ovanliga infektioner,
vid fel élder, pa fel plats.

Christina'Peterson

Darefter foreldste Christina Peterson
fran registercentrum Sydost och

22

Ramona Fust, sjukskoterska fran
infektionskliniken i Linkdping om
Halsodagboken PIDcare. I utveck-
landet av Hilsodagboken har det
varit mycket viktigt att ta tillvara
patienternas kunskap och erfarenhet i
varden, berdttade Christina Peterson.
De har haft testversioner, fokus-
grupper och intervjuer for att fa fram
en sé lattanvand och bra hilsodagbok
som mojligt.

En av motesdeltagarna som ér
patient vid kliniken loggade in for att
visa sin hilsodagbok och beritta vad
han tyckte om att anvidnda den. Den
stora fordelen som han sag det var
att det numera faktiskt blir av att han
fyller i dagboken. Forr nér hilsodag-
boken bara fanns i pappersform hade
han ofta déligt samvete vid ldkarbe-
sOk for att han inte fyllt i den. Nu har
han tagit for vana att knappa in upp-
gifterna elektroniskt i anslutning till
immunglobulinbehandlingen.

Flera vid motet menade att det ar
vildigt bra att kunna se tillbaka pa
hur man faktiskt matt. Ibland kénns

det som om jag alltid &r sjuk men nér
jag kollar tillbaka s ser jag att jag
faktiskt haft perioder da jag matt
battre, berittade en av dhorarna.

Fran PIO var Anneli Larsson pa plats
tillsammans med Anette Andersson
fran PIO Smaland. De berittade om
varfor PIO finns och om vad som
g0Ors 1 organisationen. Bada berittade
ocksa om hur mycket PIO har betytt
for dem och varfor det har kénts vik-
tigt att engagera sig. Anneli berdttade
att hon tror att manga av de som
engagerar sig 1 PIO kénner ett stort
ansvar for PIO eftersom organisatio-
nens bildande hade en sa tragisk bak-
grund. PIO startades 1978 av Maj-
Lis Hellstrdm i Lund efter att hennes
och maken Svens alla tre barn avlidit
1 en primdr immunbristsjukdom.

Motet foljdes av en fragestund dar
Asa Nilsdotter och Ramona Fust
svarade pa fragor fran dhorarna. P10
tackar Infektionskliniken med Asa
och Ramona i spetsen for ett mycket
bra initiativ och tack till alla som
deltog vid motet. M

O

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

Kan man stalla den fragan?

Manga som har immunbrist och deras anhériga har flera fragor i vardagen. Om
du har fragor, mejla garna till info@pio.nu. Kanske kommer din fraga med i
nasta nummer av PIObladet.

Fragorna i detta nummer ar
besvarade av professor Anders
Fasth, Overlakare Maria Bjork-
gvist samt sjukskdterska Carina
Hagstedt i samband med PIOs
arsmote 2015. Fragor och amnen
ar foreslagna av personer med
primar immunbrist och deras
famillemedlemmar i den ame-
rikanska patientféreningen for
primar immunbrist, IDF. PIO har
fatt IDFs tillstand att anvanda
dem.

Resor

Fraga: Hjilper det att ha munskydd
nir man flyger for att minska risken
for att smittas av infektioner?

Svar: Det dr meningslost. I syfte att
minska risken for luftburna infektio-
ner fungerar skyddet enbart mellan
10 till 30 minuter.

Fraga: Finns det resméal som personer
med PI bor undvika?

Svar: Personer med brist i det adap-
tiva immunforsvaret bor undvika
resor till lander dar man behover for-
beredas med levande vaccin. Och de
personer som har en primér immun-

—

bristsjukdom dér svettfunktionen
inte fungerar bor inte resa till linder
med varmt klimat. Men oavsett
resmal dr boende och beteende tva
viktiga aspekter att ta hinsyn till.
Dvs. anpassa boende och aktiviteter
efter sjukdomen.

Preventivmedel och relationer

Fraga: Ar det storre risk for personer
som har PI att drabbas av infektioner
om man anvénder vissa preventiv-
medel?

Svar: Nej.

Fraga: Ar det storre risk for personer
med PI att smittas av sexuellt dver-
forbara konssjukdomar?

Svar: Svaret ar sannolikt ja eftersom
personer med PI generellt har storre
risk for smitta, men bra undersok-
ningar for just konssjukdomar och
PI saknas. Herpes i underlivet dr en
relativt vanlig konssjukdom som
kan vara besvérlig vid PI. Kondom
skyddar bade mot oonskad graviditet
och sexuellt 6verforbara sjukdomar
(reds. anm.).

Fraga: Om ens partner eller nérsta-
ende har en infektion, hur ska man
gora for att undvika smitta?

Svar: Det dr svart att undgd smitta

ndr man bor ihop och panelen
ansag det inte vara nagon id¢ att fly
till sommarstugan eller liknande
utan fortsétta att leva som vanligt.
Infektionsdosen har betydelse for
hur kraftig smittan &r. Vid vattkoppor
ex vis dr infektionen lindrigare hos
personen som far den forst medan
den blir besvérligare for andra i
familjen som smittas.

Alkohol och cigaretter

Fraga: Hur paverkar alkohol im-
munforsvaret?

Svar: En grav alkoholist har ett ned-
satt immunforsvar, sérskilt paverkas
det medfodda immunsystemet. Det
giéller inte vid normal konsumtion,
ddremot finns risken att man gor
saker man inte borde gbra nér
omdomet avtar, vilket géller oavsett
om man immunbrist eller inte.

Fraga: Ar det farligare for personer
med PI att roka &n for andra med ett
normalt immunforsvar?

Svar: Ja, eftersom rokning skadar
lungorna och personer med ex vis
antikroppsbrist ofta har lunginflam-
mation blir det ytterligare en skadlig
paverkan. Vad géller snus har det inte
samma adderande negativa effekt, sa
lange man inte inhalerar det. l

‘1 | PIO behéver stoéd fran engagerade personer som du. Hjalp oss
~ivar verksamhet genom att handlai var butik, ge bort gavobrev

eller stotta PIOs verksamhet med ett bidrag.
Plusgiro: 431 00 03-l, Bankgiro: 5159-3382,
Swish: 1230244848. Valkommen till www.pio.nu
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Smatt & gott

Arsmote

2017

Den 25 mars 2017 halsas alla
medlemmar varmt valkomna
till Malmo for arsmote och
medlemsmote.

Inbjudan skickas ut i borjan av
2017.

Valkomna!
Halsningar fran styrelsen i PIO.

Ny styrelseiPIO
Vast-Halland

Vid PIO Vist-Hallands drsméote den
25 augusti valdes en ny styrelse.
Ny ordférande dar Marthe Viberg.
PIO onskar nya styrelsen lycka till!

Anneli Hakansson, Lina Nyblom, Marthe
Viberg och Birgitta Lange. Saknas pa
bild gor Nils-Erik Fredriksson samt supp-
leanterna Maj Backer och Lena Viberg.

Host-rapport fran
lansavdelningarna

Under hosten har PIOs lansavdel
ningar varit aktiva och erbjudit
sina medlemmar olika aktiviteter.

PIO Stockholm-Uppsala har haft
medlemsmote med intressanta fore-
lasningar.

PIO Smaland har haft foreldsning
av “Etikettdoktorn” samt en traff
med infektionskliniken i Véx;jo.

PIO Orebro-Vistmanland har haft
en medlemstraff med tema “att bibe-
hélla hilsa och ta hand om sig sjélv”.

PIO Skéne-Blekinge har planerat
bio-kvillar i slutet av aret och i borjan
av nista ar for medlemmar i Helsing-
borg, Bromdlla och Karlskrona.

Julklappstips
- till den som
"har allt”!

PIOs Gavobrev + en liten
julklapp = en riktigt god jul!

Nomineringar till
fortroendeuppdrag

Da var det dags att skicka in nomineringar till organisationens olika fortroende-
poster for verksamhetsaret 2017. OBS, endast medlemmar kan viljas till
fortroendeuppdrag inom organisationen!

Skicka nomineringarna till ann-sofie.isaksson@pio.nu mérkt ”"Nomineringar”,
senast den 15 januari. Kom ihag att den nominerade dessforinnan ska vara
tillfrdgad och ha accepterat nomineringen. Vilka poster som &r valbara kan
du ldsa om i PIOs stadgar § 5. Stadgarna finns pa www.pio.nu under menyn
”P1O”, ”Om PI1O”.

. . . . Julgava
Vinliga hiilsningar firdn valberedningen i PIO

Tank garna pa PIO i jul!

e Ge bort ett Gavobrev i julklapp.

¢ Ge bort ett medlemskap eller
en prenumeration pa PIObladet.

e Kop julklappar i var Zebra-butik.

Ett bidrag fran dig gor skillnad

och stottar PIO i arbetet for att

fler barn och vuxna med primar

immunbrist ska fa ratt stéd, vard och behandling.

Fler fina julgavor finns pa:
WWW.pio.nu

Tack for ditt stod till PIO!

PIO 6nskar dig en riktigt God Jul! www.pio.nu
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PIO, riksorganisationen

Kansli Ordférande Verksamhetsansvarig = Ekonomiansvarig

Mellringevigen 120 B Maria Monfors Anneli Larsson Maria Michelfelder

703 53 OREBRO Tel: 070-868 53 37 anneli.larsson@pio.nu maria.michelfelder@pio.nu

Tel: 019-673 21 24 maria.monfors@pio.nu

Lansavdelningar

PIO Skane-Blekinge PIO Smaland PIO Stockholm-Uppsala

Malin Lenneryd Anette Andersson Johanna Thornesson

skane-blekinge@pio.nu Tel: 0381-146 13 Tel: 070-663 34 48
smaland@pio.nu johanna th28@hotmail.com

PIO Vast-Halland PIO Orebro-Vastmanland

Marthe Viberg Mathias Tjaderback

Tel: 073-684 72 46 Tel: 070-380 40 96

marthenesbak@hotmail.com tjaderback@hotmail.com

Kontaktpersoner

Vastra Gotaland-Skaraborg Norra Norrland Ostergétland

Ulla Lindgren Ann-Sofie Isaksson Nordmark Robert Rostedt

Tel: 0515-182 33 Tel: 070-564 52 54 Tel: 013-10 07 32
ann-sofie.isaksson@pio.nu

HAE HAE _ For mer info:

Marie Modén Rosmarie Segerqvist .

Tel: 073-440 71 85 Tel: 070-598 13 81 ARAT IR

marijoha25@hotmail.com tre.segerqvist@telia.com

Latthanterligt och skonsamt subkutant
infusionsset med nalskydd

HigH+Flo

Subcutaneous Safety Heedle Sets

FREEDOMG60° FreedomEdge”

Syringe Infusion System Syringe Infusion System
Var HIgH-Flo™ kanyl ar tunn, skarp och utformad for att géra
ett mindre hudsnitt vid applicering. Alltfor att du ska fa en sa
skonsam och behaglig behandling som méjligt.

Med HIgH-FIo@nna kanylvagg far nalen en éverlagsen
administrerngsprestanda vilket 6ppnar maojligheten for snab-

bare administrering och kortare behandlingstid.

HIgH-Flo™ finns i kanyllangderna 4, 6, 9, 12 och 14 mm vilket
gor det magjligt att individanpassa din behandling.

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

nya innovationer till varden

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

Varldsledande

" utveckling av plasmaprotein-
lakemedel for allvarliga och
sallsynta sjukdomar.

TF-013-150914, maj 2016

Biotherapies for Life™ CSL Behring

CSL Behring AB, Box 712, SE-182 17 Danderyd | Phone: +46 8 544 966 70 | Fax: +46 8 622 68 38 | info@cslbehring.se | www.cslbehring.se
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