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Hint se”n sist. ..

Valkomna till PIObladet nr 3-4

| augusti holls PIOs arliga och uppskattade
familje- och ungdomslager pa Uskavi lager-
gard utanfér Nora. | ar var det sju familjer
som deltog. Manga roliga och spannande
aktiviteter erbjods, som cirkusskola, bag-
skytte och det mycket uppskattade "Fang-
arna pa Uskavi'.

Det ar en fin mgjlighet att fa dka pé ldger och
traffa andra 1 samma situation, att f4 kiinna den
hérliga gemenskapen, f mer kunskap och gora
roliga saker tillsammans. Det betyder mycket
att se att man inte &r ensam. Ett varmt tack till
er alla som bidrog till arets ldger!

Fem representanter frén P1O deltog vid ett méte
den 6-8 september i Tyldsand som anordnades
av sjukskoterskornas och ldkarnas intresse-
foreningar for primir immunbrist, SISSI och
SLIPI. Programmet var varierat och inbjod till
viktigt kunskapsutbyte mellan deltagarna. Det
bjods pa manga intressanta foreldsningar som
ni kommer att {4 1dsa nigra referat ifran, i detta
och 1 ndsta nummer av PIObladet, nr 1 2018.

I maj arrangerades det samnordiska motet i
Esboo utanfor Helsingfors. Representanter fran
Island, Norge, Danmark, Estland, Sverige och
véardlandet Finland fanns pa plats. Det var ett
mycket trevligt program, med bland annat en
battur 1 Helsingfors vackra skérgard och forelds-
ningar. Referat finns i tidningen.

Den 13-15 oktober samlades PIOs styrelse i
Annaboda utanfér Orebro for moteshelg samt
styrelsemote. Pa styrelsemoétet beslutades bland
annat att Per Marits, 6verldkare 1 klinisk immu-
nologi och transfusionsmedicin vid Karolinska
Universitetssjukhuset, ska tilldelas 2017 éars
forskningsstod for sin forskning om den gene-
tiska bakgrunden till primidr immunbrist. Vi

aterkommer till detta i ett senare nummer av
PIObladet. Under méteshelgen arbetade styrelsen
bland annat med planering infér Vérldsimmun-
bristveckan och programmet fo6r P1Os jubileums-
arsmote som kommer att hallas i Stockholm den
16-18 mars 2018. Vi ser fram emot ett mycket
spannande och innehallsrikt program.

PIO har skickat ut en enkét for att ta reda pa hur
medlemmarna upplever att sjukvarden fung-
erar och deras upplevelse av livskvalitet och
behandling. En liknande undersokning gjordes
2009 och 2012. Nu vill vi veta om négot har
fordndrats. Vi hoppas att du som har fatt enka-
ten tar tillvara mojligheten att svara. Resultatet
blir ett viktigt verktyg i det fortsatta arbetet for
att alla som har primir immunbrist ska fa en
tidig och korrekt diagnos, bésta kianda vard och
behandling samt mojlighet till ett bra liv. Har du
inte fatt ndgon enkdét eller har fragor, hor gdrna
av dig till PIO-kontoret.

Regeringen har gett Socialstyrelsen i uppdrag
att se over regelverket for statsbidraget till
handikapporganisationer. PIO har deltagit vid
flera méten som anordnats av Funktionsritt
Sverige, besvarat en enkédt och deltagit vid en
intervju gillande forslaget om statsbidraget och
skickat in synpunkter pa den pagaende utred-
ningen till Socialstyrelsen.

Vid éarsskiftet kommer Maria Michelfelder att
sluta sin tjinst som ekonomiansvarig i PIO.
Hjartligt tack for ditt engagerade arbete under
manga ar. Vi hoppas kunna ta del av Marias erfa-
renhet och kunskap dven fortséttningsvis i PIO.

Avslutningsvis vill jag hilsa Mia Grushult, som
har borjat arbeta som ekonomiassistent pa P10-
kontoret, varmt valkommen.

Jag onskar er trevlig lasning!
Varma hélsningar

Maria Monfors
Ordforande

e%% P.o Har du flyttat eller fatt ny e-postadress?

Prim@rimmunbrist
organisationen

Kontakta PIO pa e-post info@pio.nu eller telefon 019-673 2| 24
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40 ar 2018

PIO halsar alla medlemmar val-
komna pa 40-arskalas! Firandet
kommer aga rum i Stockholm i
dagarna tre, 1648 mars 2018, pa
hotell Scandic Ariadne.

Det kommer att bjudas pa ater-
blickar och framtidsspaning. Vi
ar glada over att kunna berétta att
PIOs grundare Maj-Lis Hellstrom
samt flera av Sveriges framsta
experter inom primdr immunbrist
kommer att delta. Bland annat har
redan Janne Bjorkander, Anders
Fasth, Ann Gardulf och Lennart
Hammarstrom tackat ja till att fore-
lasa. Fler foreldsare presenteras i
inbjudan som skickas ut i januari.
Information kommer ocksa att
finnas pa PIOs hemsida www.pio.
nu. Det kommer ocksa finnas till-
félle att léra kéinna nya medlemmar
och aterse gamla vénner.

Vi hoppas pa givande dagar till-
sammans! Boka redan nu in 16-18
mars i din kalender. Mer informa-
tion kommer.

PIO grundades 1978 av Maj-Lis
Hellstrom. Maj-Lis och hennes
man Sven forlorade alla sina tre
barn i en svér primir immunbrist-
sjukdom. P4 1970-talet fanns inte
den behandling som behdvdes for
att radda syskonen.

PIO har under 40 ar varit ett vik-
tigt stod for manga med primér im-
munbrist och en padrivande kraft
géllande utvecklingen av vard,
behandling, diagnos och mojlig-
heten till ett bra liv. Det aterstar
annu mycket att gora, bland annat
inforande av nyfoddhetsscreening
(se denna sida). Men mycket har
astadkommits under 40 ar! Det ar
vi stolta over och det ar vért att fira!

Vi hoppas att manga medlemmar
vill komma och fira tillsammans!

Vilkomna!
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Aktuellt i PIO

allvarliga immunbrister

Socialstyrelsen har under 2017
arbetat vidare med utredningen
om nyfoddhetsscreening for all-
varliga immunbrister ska inforas.

ar bra att processen 4r i gang och vi
hoppas att det inte blir nagra forse-
ningar. Med varje ar som beslutet for-
dr6js, dor 1-2 barn, kanske fler i ond-
dan och foréldrar forlorar sina barn.
Vid métet som anordnas av Social-
styrelsen 1 november kommer PIO att
representeras av Anneli Larsson.

Den 23-24 november samlas experter
som pa olika sdtt kommer i kontakt
med screening i sitt arbete for att
granska det vetenskapliga underlaget
gillande beddmningskriterierna i
screeningmodellen som tagits fram
av SBU, Statens beredning for medi-
cinsk och social utvérdering. Dérefter
kommer bland annat det Nationella
screeningradet bedoma screeningpro-
grammet och forslag ska ut pa remiss
till alla sjukvardsregioner. Ett slutgil-
tigt beslut véntas till hosten 2018. Det

Den allvarligaste varianten av im-
munbrist, SCID (svar kombinerad
immunbrist), drabbar 2-3 barn per
ar i Sverige. Obehandlade dor alla,
de flesta inom ett ar, men om barnen
hittas tidigt och snabbt behandlas
med stamcellstransplantation blir de
flesta helt friska.

Nya foldrar

PIOs roda folder Primdr im-
munbrist hos barn och vuxna” har
uppdaterats och innehaller infor-
mation om immunsystemet och
primdra immunbrister. [ foldern
finns aktuella varningstecken for
primér immunbrist hos barn och
vuxna. Foldern ”Véart immunsys-
tem” &r en beréttelse for barn som
har primir immunbrist och forkla-
rar hur immunsystemet fungerar.
Foldrarna, som &r i AS5-storlek,
finns att bestélla via PIOs hemsida
och dr gratis for PIOs medlemmar.

en ay
Sara Lefign

Aktuellinformation, rad, tips, kontaktupp-
gifter, méjlighet att bestalla material, ga-
vobreyv, bli medlem, lasa PIObladet, handla i
zebra-butiken, lankar till sociala medier m.m.

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




Samnordiskt moéte i Esboo

Mental halsa och
kroniska sjukdomar

Text: Susanne Larsson
Foto: Ulrika A Jondelius

Under det Samnordiska motet
i Finland forelaste Dr Lotte Vos-
mar Denning, allmanlakare och
medlem i immunbristforeningen
i Danmark, med sarskilt intresse
inom PID, immunologi, infektions-
sjukdomar och mindfulness.

Lotte foreldste om ’Patienternas men-
tala hélsa”. Ett viktigt och stort omrade
som behover tas upp mer. Hur kan
man uppna en bra mental hdlsa nér
man lever med en kronisk sjukdom?
Lotte menar att det ar viktigt att hitta
mal for vad du vill gora och forsoka
acceptera ditt hélsotillstand. Det &r
grunden till bra mental hélsa.

”Alla du méter utkdmpar en strid som
du inte vet ndgot om.” Sa var alltid
snédll mot dem du mdter och mot
dig sjilv. Nyckeln till ett battre vél-
méende &r att hitta rétt sétt for dig att
hantera svarigheter pa, menar Lotte.
Mental hélsa kan definieras som ett
tillstand av vélbefinnande dér varje in-
divid inser sin egen potential och kan
klara de normala utmaningarna i livet.

Hur passar da mental hilsa ihop
med en kronisk sjukdom?

Det ér inte alltid latt att leva med en
kronisk sjukdom. Man méts av manga
utmaningar, till exempel oforstielse,
utanforskap, obehag av symtom och
biverkningar av behandlingar, of6r-
maga att arbeta eller studera i perioder
och ekonomiska svarigheter. Saker i
livet kan utvecklas i fel riktning mot
vad man ténkt sig och framtiden kan
vara oforutsdgbar och svar att planera.
Detta kan vara krdvande och du maste
da vara redo att dndra om i din var-
dag. Lotte berdttade om en patient, en
kvinna 1 50-arsildern, som arbetade

deltid och alltid var infekterad under
vinterhalvaret. Kvinnan trodde att
detta var normalt, ingen hade négon-
sin berdttat for henne att det kunde
vara en primir immunbristsjukdom.
Kvinnan kdmpade pa, men trots det
blev hon sa smaningom uppsagd och
forlorade sitt arbete. Denna historia
visar hur viktigt det &r att fa en diag-
nos 1 ratt tid, sa att man kan fa okad
forstelse fran sin omgivning och
ocksa sig sjalv.

Lottes rekommendationer for att fa
en bra mental hélsa

Forsok att hitta ett mal att striva efter
och ha alltid en alternativ plan. Fort-
sétt slass for vad du vill uppna och gor
ditt basta. Det ar viktigt att acceptera
forutsattningarna for din egen insats i
forhéllande till din kroniska sjukdom.
Forsok ha en positiv attityd, dven om
det dr tungt, och forsok vinda det
negativa till nagot positivt. Nér svara
tankar kommer &r det bra att goéra
sadant som &r meningsfullt for dig
sjdlv och vilja aktiviteter som intres-
serar dig.

For att uppna en battre mental

hélsa kan du tréna pa

+ att kénna till och vara i kontakt
med dina kédnslor och acceptera
dina svarigheter

* att vara empatisk

* att vara uppmarksam

* att vara mer robust/kraftfull

* att dlska dig sjilv (det gor det
samtidigt lattare att dlska livet)

* att gbra nagot som har betydelse
for fler 4n dig sjélv

* att hitta aktiviteter som intresserar
dig.

Psykisk ohdlsa
Att ha en kronisk sjukdom okar risken
for att utveckla psykisk ohélsa (de-

pression, angest och kronisk stress).
I Danmark utvecklar 20 procent av
befolkningen en depression (oavsett
om man har en kronisk sjukdom eller
inte). Behandlingen av depression
ar densamma om du har en kronisk
sjukdom eller inte. De flesta uppnar
god psykisk hélsa igen, men risk for
aterfall finns.

Vad &r angest och vad &r depression?
Angest handlar om nagon form av
oro och kan variera i styrka fran dngs-
lan till panik. Man kan vara radd for
doden eller 6det, ha angest dver att
gora fel och fordomanden fran andra.
Man kan ocksa ha en ridsla for att
vara utanfor. Man kan dlta tankar och
fragor som “Varfor jag?”, ”Vad ar
meningen?”, ”Vad har jag gjort efter-
som det hir hiinder mig?”. Angesten
héller pé sa sitt sig sjilv vid liv och
véxer sig starkare.

Depression ar nedstimdhet som hél-
ler i sig mer 4n tva veckor. Den fore-
kommer i olika former och grader.
Vanliga symtom ir kénsla av sorg,
mindre intresse och energi for saker,
trotthet, somnrubbningar, aptitstor-
ningar, koncentrationsproblem samt
samre mojlighet att fa en Overblick
over det vardagliga livet. Man kan
ha tankar om ddden, vara rastlos och
mer tystldten. Trots detta klarar vissa
personer att halla skenet uppe infor
andra.

Det kan till exempel vara svart for en
individ att inte kunna delta vid en fest
pa grund av sin sjukdom. Att sedan
se bilder fran festen och alla positiva
hindelser under kvéllen 1 sociala
medier kan fa personen att méa dnnu
samre. Sociala medier dr inte bra
pa det sittet, menar Lotte. Negativa
tankar och fragor kan fa féste och bli
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svéra att hantera. Angesten och de-
pressionen kan vara sa kraftig att man
planerar att ta sitt liv.

Positiv psykologi

Psykologen Martin Seligmann gjorde

en studie pa 1990-talet for att under-

soka vad som gor ménniskor lyckliga.

Genom flera enkdtundersdkningar

upptickte Seligmann att de personer

som var lyckligast hade mycket ge-

mensamt. Han kom fram till att fol-

jande sju faktorer &r viktiga for lycka:

* att ha djupa och néra relationer
med andra ménniskor

* att bry sig om andra och ta hand
om andra ménniskor

* att ha ett bra flode i livet

* att ha hittat en mening med livet
och att vara en del av ndgot storre
an sig sjlv

* att motionera och ha fysiskt
vélbefinnande

* att ha andligt engagemang och
kénna mening

* att tro pa optimism och mind-
fulness samt kdnna tacksamhet
och hopp.

Positiv psykologi kan man ldra sig
genom Ovningar, tipsar Lotte. Ett sitt
att peppa dig sjilv, se det positiva och
komma ihdg de saker som é&r bra i
livet ar att du journalfor ditt liv
genom att fanga 6gonblicksbilder av
livet. Fanga tre roliga saker och tink
efter varfor de hinde. Kom ihdg att
skratt dr smittsamt. Skriv din fram-
tidsdagbok, blunda och tink pa din
framtid, vad ser du? Réikna vénliga
gester, kom ihag alla vénliga hand-
lingar du gor och som du bevittnar
under en viss dag. Det kan vara ndgon
som Oppnar doérren for dig eller att
solen lyser. Tacksamhet; tdnk efter
om det ar ndgon du borde tacka for
nagot och ordna ett méte och tacka
personen. Det kan ge dig mycket
lycka och glddja ndgon annan.

Fa fléde i livet, men hur?

Hitta din utmaning/ditt intresse,
nagot du vill ha. Det maste vara "lite
svart” sa det upptar hela din koncen-
tration. Ta bort alla distraktioner sa
att du kan koncentrera dig, forbered
och tank innan du borjar. Se till att du
har allt du behover for att va pa ditt
intresse, det kan ta lite tid. Planera in
den tiden du ska utdva intresset, be-
gransad tid gor att du njuter annu mer.
Om du flyttar dig fysiskt &r det littare
att sitta igang med ett nytt intresse.

PIObladet Nr 3-4/2017
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Lotte Vosmar Denning forelaste om mental halsa och mindfulness och berattade
att hennes egen mindfulness ar att tanka pa en vy éver en sjo i solnedgangen.

Du kommer kdnna lycka nir du bara
kan gora det utan att tdnka pa hur du
gOr det.

Mindfulness

Mindfulness dr medvetenhet som
uppstdr genom att vi uppméirk-
sammar vart eget medvetande. Det
handlar om att veta vad som ér i ditt
sinne, enligt Jon Kabat-Zinn som har
utvecklat mindfulness. Lottes egen
mindfulness dr ”en vy Over en sjo i
solnedgangen”. Att man forestiller
sig att vara pa en plats som man trivs
pé gor det ldttare att slappna av. Nér
vi ovar med tanken, fokuserar vi pa
vad vi kdnner just nu snarare dn att
tanka pa det forflutna eller framtiden.
Mindfulness kan ldras och anvéndas
av alla, var du dn dr och under den
tid du har. Lotte ber oss ta ett djupt
andetag, halla andan och bara kénna
efter vad vi har inom oss, vad kdnner
vi? Dom inte, kinn bara, séger Lotte.

Mindfulness paverkar hur du tinker
och gor dig kénslomdssigt starkare.
Lotte later alla gora en dvning for att
trdna pa att vara ndrvarande i nuet.

Vi far alla ett russin som vi ska hélla
1 vara hinder. Lotte uppmanar oss
att titta pa russinet, se rynkorna och
fargen for att sedan ta det i munnen
och kénna rynkorna, tugga runt linge
och kénna russinet och hur saliven
kommer i munnen. Vi uppmanas att
ha russinet i munnen tills det &r borta.
Nar det ar borta kommer du fort-
farande kdnna smaken, siger Lotte
och menar att detta &r en bra vning
som far oss att stanna upp och tinka
pa négot annat. Speciellt i samband
med stressade situationer dr det bra
att uppmarksamma det sma sakerna i
livet, menar Lotte.

Mindfulness vid depression
Mindfulness anvénds for att minska
stress, oro och som komplement till
traditionell behandling av depression
och for att forhindra éterfall av de-
pression. Metoden har anvénts i stor
utstrickning de senaste 15-20 aren.
Lotte avslutar med att séiga att ga
till en psykolog ocksd kan gora en
vildigt gott, man kan bli hjélpt vid
depression, stress, angest och dven vid
oro for exempelvis att ta sprutor. l
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Nya och riktade
behandlingar

for primar immunbrist

Text: Maria on\ichelfelder
Foto: Ulrika A Jondelius

Emma Haapaniemi, fil. och med.
dr, fran Karolinska Institutet i
Stockholm var inbjuden for att
beratta om nyheter inom be-
handling vid primar immunbrist
och pratade bland annat om
genterapi och immunmodule-
rande behandling.

Tva typer av behandling

De behandlingar for primir immun-
brist som finns tillgingliga i dag
kan delas in i tva grupper, botande
och symtomlindrande behandlingar.
Till den forsta gruppen hor stam-
cellstransplantation och genterapi,
till den andra behandling med im-
munglobulin och immunmoduleran-
de behandling.

Genterapi idag och i framtiden
Jamfort med stamcellstransplanta-
tion dr genterapi ett lindrigare be-
handlingsalternativ. Det kan darfor
anvindas for personer som ar mycket
sjuka och inte skulle klara av en
stamcellstransplantation eller dér en
passande donator saknas. Den typ av
genterapi som i dag anvénds vid fem
center i Europa innebér att stamceller
tas frén patienten och efter kemotera-
pi, dar méngd och sort har anpassats
efter sjukdom, fors nya fungerande
gener tillbaka med hjélp av ett virus.
Denna metod, s.k. virus-genterapi,
utfors framst pa personer med SCID
(svar kombinerad immunbrist), CGD
(kronisk granulomatos sjukdom) och
WAS  (Wiskott-Aldrichs syndrom)
samt andra allvarliga sjukdomar med
délig prognos vid symtomlindrande
behandling.
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En ny teknik som Emma Haapaniemi
forskar om kallas genredigering.
Med hjélp av den hir tekniken kan
man klippa bort mutationen i genen
som orsakar sjukdomen och péd sé
sdtt rdtta till mutationen som just den
patienten har. Det dr alltsd en mer
individuellt anpassad genterapi.

Fordelen med virus-genterapi &r att
ca 15 ars erfarenhet redan finns, men
nackdelen dr att det endast kan an-
vindas pa vissa utvalda sjukdomar.
Genredigering déremot kan anvin-
das for alla patienter med en kind
gendefekt, men dr d4nnu inte fullt till-
génglig eftersom kliniska provningar
fortfarande pagar

Resultaten fran genterapi visar pa att
antikroppsbristen kan kvarstd efter
behandlingen. Precis som vid stam-
cellstransplantation ser man att ju
yngre patienten dr vid behandlingen,
desto bittre ser prognosen ut.

Immunmodulerande behandling

Den vanligaste behandlingen for att
lindra symtomen av en primir im-
munbrist dr immunglobulinbehand-
ling, dir man ersitter de antikroppar
som personen saknar. Men det finns
dven mer riktade behandlingar med
syfte att forsoka péverka specifika
delar i immunforsvaret, s.k. immun-
modulerande behandling. Ett exem-
pel pa detta dr behandling som ges
for att paverka signalvdgar i im-
munforsvaret. Det finns proteiner,
sd kallade signalproteiner, som via
signalvégar paverkar hur celler ’ser”
och ”hor”. Om proteinerna édr defekta
kan de antingen fungera sdmre och
reagera langsamt eller tvirtom vara
hyperaktiva och orsaka autoimmuna

Emma Haapaniemi forelaste om
nyheter inom behandling vid primar
immunbrist.

reaktioner mot kroppens egna celler.
For att motverka detta kan man
anvinda likemedel som t.ex. rapa-
mycin och abatacept som riktar sig
mot specifika signalvigar.

Viktigt att ta reda pa gendefekten
Forskare har lyckats identifiera ver
300 gener som dr inblandade i
uppkomsten av primédra immunbrist-
sjukdomar. Tack vare ny teknik, ar
det 1 dag mojligt att testa alla dessa
gener med ett enda blodprov. Emma
betonar vikten av att ta reda pa vil-
ken gendefekt en person med primér
immunbrist har. Det 4r inte bara in-
formation som vetenskapen kan dra
nytta av, utan det kan dven anvéndas
for att ge en person bdsta mojliga
behandling och korrekt information
géllande arftlighet. W
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Engagemang
och delaktighet

Text: Anita Doragrip
Foto: Ulrika A Jondelius

Under det samnordiska motet i
Esboo fick vi lyssna pa en férelas-
ning av Ann Gardulf, leg. sjuksko-
terska och Rolf Gustafson, leg.
lakare, bada aven docenter vid
Karolinska Institutet i Stockholm.
De hade mycket intressanta syn-
vinklar p& hur patienterna kan
goras mer delaktiga och enga-
gerade i sin vard.

Rolf Gustafson tog upp hur viktigt
det ar att kénna till historiken for att
kunna gora framtiden béttre. Han
menade ocksd att det dr alltid &r
mojligt att forbattra situationen for
individer med primér immunbrist.

Blodet bestar av plasma, réda och
vita blodkroppar, samt blodpléttar.
Historien om immunglobulin/gam-
maglobulin borjar ar 1894 med Emil
von Behring som tog blod fran vac-
cinerade djur och gav djurens serum
till ménniskor for attbehandla difteri.
Man hade upptéckt att sma doser
difteri som gavs till héstar skapa-
de antikroppar. Sedan togs blod
frin den smittade hésten och se-
rum renades fram for behandling av
minniskor. Denna behandling var
den som anvéndes innan penicillinet
upptécktes ar 1928. Fortfarande an-
vinds serum fran hédst som motgift
vid ormbett.

Rolf berittade vidare att ar 1926

utvecklade Arne Tiselius metoden
elfores, det vill séga ett sitt att
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dela upp proteinerna i blodet i olika
grupper. En grupp dr gammaprotei-
ner, dir man bl a hittar immunglo-
buliner. En annan viktig grupp med
proteiner dr t ex albumin.

Under andra vérldskriget fanns det
ett stort behov av blod till sarade sol-
dater. Det var dock svart att hantera
farskt blod eftersom det dr mycket
varmekansligt. I USA satsades stora
forskningsmedel pd forskaren Ed-
win Cohn for att han skulle ta fram en
metod att framstilla frystorkat albu-
min som enkelt kunde transporteras.
Det frystorkade albuminet kunde
sedan 10sas upp och ges som dropp
direkt pd slagfilten. Cohns metod
innebar ocksd att immunglobulin
kunde framstéllas fran plasman och
det &r i princip samma metod som
fortfarande anvénds.

Ar 1952 gavs den forsta IgG-be-
handlingen av Ogden Bruten till en
8-arig pojke. Den gavs som subku-
tan injektion, dvs i underhudsfettet,
och ledde till den forsta medicinska
artikeln om immunglobulinbehand-
ling. Av okénd anledning Overgick
man att ge immunglobulinet intra-
muskulért och sa gavs det under de
kommande 30 aren. De intramusku-
lara produkterna har aldrig gett upp-
hov till blodsmitta.

Ar 1980 lanserades det forsta intra-
vendsa immunglobulinpreparatet. 1
borjan fanns det problem med det
intravendsa immunglobulinet efter-
som det i vissa preparat fanns hepa-
tit C (eller hepatit non-A non-B som
det kallades da).

Ar 1991 lanserades snabb subkutan
immunglobulinbehandling av Ann
Gardulf och anvidnds nu av cirka
80 % av de nordiska barnen, ungdo-
marna och vuxna.

Ar 2013 lanserades en speciell typ av
immunglobulinbehandling sa kallad
faciliterad behandling, dér ett enzym
injiceras fore immunglobulinet sé att
storre volymer kan ges vid ett och
samma tillfille.

Ann Gardulf berittade att Immun-
bristenheten i1 Stockholm i mitten av
1980-talet fick ett intravendst prepa-
rat som inneholl hepatit C-virus. Det
gick dérfor inte att fortsédtta med den
intravendsa behandlingen sé patien-
terna fick atergd till intramuskulér
behandling pé sjukhuset. Det var Ann
som gav injektionerna och hon upp-
tackte att det var manga som fick bi-
verkningar som trotthet, svettningar,
huvudvirk, blodtrycksfall m.m.

Darfor utvecklade Ann en metod pa
Immunbristenheten dir intramus-
kulért immunglobulin gavs i under-
hudsfettet med hjélp av en morfin-
pump i en hastighet av 20 milliliter/
timme. Det allra forsta forsoket
startades med tva patienter och sedan
snart dérefter med cirka 20 patienter.
(I Goteborg hade man dd gett im-
munglobulin avsett for intramus-
kuldr injektion subkutant med hog
hastighet till fem personer. Reds.
anm.) De patienter som fick sub-
kutan behandling madde mycket
bittre och slapp biverkningarna som
var vanliga vid intramuskuldr be-
handling.
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Ann berdttade att hon publicerade
den forsta medicinska artikeln 1991
om snabb subkutan behandling med
immunglobulin i hemmet for vuxna
och tonaringar i Sverige. En fordel
med att ta behandlingen hemma med
pump ér att individen dr mobil under
tiden och kan géra andra saker sam-
tidigt. Idag kan immunglobulin ges
intravenost och i tre olika subkutana
varianter; subkutant med hjélp av
pump, subkutana infusioner givna
for hand eller subkutant gammaglo-
bulin dér enzym ges innan. Méngden
immunglobulin baseras pa indivi-
dens vikt.

Engagemang och delaktighet

Ett bra sitt for att den subkutana be-
handlingen ska fungera optimalt &r att
véarden bygger upp ett team dir vard-
personal, patient och familj ingér for
att skapa delaktighet i behandlingen.
Ann foresprakar utifrén sina studier
och erfarenhet att man foljer patien-
ten och ser vad som hdnder kliniskt.
Det ar viktigt att patienten far traffa
samma sjukskoterska och ldkare varje

gang.

Innan man kan overgd till egen-
behandling i hemmet maste man fa
undervisning. Ann rekommenderar
ett utbildningsprogram en gang per
vecka under 6-8 veckor pa sjuk-
huset. Da ges mojlighet att folja
obehag som kan uppkomma i starten
samt att fi undervisning i sin sjuk-
domsbehandling. Undervisningen bor
omfatta teknik, infusionshastighet,
infusionsstéllen samt antalet in-
sticksstéllen. Patienten far gora allt
sjalv under handledning av sjuk-
skoterskan direkt forsta gdngen. Att
traffas under 6-8 veckor har i flera
undersokningar visat sig vara bra for
att lara sig att hantera behandlingen
pa egen hand. Gruppdiskussioner ar
viktiga dd deltagarna dven far prata
om kénslor kring behandlingarna
och sjukdomen.

Olika vidvnadsreaktioner dir den
subkutana infusionen har getts &r
vanligast i samband med de forsta
behandlingstillfdllena, t ex kan man
se lokal rodnad och svullnad. Reak-
tionerna forsvinner som regel inom
nagra timmar eller inom 24 timmar
efter att infusionen avslutats. Dessa
vévnadsreaktioner upphdr vanligen
att intriffa efter en tids behandling, i
allménhet efter 6-8 behandlingstill-
féllen vid veckovisa infusioner.
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Rolf Gustafson och Ann Gardulf foreldste om hur vi uppndr engagemang och
delaktighet hos patienten och i familien vid behandling av primar immunbrist.

De vanligaste misstagen som gors

inom varden vid subkutan behandling

ar att

- for kort nal anvénds, vilket leder
till 1ackage och smérta vid
insticksstallet

- nalen ar vét, vilket orsakar onddig
smarta eftersom det finns celler i
huden som reagerar nér nalen &r vat

- fel infusionsstille anvinds

- nalarna sitter for titt ndr man har
flera nélar

- patienten byter insticksstélle vid
varje infusion istillet for att bara
andra lite grann vid insticken

- infusionen startas med for hog
hastighet

- det tejpas for hart Gver nalen.

Det ar viktigt att ordentligt kontroll-
era att det inte kommer négot blod i
slangen eftersom det dr betydligt l4tt-
are att fa fler och kraftigare biverk-
ningar om man stuckit i ett blodkarl.

Det var intressant att lyssna pd Ann
och den fina undervisningsmodell
som jobbats fram. Férhoppningen ar
att den sprids ut i landet och kan
komma alla véra medlemmar till
godo. W

Efterlysning

Medlemsberiattelser ar ett upp-
skattat inslag 1 PIObladet. Dér-
for soker vi nu personer som ar
intresserade av att dela med sig
av sina erfarenheter av primér
immunbrist (PI).

Har du sjdlv PI, ar du sambo/
gift, vardnadshavare eller har
pad annat sétt anknytning till
nagon som har PI och will
skriva/dela med dig?

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

Tips! P4 PIOs hemsida www.
pio.nu under menyn “Leva med
PI” kan du ta del av medlems-
berittelser.

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




Fototavling

Spannande, roligt och vackert!

Familjelagret upprepade framgangskonceptet fran alla tidigare ar: "Full fart fran bérjan till slut”!
Fototavlingen i samarbete mellan PIO och CSL Behring lockade som vanligt fram lusten att foreviga
allt spannande, roligt och vackert som deltagarna fick uppleva. Att rangordna var nastintill omojligt,
sa utover vinnarbilden av Hugo Larsson delar de andra masterfotograferna 2:a priset. For att ge
dem som inte hade méjlighet att delta vid familjeldgret en liten inblick i de uppskattade aktivite-
terna bjuder vi har pa ett fargsprakande galleri fran vinnarnas kameror med fotografernas namn vid
aktuell bild. Grattis till priserna som kommer med posten och hjartligt tack for alla superfina bilder!

D e

Mig kan minsann ingen tamja nu!
Fotograf: Roger Jansson

N

Varenda kotte gillar denna skdna still
Fotograf: Hugo Larsson

Ar det inte enklare att ta i hand nar
man halsar? Fotograf: Maria Arosenius

Begrundan vid kalkbrottets vackra
spedling. Fotograf: Susanne Larsson

Toppen att avrunda aktiviteterna med
en grilifest! Fotograf: Birgitta Lange

Vada svar Rubiks kub!? Tog bara en
halv minut... Fotograf: Maria Arosenius

Ar kapten Kids papegoja i pasen?
Fotograf: Birgitta Lange

Girlpower; vanner for livet!
Fotograf: Susanne Larsson

: Vi riktar ett omfamnande :
och uppskattande tack till
alla fotograferna och del-
tagarna vid familjelagret pa
Uskavigarden 2017!
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Helgen Il - 13 augusti traffades fa-
milier fran hela Sverige pa Uskavi-
garden utanfor Nora. | ar var det
I7:e gangen som lagret arrange-
rades och precis som tidigare ar
bjods det pa flera dverraskningar
som besdk av bagskyttar, Cirkus
Cirkor och ruskiga PIO-pirater.

I ljumna vindar och i ett stralande
solsken samlades familjerna framfor
”gula huset” for att hélsas vilkomna
och fa information. Sedan bjods det
pé hamburgare. Efter lunchen dela-
des alla in i grupper. Ungdomarna
packade fika och tog en promenad
till kalkbrottet for ett dopp. Barnen
samlades for lek och bus medan for-
dldrarna fick lyssna pé en foreldsning
av Astrid Emker. Astrid foreldste un-
der rubriken “’Syskonkérlek i skug-
gan av ett syskon”. Pa sidan 14 och
15 finns ett referat.

Efter middagen, som var tacos, fick vi
besok av Nora Bagskytteklubb. Ung-
domarna fick forst en lektion i1 bag-
skytte och sedan prova pa att traffa
maltavlan med pilar. Pa kvéllen var
det dags for en numera aterkommande
aktivitet, ”Fangarna pa Uskavi”. Alla
familjer samlades pa grisplanen for
att svara pa kluriga gator och losa
problem pa jakt efter de eftertraktade
nycklarna. Speciellt uppskattat var
att griva med hénderna i hinkar med
kladdigt innehall. Med nycklarnas
hjélp dppnades sedan ’skattkamma-
ren” dar alla fick vélja ett pris.

Pé lordagen duggregnade det pa
morgonen. Men som pa bestdllning
blev det uppehéll precis ndr pedago-
gerna fran Cirkus Cirkor drog igang
dagens aktivitet, cirkusskola. Vi fick
prova pa akrobatik, att ga pa lina och
att jonglera med bollar och ringar. Att
snurra tallrikar pa pinnar var mycket
uppskattat! Samtidigt som barnen
ovade cirkuskonster forelaste Olov

Uskavifleiskusskolaoch P

|O-pirater

Ekwall om nyheter inom primér im-
munbristomradet. Ett referat finns pa
sidan 16 och 17.

Med spaghetti och kottfarssas i
vara magar fick vi ny energi till
nésta aktivitet. Klubbor och bollar
plockades fram och vi delade upp
oss pa olika minigolfbanor for
en runda. Négra barn valde att
pyssla i den stora salen dir det
fanns mingder av pyssel, allt
fran reflexgubbar till firg for
ansiktsmalning. Forvanade sag
vi att nagra av barnen for-
vandlades till vampyrer och
hundar!

Pa eftermiddagen fikade
vi med muffins nere vid
sjon. De som var badsugna
passade pa att hoppa ner

i vattnet fran bryggan
medan andra tog pd sig
flytvast for att paddla kanot.

Efter en god middag triffades vi
vid grillplatsen. Pl6tsligt hordes
mystiska ljud fran buskarna och
det dok upp ruskiga PI1O-pirater!
Piraterna hade med en skattkarta
och det blev full fart pa barnen.
Med hjélp av kartan hittades led-
tradar som sedan visade végen
till skatten, som var l16rdagsgodis!
Tyvérr borjade det regna sa det
blev ingen langre stund vid grill-
platsen pa kvéllen, men vi hann i
alla fall grilla och dta korv.

Pé sondagen var bade barn och for-
dldrar med pa en foreldsning med
Kaisa Johansson. Kaisa foreléste
om andningsdvningar och gav ocksé
praktiska rad hur man lér sig att huffa
och lossa slem. Lds mer pa sidan 18.

Stort tack till alla familjer och ar-
rangdrerna Anita, Kenth, Birgitta och
Freddy samt till vara samarbetspart-
ners och sponsorer! Vi ses nésta ar
10-12 augusti pa Uskavigarden!



Familjelagret 2017

Nu har vi gjort vart
vilket inte varit svart.

Att fa sa manga fina vinner
man djupt i hjdrtat kdnner.

Aven om ligret gett oss mycket
ljusa minnen

vill vi nu ldmna 6ver
Stafettpinnen.

Det dr dags for nya krafter

att ta over

for vi tror att familjerna ldgret
behéver.

Sa mycket kunskap vi fdtt
i bade stort och smatt.

Att uppleva sa mycket tarar
och skratt

dar for medmdnskligheten en
skatt.

En gava att under en helg i
augusti fa motas

och intensivt mot varandra
“notas”’.

Ett stort hjdrta ni alla har,
vi har vara minnen kvar.

Tack for oss!

Anita och Kenth Doragrip

Stort tack Anita och Kenth for
all hjdlp med ldgret, planering
och genomforande, under flera
ar samt for alla fina nycklar och
skatter till skattkammaren!

Ndsta ar!

FAMILJELAGER
10-12 augusti

2018
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"Sesa”, far till Uskavi i Nora!

Text: Jennifer Englund Larsson
Foto: Henrik Viberg

Hej, det ar jag som ar l0-ariga
Jennifer Englund Larsson. Jag bor
uppe i Norrbotten i en ort som
heter Kalix. Bade jag och min
mamma har immunbrist och det
ar sakert fler an vi som har det.

Jag vet ocksa att det sikert dr jobbigt
att ha en mamma eller pappa, syskon
eller en sjilv som har kraftig im-
munbrist. Att man inte far gora vissa
saker som andra fér, till exempel dka
och bada pa badhus, fara pa lekland,
fara och vara pa ldager eller kollo och
det &r darfor bra att det finns ett ldger
for de som har immunbrist. ”’Sesa”,
far till Uskavi i Nora!

Det som &r bra med lagret ar att det
finns en fin badstrand och man bru-
kar fa bada. Man far alltid vanner och
det finns varje dag aktiviteter bade
for ungdomar och dom yngre. Jag
badade néstan varje dag med andra
kompisar, jag lekte i lekparken och
lekte andra lekar. Jag pysslade, bl.a.
gjorde jag en nyckelring och en tavla
av Uskavi badstrand.

Jag var med kompisar och jag myste
med familjen forstés. Vi hade ocksa

tavlingar och en av dem var “Fangar-
na pa Uskavi”, ungefir som “Féngar-
na pa fortet”, fast dar pa Uskavi och
det &r mindre farligt dér. Man far fina
och roliga nycklar som man far be-
hélla resten av livet.

Det fanns ocksé en liten kiosk dér
man kan kopa godis, glass och vy-
kort att skicka hem till kompisarna.
Vi spelade ocksa golf och vi fick fika
varje dag, ibland flera gdnger om da-
gen. Och det var jéttegod mat, s som
taco, kyckling, hamburgare, kottfars-
sas m.m.

Det finns en camping sé att man kan
ta med husvagn och bo i, det gjorde
vi forra aret, och da kunde vi dven
stanna till pa andra campingplatser.

Varmt tack till alla som pa olika satt bidragit till PIOs familjelager!

For att arrangera ett lager kravs engagemang, tid och pengar. Ett stort tack till arrangérerna,

Anita och Kenth Doragrip, Birgitta Lange och ungdomsledare Freddy Godden.

Det finns ocksé fina stugor och ett
stélle som kallas kalkbrottet. Och dar,
1 kalkbrottet finns en jéttefin badplats
har jag sett pa bild. Jag hann inte aka
dit sjalv for jag och Inez, som &r en
van, lekte sa det blev for sent. Men
nésta ar ska vi aka dit och bada.

Det var tredje gangen som jag akte
till Uskavi nu och varje gang har jag
haft jattekul och vill aka tillbaka sa
fort som mojligt. Lagret &r alltid fre-
dag till sondag i1 borjan av augusti.
Sista dagen pa kvéllen, brukar vi
grilla korv och fa festisar och da
brukar det vara skattjakt med roliga
figurer. Man brukar fa en stor godis-
pase ndr man hittar skatten.

Man far chansen att prata och bli
van med andra med immunbrist, for
pa min skola &r jag den enda i hela
skolan som har immunbrist. Och det
ar ganska jobbigt, si det dr skont att
kunna prata med andra som kénner
samma. Ni borde verkligen komma
till lagret Uskavi i Nora. Jag hoppas
att vi ses. Jag vill ocksé tacka PIO
for att dom har gjort detta underbara
lager.

Med vinliga hilsningar Jennifer

Vara sponsorer: e Prins Carl Gustafs Stiftelse
- * CSLBehring * Prins Gustaf Adolf och Prinsessan Sibyllas

=~ |CAParken/City/Eko, Orebro Minnesfond

e |CA Supermarket Haga Centrum, Orebro e Sigurd och Elsa Goljes stiftelse

e Nelly.com e Stiftelsen Karin och Ernst August Bangs minne
— e Stiftelsen Lars Hiertas Minne
- Lagret har fatt stod fran: e Stiftelsen Sunnerdahls Handikappfond
== e Kungaparets Bréllopsfond e Stiftelsen UIf Lundahls Minnesfond

[ ]

e Kungl. Sallskapet Pro Patria Landsting fran olika delar av Sverige

~— e
= o S,
B T =
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Text: Henrik & Marthe Viberg
Foto: Ulrika A Jondelius

Astrid Emker jobbar som peda-
gog pa Agrenska, det har hon
gjort i I7 ar. Hon har bland annat
deltagit i flera projekt kring sys-
kon till barn med sallsynta sjukdo-
mar och funktionsnedsattningar.

Kort historia om Agrenska
Grosshandlare Axel Agren och hans
hustru Louise kopte Lilla Amundon
for att bygga ett konvalescenthem.
Konvalescenthemmet invigdes av
biskopen den 26 maj 1914. Agrenska
konvalescenthem stéingde ner verk-
samheten 1978 och det forfallna
hemmet borjade byggas om med
syftet att fa till ett centrum for barn
med funktionsnedsittningar och de-
ras familjer. Dagens Agrenska invig-
des av den nuvarande beskyddaren
Drottning Silvia, den 23 maj 1989.

Efter den korta introduktionen om
Agrenskas historia fortsitter Astrid
att berétta om Nationella Funktionen
Sallsynta Diagnoser. De samordnar,
koordinerar och sprider information
om sillsynta sjukdomar. P& deras
webbsida www.nfsd.se kan man
bland annat ldsa om vilka réttigheter
man har om man har ett barn med en
séllsynt sjukdom.

Syskonrelationen

Att fi ett syskon med funktionsned-
sattning eller en séllsynt sjukdom é&r
en stor utmaning. Det 4r en ny och
ibland svar situation att hantera. Det
vicker mycket kénslor som kan vara
svart att sdtta ord pa. Barn kinner av
foréldrars oro som de maste forhélla
sig till. De behover strategier for att
hantera svara kénslor som inte &r sa

latta att visa som bade sorg och ilska.
Att fa dela erfarenheter och samtala
om detta ar till stor hjilp, sa Astrid.
Syskon &r ofta vildigt beskyddande
och hjilpsamma med varandra.

En studie som gjorts pd Agrenska
visar att syskon ofta har bristfallig
kunskap om sjukdomen och att for-
dldrarna 6verskattar syskonens kun-
skap. Ofta far barnet som har sjuk-
domen ldra sig mer om sjukdomen
1 samband med ldkarbesoken, men
ménga ganger far syskonen inte vara
med. Vi uppmuntrar dldre syskon
att sjilva fa stilla sina fragor till
lakare da det ibland kan vara kénsligt
att friga foréldrarna. En flicka sa en
ging att hon fragat sin mamma om
sitt syskons sjukdom men da hade
mamman blivit ledsen. Det ledde till
att flickan fick svart att fraga mer for
att inte géra mamman ledsen. Det &r
vanligt att syskon beskriver att de
inte vill vara till besvir och att deras
tankar inte kan forandra nagot.

Yngre syskon

Sma barn uppfattar ofta tidigt andras
behov av hjélp och de tolkar ofta
saker personligt och konkret. For
dem kan det hjélpa att fa ett namn, en
bendmning pa sjukdomen, nagot de
kan relatera till. Astrid tipsar om en
webbsida som heter www.agrenska.
se/syskonkompetens didr man kan
ldsa mer om detta. Hon tipsar dven
om en del bocker kring kiénslor,
bland annat “Orjan, den hojdradda
ornen” och “Flyg Engelbert”, som
kan hjélpa barn att forstd egna och
andras kénslor.

Fragor fran omgivningen
I 9-arsaldern borjar barn prova sina

Syskonkarlek

tankar mot verkligheten. Som ex-
empel ndmner Astrid ett barn som
bestdmt sig for att bli pilot men sys-
konet som alltid sagt det om sin bror
sa att han nu fattat att man inte kan
bli det ndr man sitter i rullstol och
har de svarigheter som hans bror
har. Barn i den hér aldern borjar bli
medvetna och tycker det dr jobbigt
nér andra stirrar eller beter sig kon-
stigt. De kan tycka det &r svart att
veta vad de skall séiga nir kompisar
och andra fragar kring sjukdomen. I
skolan borjar barnen pé riktigt att
jamfora sig mot varandra. Ett bra
tips dr att gora en “familjestrategi”
for vad man berittar for andra nér de
stiller fragor. En familj ndmnde att de
hade tre nivéer av svar som alla var
Overens om. Ett annat exempel var
att bjuda in en lékare/sjukskdterska
som presenterar for klassen, for att fa
mer tyngd i informationen till bade
elever och lérare. Det kan ocksa vara
bra att man inte beréttar allt fran
bdrjan men att man inte heller haller
allt hemligt, utan later informatio-
nen “smyga fram” genom att berétta
saker i omgangar.

Aldre syskon

Aldre syskon kanner ofta stort an-
svar. De kan ocksa fundera pa for-
dldrarnas ork och sin egen roll i
familjen. Risker med érftlighet och
existentiella fragor som skuld, skam
och sorg dr vanligt. En mamma som
var pa ett liger pd Agrenska sa efter-
at “skont att hora andra sétta ord pa
mina kénslor” och Astrid tror att be-
hovet &r detsamma for manga é&ldre
syskon, det vill séga att fa prata och
lyssna pa andra som dr i liknande
situation som de sjélva. Astrid berattar
om nagra saker som dldre syskon
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beskriver som “det svéraste™: att inte
fa lika mycket uppmérksamhet och
att behova avbryta roliga aktiviteter
pa grund av sitt syskon. De kdnner
ofta stora forvantningar pa sig sjélva,
att de behdver ta mycket hinsyn
och ansvar. De oroar sig ofta for att
syskonet blir retat och oroar sig for
framtiden. Astrid tilligger att det &r
latt att den friskes problem ofta sétts
i mindre proportion.

Men att ha en funktionsnedsittning
eller en séllsynt sjukdom kan &ven
bidra till positiva erfarenheter, bade
for den sjuka och for syskon. Man far
ofta egenskaper som é&r viktiga och
uppskattas av manga, i bade skola
och arbetsliv. Ménga har en annor-
lunda och mogen virdegrund, har
ofta mer respekt for olika ménniskor
och dr ofta mer empatiska och har
lattare att forstd andra méanniskor.
Ménga har lart sig att ta mer an-
svar och lart sig talamod. De ar ofta
6dmjuka och mogna.

Att prata med sitt barn

Hur hanterar man besvérliga samtal
pa ett bra sétt? Om ett barn inte vill
ga till skolan exempelvis dr det latt
att direkt hoppa till “fornuftet och
sdga “jo, du maste ga till skolan for
att lara dig, s du kan fa jobb”, osv.
Istdllet bor man borja med att lyssna
och forsoka ta in vad barnet kinner
for att battre kunna forstd vad som
egentligen ligger bakom barnets ut-
talande. Efter det kan man ga in mer
pa losningar och atgérder. Det finns
dven ett stort virde i att fundera
pd hur man bendmner saker. En
mamma som skjutsade syskonet till
stallet flera dagar i veckan borjade
kalla den tiden for deras “egen tid”.
Vips sa forvandlades samma tid som
innan bara var transporttid till nagot
vérdefullt for syskonet, som sjilv
borjade kdnna att de faktiskt hade
ganska mycket “egen tid” tillsam-
mans.

Det finns andra faktorer som ibland
gor det svart att som forédlder prata
med sitt barn. Man skall hitta bade
tid och plats. Alla ar inte heller vana
att prata om sina kénslor. Vi vill som
foréldrar ofta projicera trygghet och
det kan vara svart att visa svaghet,
vi vill inte belasta barnen. Barnen a
andra sidan beskriver svarigheterna
med att prata med fordldrar som att
fordldrarna ofta blir ledsna, de vet
inte om det ar ratt att kdnna som de
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Pedagog Astrid Emker fran Agrenska forelaste om syskonrelationer.

gor och &r osékra pad om de vill be-
ritta hur de kénner. De tycker ofta
det ar svart att prata om “forbjudna
fragor”, som till exempel om fram-
tiden. Ibland kan svérigheten handla
om att ett syskon kanner skam. ”’Var-
for mitt syskon och inte jag?” De
vill inte bekymra fordldrar som de
upplever har tillrdckligt &nda att
tanka pa. Inte séllan tycker de ocksa
att det &r svért att hitta en lamplig tid
att prata om det. Angéende det sist-
ndmnda tipsar Astrid att man ska ta
tillfallet i akt om det kommer pa tal
och aldrig skjuta upp till ett “battre”
tillfalle, for det kan drdja ldnge.
Astrid tipsade dven om att gora en
egen bok, dir barnen kan skriva ner

hur de kdnner om olika saker, sma
barn kan rita och beritta. Pa ldger
har de gjort detta med stor framgang,
berédttar hon. Som ett avslutande tips
berittar Astrid att man dven kan gora
en bild 6ver barnens kontaktnit, dér
de far skriva upp vem de kinner och
vilka de skulle vilja eller kan prata
med om olika saker.

Tack!

Det var en lang och vildigt intressant
foreldsning dar manga av oss delta-
gare kénde igen oss i flera situationer
som Astrid beskrev. Ett stort tack till
Astrid, vi hoppas att vi far chans att
traffas vid nagot mer tillfille fram-
over. B

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/
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Nyheter inom primar
iImmunbristomradet

Text: Roger Jansson
Foto: Ulrika A Jondelius

Under det arligen aterkomman-
de familielagret pa Uskavi be-
rattade Olov Ekwall, professor i
pediatrisk immunologi och dver-
lakare vid Drottning Silvias barn-
och ungdomssjukhus, om nyhe-
ter och utveckling inom primar
immunbrist (PI).

Diagnostik

Professor Ekwall borjade med att
berdtta om de framsteg som gors
inom diagnostiken dér gendiagnostik
och gensekvensering (DNA-sekven-
sering), anvands mer och mer. Vad ar
da en gen och varfor vill man titta pa
den? Kroppen bestar av manga cel-
ler, och i kdrnan av dessa celler finns
kromosomer med vart ldnga DNA,
var arvsmassa. DNA dr uppbyggt
av fyra olika nukleotider kallade A,
T, C och G som kombineras i langa
sekvenser, och ordningen av dessa
nukleotider bestimmer genernas
funktion. Vi har cirka 20 000 gener
i var arvsmassa, och varje gen &r ett
bestdmt avsnitt av DNA bestaende av
tusentals nukleotider. En gen funge-
rar som mall fOr ett protein baserat pa
sekvensen av nukleotider, och protei-
nernas egenskaper styr olika funktio-
ner i cellerna. En gen i sig ger inte
nagon sjukdom, men proteinet som
genen dr mall for kan gora det om
man har en avvikelse 1 genen (muta-
tion) som leder till ett avvikande pro-
tein. For stor, for liten eller utebliven
aktivitet av ett protein kan péaverka
var kropp och var kropps funktioner.
Mutationer 1 gener &rvs oftast fran
fordldrarna, men kan ocksa uppsta
efter befruktningen. Prov for genetisk
diagnostik tas vanligtvis med ett en-
kelt blodprov som skickas pa analys.
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Av de ca 20 000 proteinbeskrivande
gener som identifierats paverkar
drygt 300 immunfbrsvaret, men
dessa siffror dndras hela tiden allt-
efter ytterligare forskning och kart-
laggning framskrider. Man anvinder
sig numera frdmst av tva olika
analysmetoder, WES (Whole Ex-
ome Sequencing) respektive WGS
(Whole Genome Sequencing) dir
WES ér vanligast men anvidndandet
av WGS oOkar. WES, Whole Exome
Sequencing, dr en metod didr man
endast sekvenserar de kinda protein-
kodande delarna av generna for att
hitta avvikelser, vilket gér analysen
snabbare och billigare. WGS, Whole
Genome Sequencing, dr en metod
dér man analyserar hela genomet
dven det man idag ser som over-
flodigt, for att hitta avvikelser.

Analysen tar ca 1-3 veckor att gora,
forutom den véntetid som kan upp-
komma 1 labbet. Vid analysen sek-
venseras alla gener forutséttnings-
16st, men den efterfoljande analysen
ar riktad och for immunbristsjuk-
domar filtreras de ca 300 kéinda
immungenerna ut, redovisas och
verifieras med ytterligare analyser.
Metoden ir inte perfekt eller felfti,
vissa gener dr svara att sekvensera,
vissa fordndringar uppticks inte och
resultaten kan vara svara att tolka,
men det finns dnda stora fordelar. Det
saknas en internationell standard for
hur resultaten ska redovisas och be-
namnas, vilket kan stélla till besvir,
men arbete pdgar och det gar framét
med denna standardisering. Kostna-
den idag &r ca 30 000 kr for en sek-
vensering vilket dr billigt jamfort med
den forsta hela kartldggningen som
lag p& ca 3 miljoner dollar for snart
20 ar sedan. Att gora gensekvense-
ring kan vara ett etiskt och moraliskt

dilemma, hur ska man forhalla sig till
uppgifter som man inte sdoker men
som kommer fram dnd4, t.ex. férdnd-
ringar i gener som fororsakar cancer,
darfor har man valt att filtrera fram
enbart de gener som man vet kan
orsaka immunbristsjukdomar.

Vad har da andrats i diagnostiken?
Flodet for traditionell diagnostik
bdrjar med att man utgér frén perso-
nens symtom och gor en primérutred-
ning. Olika symtom foranleder olika
primérutredningar. Utifrén resultaten
fran primdrutredningarna gar man
vidare med olika funktionella tester,
t.ex. nivaer av immunglobuliner,
funktion av T-celler o.s.v. Beroende
pa resultaten kan man sedan gora
kvalificerade gissningar pa vilka ge-
ner som kan ligga bakom tillstdndet
och gora riktade genetiska analyser
av en gen i taget for att bekrifta
eller forkasta diagnoser. Dessa floden
ar ofta tidskrdvande och kan dra ut
ldnge pé tiden.

Flodet for de nya diagnosmetoderna
borjar med att man tittar pa symto-
men och gor en primirutredning,
precis som forut. Misstdnker man
efter detta att personen har en priméar
immunbristsjukdom gor man redan
1 detta skede en fOrutsittningslos
WES eller WGS pé alla gener som &r
kopplade till immunforsvaret. Man
behover inte gissa och analysera en
gen 1 taget som tidigare. Resultaten
fran WES eller WGS jamfors med
personens symtom, och riktade och
mer djupgaende tester kan goras for
att bekrifta eller forkasta diagnoser.
Med de nya metoderna kan man ofta
stilla diagnos tidigare och exaktare
och kan paborja ritt behandling och
forhoppningsvis minska eller slippa
sekundéra skador pga. av obehandlad
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immunbrist. Anvindandet av WES
och WGS stiller fortsatt hoga krav
pa ldkarna att se symtomen och se
samband mellan utredningsresultat
fran de olika metoderna.

Nyfoddhetsscreening ar ett sitt att
hitta allvarliga sjukdomar tidigt for
att kunna sétta in behandling innan
symtomen visat sig. Arbete pagar,
och under nésta &r kan det vara
aktuellt for att med hjilp av "PKU-
lappen”, det blodprov som tas pa alla
nyfodda 1 Sverige, gora analyser for
attidentifiera SCID, svar kombinerad
immunbrist. For barn med SCID ar
det ytterst viktigt med tidig diagnos
for att kunna gora en tidig stam-
cellstransplantation. Studier i USA
har visat att Gverlevnadsgraden vid
SCID {6r barn som transplanteras nir
de &r yngre 4n 3 manader och utan
infektioner ar 94 %, men bara” 50
% for dem som é&r dldre 4n 3 manader
och har borjat fé infektioner.

Tva metoder for screeningen an-
vinds, vanligast &r TREC (T-cell
receptor excision circle) som
miter nybildade T-celler och KREC
(kappa-deleting recombination ex-
cision circle) som madter nybildade
B-celler. I Stockholm gjordes pa
forsok screening under tva ar med
bade TREC och KREC som metod.
58 000 barn screenades varav 64
kallades in for ytterligare kontroller
och av dessa fann man att tvd hade
SCID och en Ataxia telangiectasia.
Inget prov av de negativa resultaten
har funnits vara felaktigt, men de 61
felaktigt positiva dr ett bekymmer
och skapar oro hos fordldrarna.
Metoderna kommer forhoppningsvis
att utvecklas och fa en béttre traff-
sikerhet med tiden.

Symtom

Med bittre kartldggning och analys-
metoder ser man fler och tydligare
samband mellan symtom och sjuk-
domar. Personer med PI har ofta
olika typer av symtom 1 form av in-
fektioner, allergier, maligniteter, au-
toimmunitet och autoinflammation.
Dessa forekommer ofta tillsammans
i olika utstrackning, darfor &r det vik-
tigt att kartldggning gors vid symtom
som dessa.

I kroppen maste det rdda balans

mellan immunforsvarets reaktivitet
(formaga att angripa virus, bakterier,
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m.m.) och tolerans (undvika att
angripa sin egen kropp). Ett vanligt
sitt att se det dr att kombinationen
hog reaktivitet och lag tolerans kan
skapa autoimmuna sjukdomar, och
lag reaktivitet och hog tolerans kan
ge infektioner. Det som é&r speciellt
med personer med PI dr att de ofta
har en kombination av lag reaktivitet
och lag tolerans vilket kan resultera
1 bade infektionskénslighet och auto-
immunitet. Ofta kommer infektions-
symtomen forst och man borjar be-
handlas for detta, men med stigande
alder framtrdder sedan de auto-
immuna symtomen. Kartldggning
pagar och diagnoskriterier tas fram
for att forutse dessa.

Genetik

Genetikens framsteg gor att “gamla”
diagnoser kopplas till “nya” gener.
Man skiljer pa olika typer av gen-
mutationer: LOF — Loss of function,
genen gor ingenting, eller mycket
mindre 4n forviantat, och GOF —
Gain of function, genen ar dveraktiv.
LOF-mutationer é&r léttare att hitta i
sekvenseringen och béada fordldrarna
maste oftast vara anlagsbdrare for
att en sddan mutation ska drvas.
GOF-mutationer dr svarare att hitta
och dr oftast dominant nedirvda
vilket betyder att endast en av forald-
rarna behover vara anlagsbérare. Be-
roende pa vilken typ av mutation en
individ har, kan mutationer i samma
gen ge olika symtom och olika sjuk-
domar. Anda &r det samma gen som
ar defekt. Detta fenomen kan leda till
problem vid behandling som bygger
pa att man specifikt aktiverar eller
inaktiverar en gen, eftersom det kan
leda till helt nya symtom.

Diagnoser

Nya sjukdomar uppticks och gamla
diagnoser omvirderas hela tiden.
Med okad kunskap har man borjat
fundera pd vad som egentligen ar en
sjukdom? Ar det genen eller symto-
men som styr? Det har traditionellt
varit symtomen som definierat en
sjukdom, men det pekar nu mer mot
att den genetiska avvikelsen kommer
att avgora vilken diagnos man far.
Genom att gora gensekvensering pa
”gamla” patienter kan man stélla tyd-
ligare diagnoser och personer med
exempelvis CVID kan delas upp i
mer specifika diagnoser, vilket kan-
ske kan leda till att man kan ge dem
mer specifik behandling for just sin
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Professor Olov Ekwall forelaste om
nyheter och utveckling inom primar
immunbristomradet.

gendefekt. Aktiverat PI3K-syndrom,
dven kallad PASLI, &r en relativt ny-
upptickt sjukdom som orsakas av
en stindigt paslagen signalvig inne
i cellen. Man vet idag att den bl.a.
kan fororsaka infektioner, autoim-
munitet och kan ha kopplingar till
autism. Naista steg ar att folja upp
PI3Ks signalvdagar och att forsoka
forsta sambanden och variationerna i
symtomen. En annan observation ar
att samma mutation inte alltid leder
till samma symtom. Varfor kan tre
syskon med exempelvis APECED
och samma mutation ha olika sym-
tom? Ar det andra faktorer som pa-
verkar som t.ex. HLA-typ, miljo eller
variationer i andra geners funktion?

Behandling

Vad hinder pa behandlingsfronten
nu ndr diagnostiken har gatt framat?
For de som tar immunglobulin sub-
kutant har HyQvia (IgG + hyaluro-
nidas) blivit vanligare. Det kan tas
1 storre mingd och glesare, kanske
var 3:e eller var 4:e vecka istéllet for
varje vecka. Den mer exakta genetiska
diagnostiken kommer nog ocksa
gora att mer riktade och individuellt
anpassade behandlingar 4r att vénta.
Genterapi och specifika substanser
som paverkar signalvdgar, gener,
m.m. dr under utveckling. Priméra
immunbristsjukdomar &r ldmpliga
for genterapi da det &r relativt l4tt att
ta ut och sétta tillbaka benmérg. W
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Andningsgymnastik

Text: JenniecSefton
Foto: Ulrika A Jondelius

Pa Astrid Lindgrens barnsjuk-
hus traffar Kaisa Johansson, leg.
sjukgymnast, de allra svarast
sjuka barnen fran hela landet.
Barn med kroniska och akuta till
stand samt for tidigt fodda barn.
Kaisa arbetar med barn och ung-
domar med olika typer av lung-
problematik.

Mina forvintningar infér den hér
foreldsningen var att fa lite tips pa
ovningar och repetition av redan
”sjalvklar” information, eftersom vi
haft kontakt med en sjukgymnast
hemma i Karlstad. Men oj sa fel jag
fick! Jag tror att de flesta av oss gick
darifran med en aha-upplevelse. Ka-
isa Johansson pratade om andnings-
gymnastik och dess fyra steg; vidga,
lossa, mobilisera och evakuera.

For att vidga luftvigarna anvénds
oftast inhalationer med t.ex. Airomir
eller ndgot bronkvidgande medel.
Det ér ddremot inte alltid nodvandigt
att vidga luftvigarna.

For att lossa slem kan man anvénda
sig av inhalation av hyperton natrium-
klorid (koksalt). Nar man anvénder
sig av det, dras vétska in i luftréren
och l6ser upp slemmet.

Det &r viktigt att tinka pa att det
finns olika sorters inhalationsappa-
rater och det kan vara virt att ta en
diskussion med sin ldkare om vilken
man ska ha. Det bor vara smidigt att
inhalera, speciellt om det ska goras
pa daglig basis och kanske vid flera
tillfallen per dag. Kaisa rekommen-
derar en liten, tyst och snabb apparat,
som inte behdver kopplas in i ett
vigguttag - sa att inhalationen kan
utféras var och nir som helst, for att
underlétta i vardagspusslet. Nér bar-
nen blir sa stora att de kan anvédnda
ett munstycke istéllet for en mask,
bor man byta till det och ev. anvén-
da en ndskldamma, for att fa basta
effekt.

Efter avslutad inhalation bor man
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Leg. sjukgymnast Kaisa Johansson férelaste om andningsgymnastik och dess fyra
steg; vidga, lossa, mobilisera och evakuera.

gbra andningsgymnastik for att
mobilisera slemmet, annars gor in-
halationen ingen storre verkan, efter-
som det slem som lossats bara ligger
sig tillbaka igen.

Att mobilisera innebdr att man
lossar och flyttar slemmet genom
olika andningsdvningar som t.ex.
PEP (Positive Expiratory Pressure
eller positivt expiratoriskt tryck). Det
ar bra att byta position ndr man gor
andningsdvningar, for att komma &t
slem 1 hela lungan.

For sméd barn dr en stor boll, typ
pilatesboll, till bra hjdlp. Man kan ha
barnet i kndt och gunga eller halla i
barnet och lata det ligga eller sitta i
olika stéllningar. Sa fort barnet kan
ga ar fysisk aktivitet det bésta séttet

att gora andningsgymnastik pa, t.ex.
hoppa studsmatta.

Nér man har lossat slemmet &r det
viktigt att transportera bort det, det
vill sidga evakuera. Det &r bra att
huffa eftersom det &r ett lindrigare
sdtt att fa upp slem &n att hosta. Huffa
kan man gora genom att t.ex. forsoka
gdra imma pé en spegel. Andnings-
gymnastiken maste hela tiden anpas-
sas till barnet och dess behov for att
ha bast effekt, berittade Kaisa.

Det var en vildigt intressant och vir-
defull foreldsning om nagot som alla
barn (och vuxna) skulle ha stor nytta
av. De flesta fir ndgon géng problem
med slem i luftvdgarna och om man
har en bra teknik for att fa upp det sa
kan det kanske minska besvéren. ll
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SLIPI/SISSI-méte

Immunbristmote for SLIPI och SISSI

SLIPI, Sveriges lakares intresse-
forening for primar immunbrist
och SISSI, Sveriges immunbrist-
sjukskoterskors intresseforening
arrangerade immunbristmote
6-8 september i Tyldsand.

L ar var det 10:e gdngen métet arrang-
erades av SLIPI sa det firades ocksa
jubileum. Motet startade med att
SLIPIs ordférande Nicholas Brodszki
och SISSIs ordférande Lena Nord-
falt hilsade alla varmt vilkomna.
Vanda Friman och Solveig Oskars-
doéttir gav en trevlig tillbakablick
fran motena som varit genom aren.
SLIPI bildades vid minisymposiet
”Primir immunbrist” i Marstrand
den 9-10 september 1999 med Janne
Bjorkander som ordférande. D& var
dven Maj-Lis Hellstrom inbjuden,
PIOs grundare. Efter inledningen
var det dags for Charlotte Cunning-
ham-Rundles frén New York att fore-
lasa om CVID. Pa programmet hade

SLIPI och SISSI bade gemensamma
och separata foreldsningar och ars-
moten. SLIPIs nya riktlinjer for utred-
ning, diagnostik och behandling av
immunbrister, samt SISSIs nya rikt-
linjer for immunglobulinbehandling

Al

och patientundervisning presentera-
des och finns pé respektive forenings
hemsida. PIO representerades av
fem personer fran PIOs styrelse samt
PIO-kontoret som deltog pé olika
foreldsningar for att skriva referat till
PIObladet samt hade ansvar for PIOs
utstillningsbord. PIOs ordférande
Maria Monfors och verksamhets-
ansvarig Anneli Larsson fick ocksé
mojlighet att halla en foreldsning om
PIO for deltagande sjukskoterskor.

Péa sidan 20-21 finns artiklar om
LOCID och fagocytdefekter. Fler
artiklar kommer att finnas med i
nésta utgdva av PIObladet, nr 1 2018.
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SLIPI/SISSI-méte

LOCID

Late-Onset Combined Immune
Deficiency - en undergrupp till CVID

Text: Anna-Carin Norlin
Foto: Ulrika A Jondelius

CVID (Common Variable Immun-
odeficiency - Variabel immun-
brist) ar en primar immunbrist
som karaktariseras av defekt
antikroppsproduktion och sym-
tom sasom infektioner, autoim-
munitet och lymfoproliferation
(forstorad lymfvavnad).

En mindre grupp av personerna med
diagnosen CVID har symtom med sd
kallade opportunistiska infektioner.

Om CD4"-lymfocyter (T-hjélpar-
celler) dr < 0,2 x 10° celler/l i
blodet eller om opportunistiska
infektioner foreligger hos en person
med CVID bér diagnosen LOCID
(Late-Onset Combined Immune

Deficiency) dvervégas. Opportunis-
tiska infektioner dr en infektion som
kan drabba personer med nedsatt
immunforsvar.

Den stora delen av befolkningen som
har ett friskt immunforsvar blir inte
smittade. Exempel pd opportunister
ar Pneumocystis jiroveci eller Asper-
gillus (bdgge ér olika svampar).

Vad giller generella riktlinjer for
handldggning samt prognos vid
LOCID 1 jamforelse med CVID ér
det svart att sdga nagot i dagslaget.
Analys av utvidgade lymfocytmar-
korer ar ett relativt nytt omrade, mer
erfarenhet behdvs. Det man dnda
skulle kunna siga redan nu ar att
en extra observans pa infektioner,
mjéltforstoring och magtarmbesvir
sannolikt dr pa sin plats.

Liten skola om lymfocyter

/
J

y
/
7 (.
Anna-Carin Norlin, dverlékare, arbetar

pa Immunbristenheten, Karolinska
Universitetssjukhuset i Huddinge.

Lymfocyterna utgor cirka 20-50 % av de vita blodkropparna i blodet och aterfinns ocksa i lymfoida organ sdsom
mjélten, benmérgen, lymfkortlar och tymus. Tymus (brdssen) dr en kortel som sitter hogt upp 1 brostkorgen. En av
tymus viktigaste funktioner ar att sdkerstilla att vara T-celler utvecklas pa ett bra sétt. Lymfocyter dr 1dnglivade celler
som cirkulerar mellan blod och lymfoida organ under stora delar av sin livstid.

T-lymfocyter (T-celler) lamnar benmargen som omogna celler och fullbordar sin utveckling i tymus. De utgor cirka
70 % av blodets lymfocyter och finns av tvé typer, CD4"-T-hjdlparceller och CD8"-cytotoxiska T-celler, med skilda
funktioner. CD4"-cellerna dirigerar (“hjélper”) andra immunceller. CD8-cellerna utdvar en cytotoxisk (dodande)
effekt mot bland annat virusinfekterade celler.

B-lymfocyter (B-celler) fullbordar sin utveckling i benmargen och utgor cirka 15 % av blodets lymfocyter. Plasma-
celler &r aktiverade B-celler, som producerar antikroppar, och de kan vara mycket langlivade.

NK-celler (Natural Killer cells) ar stora cytotoxiska lymfocyter och utgor cirka 15 % av blodets lymfocyter. NK-celler
har en forméga att doda framst virusinfekterade celler och tumorceller.
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Fagocytdefekter

Text: Anders Anlin
Foto: Ulrika A Jondelius

De neutrofila granulocyterna ar
vita blodkroppar som ingar i det
medfddda immunforsvaret. De
har till uppgift att omsluta och
ata upp (fagocytera) smittam-
nen sasom bakterier och svamp,
fératt sedaninneicellen avddda
dessa ‘inkraktare”.

For detta andamal har den proteiner
inne 1 cellen vilka kan “16sa upp” smitt-
dmnen tillsammans med syreradi-
kaler, exempelvis vitesuperoxid. Den
neutrofila granulocyten samarbetar
ofta med en antikropp, dvs en im-
munglobulinmolekyl, for att avddda
ett smittimne.

De neutrofila granulocyterna bildas
inne i benmirgen i vart skelett i
mycket stor omfattning. Varje dygn
bildas hos en vuxen ménniska 100
miljarder granulocyter. De lever en
relativt kort tid i vart blodomlopp,
upp till 7 timmar, for att darefter do i
mjélten eller ute i vivnaderna.

Granulocytsjukdomarna kan delas
in i granulocytopenier och granu-
locytfunktionsdefekter.

Granulocytopeni betyder att man
har for fa granulocyter. Det kan bero
pa for dalig produktion eller att de
dor for tidig. Man kan da drabbas
av bakterieinfektioner i bl.a. hud,
lunga, andra inre organ och mjuk-
delar. Under framforallt barnadren
kan virus och s.k. autoimmun neutro-
peni medfora laga neutrofiltal, men
dessa tillstaind &r vanligtvis god-
artade och spontant dvergéende.

Neutropeni kan ocksa vara ldkeme-
delsutlost. Efter cellgiftsbehandling
(cytostatikabehandling) vid cancer
ar den forvantad och Overgaende.
Ibland &r den ovantad och mekanis-
men ar da ofta okénd.

De medfodda svéra neutropenierna

ar ovanliga men ofta allvarliga 1 sin
karaktir. Dessa individer har ofta
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uttalad infektionsbendgenhet redan
i nyfoddhetsperioden med svarbe-
handlade Dbakteriella infektioner.
Kostmanns sjukdom ir en drftlig
sjukdom som beskrevs pa 1950-
talet av den svenske barnldkaren
Rolf Kostmann. Det finns manga
andra genetiska orsaker till svar
kronisk neutropeni (SCN), men
de allra flesta kan behandlas med
G-CSF (Neupogen eller Granocyte).
Behandlingen leder till normalise-
ring av granulocyterna och minskad
infektionsfrekvens men ibland kvar-
stdende besvir med tandkottsinflam-
mation. Hos nagra kan leukemi ut-
vecklas varfor de méste foljas med
regelbundna kontroller. Nagra per-
soner har framgangsrikt stamcells-
transplanterats.

I Sverige har vi kinnedom om knappt
50-talet personer med granulocyt-
funktionsdefekten kronisk granulo-
matos sjukdom, CGD. Sjukdomen

Anders Ahlin
overlakare, docent

som kan drvas bade kdnsbundet och
autosomalt recessivt (fran bada for-
dldrarna), beror pd ett defekt enzym
med paféljande oférméga hos gra-
nulocyterna att bilda superoxidjoner.
Dessa ar viktiga for att kunna avdoda
vissa bakterier och svamporganismer
inne i cellen. Personerna drabbas av
langdragna, aterkommande, svarbe-
handlade bakterie- och svampinfek-
tioner och/eller steril inflammation
i bl.a. hud, lunga, lymfkértlar, tarm
och skelett. Sjukdomen behandlas
med forebyggande antibiotika och
lakemedel mot svamp, men ménga
behdver stamcellstransplantation ef-
tersom dodligheten och sjukligheten
annars ar hog. [ Sverige utfordes den
forsta stamcellstransplantationen av
CGD redan 1997 pa Huddinge sjuk-
hus och hittills har man i Huddinge
och Géteborg transplanterat 19 indi-
vider varav 18 har varit framgangs-
rika. Sannolikt dr detta den hdgsta
frekvensen i varlden. l
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PIDcare

Stort intresse fOr PIDcare

Text: Susanne Larsson & Ulrika A Jondelius

Foto: Ulrika A Jondelius

Kvalitetsregistret PIDcare starta-
des hosten 2012 med syftet att
utveckla och sakra kvaliteten pa
varden for patienter med primar
immunbrist och/eller ékad infek-
tionskanslighet.

Bakom registret star SLIPI (Sve-
riges ldkares intresseforening for
primér immunbrist), SISSI (Sveriges
Immunbristsjukskdterskors intresse-
forening) och PIO (Primir immun-
bristorganisationen). Kvalitetsregist-
ret dr utvecklat med stod fran SKL
(Sveriges Kommuner och Landsting).

Stort intresse

I september 2017 fanns 1542 indi-
vider vid 25 Kkliniker registrerade
i PIDcare. Vi har nu fatt intresse-
anmdlan frén ytterligare ett 30-tal
kliniker och vi hoppas att de skall
kunna ansluta sig innan Aarskiftet,
berittar professor Janne Bjorkander,
ordférande 1 styrgruppen for PID-
care. Susanne Hansen, Immunbrist-
enheten, Karolinska Universitets-
sjukhuset Huddinge forklarar att det
ar viktigt att klinikerna ansluter sig
dé det har kommit nya regler fran
Sveriges Kommuner och Landsting,
SKL, bland annat gillande anslut-

Notiser

Susanne Hansen, leg sjukskoterska
och medlem i styrgruppen for PIDcare.

ningsgraden. Darfor har styrelsen i
PIDcare jobbat flitigt under hosten
for att nd ut med information for att
fa fler kliniker och fler patienter att
ansluta sig till registret, vilket har lett
till goda resultat.

Nyttan med registret

PIDcare bidrar till att ge alla med
primdr immunbrist i Sverige lika
mojlighet till basta vard. Registret
fungerar som beslutsstdd vid patient-
besoken déir de gemensamma rikt-
linjerna skall sékerstilla att virden

ges enligt bésta internationella
standard. Med registret finns mdjlig-
het att ta fram statistik ddr man kan
jdmfora med kliniker 1 Ovriga riket
och vardens resultat tydliggdrs som
kvalitetsmatt eller nyckeltal. Regist-
ret kan ocksé anvéndas till verksam-
hetsuppf6ljning och forskning. Med
hjélp av informationen i registret kan
man snabbt fi en uppfattning om de
patienter som har lamnat uppgifter,
vilka problem patienterna har och
hur de mar med eller utan behand-
ling. Det underléttar eftersom det
annars ar latt att blanda ihop detaljer
nédr man traffar manga patienter med
liknande symtom.

PIO stédjer PIDcare

Vi dr dvertygade om att PIDcare bi-
drar till battre vard for alla patienter.
Susanne Larsson i PIO é&r ansluten
till PIDcare och anviander Hélsodag-
boken. “Hélsodagboken underlittar
min vardag genom att ge mig en bra
overblick av hur jag faktiskt matt
under olika perioder och vad jag fatt
for behandling.” Information om
PIDcare finns pa www.pidcare.se.
Dir kan du ocksa ldsa om den
webbaserade Hélsodagboken som é&r
kopplad till PIDcare.

Méteshelg med PIOs styrelse i Annaboda

Den 13-15 oktober samlades PIOs
styrelse i Annaboda utanfor Orebro
for moteshelg samt styrelseméte.
Till sondagens styrelsemdte var
PIOs lédnsavdelningar inbjudna och

tva lansavdelningar skickade repre-
sentanter, PIO Smaland och PIO
Stockholm - Uppsala. P4 motet be-
slutades bland annat att Per Marits,
Klinisk Immunologi, KUS Huddinge,
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ska tilldelas 2017 ars forskningsstod
for sin forskning om den genetiska
bakgrunden till primdr immunbrist.
Vi daterkommer till detta i ett senare
nummer av PIObladet.

Under moteshelgen arbetade styrel-
sen bland annat med programmet till
jubileumsérsmotet pa hotell Scandic
Ariadne i1 Stockholm den 16-18 mars
2018 och planering infor Vérldsim-
munbristveckan 22-29 april 2018.
Under veckan dr malet att upprepa
kampanjen #GoZebra och tillsam-
mans samla fler timmar &n under
kampanjen 2017.
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Notiser

Nomineringar till
fortroendeuppdrag

Da var det dags att skicka in nomineringar till organisa-
tionens olika fortroendeposter for verksamhetsaret 2018.
OBS, endast medlemmar kan véljas till fortroende-
uppdrag inom organisationen!

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

Viinliga hilsningar firdn valberedningen i PIO

Skona miljon!

Har du e-post? Da kan du fa protokoll och information
via mail. Skicka namn och e-postadress till info@pio.nu.

PS. PIObladet kommer i brevladan som vanligt!

Glom inte heller att meddela ev. adresséndringar till PIO
sa du inte missar inbjudningar och PIObladet!

Kurs for unga
patientforetradare

Text: Magdalena Déragrip. Foto: EPF

Den 3-5 juli var jag i
Wien pa en sommar-
traningskurs for unga
patientforetradare som
anordnades av Euro-
pean patients forum
(EPF). EPF &r en para-
plyorganisation som X
arbetar med olika patlentgrupper Pa kursen fick vi lara
oss hur vi skulle lagga upp var egen projektplan och hur
vi skulle gora for att slutfora den ocksa. Jag hade egent-
ligen tva olika idéer och forsokte resonera mig fram till
vilken som var den ldttaste att gora for tillfallet. Jag har
tankt att jag skulle forsoka komma igang med min plan
1 januari forhoppningsvis om allt gér som det ska. Jag
skulle vilja fortsdtta med det projekt som min mamma
Anita Doragrip och jag startade pa vardcentralen dér
hon arbetar som enhetschef. Jag skulle vilja dka ut till
hélsocentraler och prata med de anstidllda om varnings-
tecknen och hur man hittar de som behdver hittas i tid.
Jag tycker att det var en vildigt givande kurs och jag
larde mig mycket om béde mig sjdlv och hur jag ska
kunna genomfora min plan. Det var vildigt kul att traffa
andra unga kroniskt sjuka internationellt sett och knyta
kontakter. Jag skulle gérna aka flera ganger och ldra mig
mer och fa hora mer om andra patientorganisationer.
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En unik
kombination
av kunskap
och teknik

Elektronisk
pump

[HH(HH(IHI(!H!(

Mekanisk

pump Soft Glide®

Neria Soft

Neria Guard

Vi har ett brett sortiment av
medicinsktekniska hjalpmedel och
samarbetar med ledande tillverkare
av infusionspumpar och infusionsset.
| vart sortiment hittar du elektroniska
och mekaniska infusionspumpar med
tillhérande forbrukningsmaterial.

Pitvcare

Nordiclnfu Care AB
Box 1225 e 131 28 Nacka strand
08-601 24 40 ® www.infucare.com
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Smatt & gott

Chokladfrukost pa Skars Gard

Text & foto: Henrik Viberg
PIO Vast - Halland

Skars Gard ar Kungsbackas vanli-
gaste utflyktsmal med runt 50 000
besokare per ar.

Skars Gard erbjuder nagot sa ovan-
ligt och lockande som en choklad-
frukost. Fantasin springer ivig innan
vi kommer dit, vad fir man pa en
chokladfrukost? Ar det bara choklad-
bitar med chokladpéldgg, serverat
med varm choklad till? Nar vi kom-
mer fram och har hélsat och kramat
om alla sa bjuds vi in att sitta oss i
Skars Gards mysiga lokaler.

Frukosten bestar inte bara av chok-
lad, det finns nybakade surdegsbrod
och frallor, ost och skinka. Det ar
som en lyxig hotellfrukostbuffé men
den bidr ett tema av choklad. Det
finns saklart hemgjord varm choklad
som var ungarnas favorit. Det finns
chokladpaldagg och chokladflingor
och mycket annat gott.

Frukostféreldsning

Medan vi njuter av den goda maten
kommer Ulrika frén Skéars Géard och
héller ett foredrag for oss. Hon berét-
tar lite om historien runt garden och
hur hon kom att jobba med natur,
hélsa och chokladfrukostar.

Ulrika var dvertygad om att vistas
1 naturen var nyttigt for hidlsan men
ville ldra sig mer om och backa upp
sina teorier med fakta och bdrjade
samarbeta med nagra hjarnforskare.
En annan stor del for att ma bra en-
ligt Ulrika dr maten. Att dta nyttigt

och att inte &ta for fort utan att girna
dta linge och njuta av maten. Fysisk
trining dr ocksa viktigt. Inte bara
for att uppnd fysisk god hélsa utan
aven psykisk. Enligt Ulrika fore-
bygger fysisk trdning dven demens
och dldrandet.

Under sitt foredrag beréttar hon vi-
dare om vikten av att tinka positivt.
Hjarnan &r naturligt ihopkopplad
att vara negativ. Det ar for att ett
negativt sinnelag kan vara bra for att
overleva men kanske inte for att vara
lycklig. Man kan i sin vardag dva sig
pa att tdnka positivt och att undvika
stress som &r ett sadant problem for
manga i véar vardag. Man behover
inte g runt och vara optimist men att
se det positiva i vardagen. Att njuta
och se allt positiva i att t.ex. skala en
apelsin.

Att fortsitta hela livet att vara ny-
fiken dr ocksa vildigt positivt. Att
lara sig nya saker och att anvédnda

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 stéttar PIO i arbetet for att

fler barn och vuxna med primar

immunbrist ska fa ratt stod, vard och behandling.

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

sig av det man lér sig for att repetera
hjélper till att hélla hjairnan i god
form. Vénner &r ocksa viktigt for att
ge kroppen och hjdrnan energi.

Efter den fantastiska frukosten och
presentationen gick vi ut i skogen
pa en hérlig promenad for att njuta
och trdna pa alla de goda tipsen som
Ulrika gett oss.

Vi avslutade den fantastiska dagen
med en femkamp i det lummiga om-
radet runt Skars Gard. W

Julklappstips

- till den som
"har allt”!

PIOs Gavobrev + en liten
julklapp = en riktigt god jull

Julgava

Med en Gnskan om en riktigt god jul

Fornamn Efternamn

Primar Immunbristorganisationen
har tacksamt mottagit en gava fran

Namn pé givare

Plats for personlig text

Fler fina julgavor finns pa:
WWW.pio.nu
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Latthanterligt och skonsamt subkutant
infusionsset med nalskydd

HigH-Flo

Subcutaneous Safety Needle Sets

FREEDOM60° FreedomEdge™

Syringe Infusion System Syringe Infusion System
Var HIigH-Flo™ kanyl &r tunn, skarp och utformad for att géra
ett mindre hudsnitt vid applicering. Alltfor att du ska fa en sa { d .
skonsam och behaglig behandling som méjligt. ) o [ Ya—

Med HigH-Flo™ nna kanylvagg far nalen en éverlagsen
administrerngsprestanda vilket dppnar mojligheten for snab-
bare administrering och kortare behandlingstid. "\)
HIgH-Flo™ finns i kanyllangderna 4, 6, 9, 12 och 14 mm vilket Y
gor det mgjligt att individanpassa din behandling. i /*~ 7
| . recision
Kontakta din vardgivare eller hér av dig till oss pa ﬂgHFIo \ prECISION

info@steripolar.se alternativt 018-430 0980 for mer
information om vara nalar och infusionssystem.

nya innovationer till varden

Steripo[ar Tel. 018 430 0980 info@steripolar.se www.steripolar.se

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 gadrna immunbrist.se

L100-91/82DW/3S

- Shire
Ire Vasagatan 7, SE-111 20 Stockholm
Tel: +46 8 544 964 00 | www.shiresverige.se
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Varldsledande
“utveckling av plasmaprotein-
lakemedel for allvarliga och
sallsynta sjukdomar.
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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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