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Hint se ' sist...

Valkommen till PIObladet nr 3-4

Coronapandemin pagér och den fortsétter att paverka
oss och nér jag skriver det hir har Folkhdlsomyndig-
heten gatt ut med nya skérpta restriktioner for flera regi-
oner 1 Sverige for att minska smittspridningen.

P& grund av coronapandemin har mycket som var
planerat inte kunnat genomforas som det var tdnkt men
vi har stillt om och ténkt nytt. Det har varit full aktivitet
under hela hosten och mycket ar pa gang.

Arets familjeldger stilldes in pa grund av den ridande
situationen med coronaviruset och enligt Folkhilso-
myndighetens rekommendationer. Légret hade varit det
20:e pa rad och tinkt att vara ett roligt jubileum. Det
kéndes tomt att det inte blev nagot lager 1 ar. Lagret har
blivit en tradition och &r en betydelsefull paus i en ofta
tuff vardag for manga barn och foréldrar.

Négot som har knutit oss samman och har varit oer-
hort vardefullt under coronapandemin dr Radiohjélpens
projekt ”Coronarespons” till stod for personer i risk-
grupper. PIO ansokte om projektmedel och beviljades
stod for ett projekt ddr medlemmar i P1O skulle erbjudas
att triffas digitalt for att bryta isoleringen som ménga
befann sig i till foljd av risken att smittas av corona-
viruset. Det har varit samtalsgrupper dér gister bjudits
in, foreldsningar, MediYoga, pyssel for barn och en
poddcirkel for ungdomar. Ni kan ldsa mer om projektet
pa sidan 8.

Tack alla ni som har svarat pa PIOs medlemsenkit.
Era svar ér till stor hjélp och ligger till grund for PIOs
strategiska plan for aren 2021-2025. Arbetet med den
strategiska planen pabdrjades vid ett digitalt arbetsmote
for styrelsen och kontoret den 3 oktober. Hostens
styrelseméte genomfordes ocksa digitalt och dér beslu-
tades, efter forslag fran PIOs forskningsrad, att 2020
ars forskningsstod ska tilldelas Andri Lemarquis, ST-
lakare 1 pediatrik vid Drottning Silvias barn- och ung-
domssjukhus. Andri Lemarquis tilldelas stodet for sin
forskning om molekyldra och celluldra mekanismer vid
immundysfunktion, myelodysplasi och malignitet vid
Shwachmans syndrom. Vi dterkommer till detta i senare
nummer av PIObladet. Per Marits, som fick PIOs forsk-
ningsstod 2017, berdttar om sin forskning pa sidan 19.

Det internationella moétet med IPOPI, INGID och
ESID for patienter, sjukskdterskor och lakare som var

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/
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planerat att dga
rum i1 Birming-
ham holls ocksa
digitalt. Hojdpunkten
for oss i PIO var nir

Magdalena Doéragrip fick motta Luciano Vassalli-
priset frdn IPOPI. Priset delas ut till unga medlemmar
som genom sitt engagemang gor skillnad for personer
med primdr immunbrist. Vi dr mycket stolta och glada
over att Magdalena fick priset! I ndsta nummer kommer
ni att fa l4sa referat fran motet.

Under hosten har Funktionsritt Sverige haft flera
kortare digitala méten for att hdlla kontakten och disku-
tera aktuella fragor.

Om du inte kunde vara med vid PIOs digitala forelds-
ningar kan du se tvd av dem 1 efterhand, filmer finns
pa PIOs hemsida. Den ena foreldsningen &r med 6ver-
lakare Nicholas Brodszki pd temat “Immunsystemet
och vilka olika primdra immunbrister som uppstar
beroende pa vad som é&r fel pa i immunsystemet” och
den andra dr med Overldkare Peter Bergman och har
rubriken “Behandling vid de vanligaste priméra im-
munbristsjukdomarna och hur hanterar vi autoimmuna
och inflammatoriska komplikationer”.

PIO &r med och stottar det viktiga PIDcare-registret.
Kvalitetsregistret gor det mojligt att f6lja upp och for-
bittra varden for personer med primér immunbrist. Du
kan ldasa mer om Hilsodagboken och kvalitetsregistret
pa PIDcares hemsida www.pidcare.se.

I skrivande stund har planeringen infor arsmétet 2021
paborjats som troligtvis blir digitalt. Kom gidrna med
Onskemal pa foreldsare och d&mnen bade till arsmotet
och andra digitala moéten framdver samt innehéall till
PIOs podd Sé sjukt.

Jag vill passa pé och dnska er alla en riktigt God Jul och
Gott Nytt ar!

Ta hand om dig och dina kéra. Vi kommer att klara det
hér tillsammans!

Trevlig lasning!

\:& C'\.A,\\d_, KM('\,&/J/J
Maria Monfors =
Ordf6rande Qgg\ s
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Aktuellt i PIO

Manga viktiga fragor
att hantera samtidigt

Att det finns tillgang till funge-
rande antibiotika ar livsviktigt,
inte minst for personer med
primar immunbrist. | ar var pla-
nen att vi i PIO skulle arbeta fér
att paverka beslutsfattare att
prioritera den viktiga fragan om
antibiotikaresistens. Sen kom
pandemin och vi fick planera om.

For att ringa in problemet med
antibiotikaresistens ur vér grupps
perspektiv fardigstilldes 2019 PIOs
viljedokument om antibiotika. Vilje-
dokumentet som dven ger forslag pa
atgarder som vi tror kan bidra till att
forbittra situationen finns att 14sa pa
PIOs hemsida.

Till marsnumret av PIObladet hade vi
fatt in en artikel fran PIOs grundare
Maj-Lis Hellstrom dir hon gav sin
syn pad problemet med antibiotika-
resistens. Sen kom som sagt en pande-
mi emellan. Allt PIOs fokus flyttades
och vi stillde om verksamheten for att
kunna mota myndigheternas rekom-
mendationer och medlemmarnas
behov av information om covid-19.
Vi bestimde oss for att flytta fram
Maj-Lis Hellstroms artikel och ocksa
samla mer information om problemet
med resistens. Till var stora gladje
har till detta nummer 1 tilligg till
Maj-Lis artikel &ven Karin Malmros,
Scientific officer i det globala nit-
verket ReAct och Otto Cars, Senior
professor och grundare av ReAct
bidragit med en artikel som ger en
mycket virdefull overblick Over
denna viktiga fraga. ReAct (Action
on antibiotic resistance) bestar av
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experter fran méanga olika omraden
och bildades 2005 som en av de
forsta internationella oberoende nit-
verken mot antibiotikaresistens.

Samtidigt kastar pandemin fortsatt
sin skugga Over vara liv och PIOs
arbete. Vi lir oss mer och mer om
vilka som riskerar att bli svért sjuka
av covid-19 och behover vara sirskilt
forsiktiga for att forsoka undvika
att bli smittade. Kunskapen Okar
ocksd om hur man kan behandla
svara symtom vid covid-19-infek-
tion. Under hosten ordnade PIO
en digital foreldsning med frage-
stund déar Anders Fasth och Lennart
Hammarstrom svarade pa fragor om
covid-19 och primir immunbrist.
Dessa fragor och svar finns att ldsa
pa PIOs hemsida. Pandemin har for-
stas paverkat sjukvéarden och i detta
nummer berdttar Susanne Hansen
fran Karolinska universitetssjuk-
huset Huddinge och Fredrik Kahn
frdn Skanes universitetssjukhus i
Lund, om hur de har upplevt denna
speciella tid.

Maj-Lis Hellstrom skriver i1 sin
artikel om vikten av att de som kan
vaccinerar sig for att forhindra sprid-
ning av bakterier och att vaccinatio-
ner dr en av manga atgéarder for att
minska anvédndningen av antibiotika
och didrmed risken for resistens-
problem. Vaccin dr ocksé det stora
hoppet for att minska spridningen av
covid-19. Information om vacciner
och vilka som kan vara aktuella att ta
nédr man har primér immunbrist finns
ocksa att lasa i detta nummer.

Covid-19 har under véren haft pa-
verkan pd hur manga som kunnat

lamna blod och plasma. Exakt hur
stor minskning det har varit vet vi
inte riktigt. Det finns risk att det
under nista ar kommer bli paverkan
pa tillgdngen av immunglobuliner.
Det &r ytterligare en viktig fraga som
PIO maste f6lja noggrant och samar-
beta med andra for att kunna péverka.

Under hosten har Anneli Larsson
fran PIO deltagit vid tva digitala EU-
moten for att berédtta om hur pande-
min paverkat och om vikten av att det
finns fortsatt tillgdng till immunglo-
buliner. Immunglobulinbehandling
for priméra immunbrister finns med
pa WHO:s lista 6ver livsnddvéindiga
behandlingar. Anvéndningen av im-
munglobulin-preparat okar arligen
men framstéllningen okar inte lika
snabbt. Redan fére pandemin var
tillgangen till immunglobuliner pa-
verkad till och fran i olika l&nder.

Problemen med antibiotikaresistens,
covid-19 och immunglobulintill-
gangen &r komplexa och det finns
inte en enda 16sning. Det krdvs in-
satser inom manga olika omraden
av manga olika aktorer 1 Sverige och
globalt. Ytterst maste beslutsfattare
se till helheten och ta sitt ansvar for
att vidta atgérder men dven vi som
enskilda och sammanslutna i en
organisation som PIO kan bidra pa
olika sétt.

Ett steg i taget, med talamod, vilja
och respekt for allas lika vérde, kom-
mer PIO tillsammans med andra
aktorer fortsitta arbetet inom dessa
livsviktiga omraden. Samtidigt som
vi héller ut och héller avstand. En
rejdl utmaning, men tillsammans tar
vi fighten.



Om antibiotika

Om antibiotika

Text: Maj-Lis Hellstrom
lllustration: Lisa Wallin

Hemska tanke, men den ar ty-
varr en realitet idag. Bakteriers
motstandskraft mot antibiotika
har borjat kallas "pandemi”, dvs
en varldsomfattande farsot.
Ungefar 700 000 manniskor dor
varje ar i varlden pga att anti-
biotika inte biter.

Overanvindning och annan slarvig
anviandning av antibiotika har for-
satt oss 1 den hér situationen. I vissa
lander ar det védrre 4n 1 andra.
Sverige é&r hittills jdmforelsevis
forskonat fran denna ”farsot”. Vart
resande gor emellertid att vi tar med
oss bakterier hem och bland dessa
sddana som ar resistenta. Den stora
globala rorligheten, badde Okande

turism och flyktingstrommar fran
virldens manga konflikthirdar, bi-
drar till att bakterier fran olika delar
av virlden sprids och blandas.

Sedan penicillinet, av en tillfallig-
het, uppticktes av Fleming 1921
och sedan kom i bruk pa 40-talet har
vi kint oss trygga nér det géller in-
fektioner. Antibiotika har utvecklats
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och breddats. Breddningen, i bety-
delsen av antibiotika som slér
mot flera bakteriestammar,
har fatt okad anvindning.
Niér inte ens dessa medici-
ner, som slar brett, hjdlper
vad gor vi da?

Bittre disciplin nér vi an-
vinder antibiotika goér nytta
och att vi anvinder smala
antibiotika, dvs sddana som
enbart biter pa den bakterie som
orsakar sjukdomen, men tyvérr
kan nog inte detta ensamt vinda
den farliga utvecklingen mot anti-
biotikaresistens. Forskrivning av
antibiotika har blivit mycket mer
restriktiv 1 sjukvarden. Jag ar inte
siker pa att t ex hygienen pa sjuk-
husen har den standard som skulle
behdvas. Antibiotika kan inte bru-
kas som motvikt till smuts.

Det bédsta ar naturligtvis om det
gar att undvika att bli sjuk. Vacci-
nation mot smittimnen, virus och
bakterier, ar att reckommendera for
dem som kan tillgodogoéra sig vac-
cinationerna och skapa motstands-
kraft. Man tidnker kanske framst pa
virussjukdomar nir det géller vac-
cination men numera finns vaccin
atminstone mot ett tiotal bakterie-
sjukdomar. Dessutom &dr det sa att
virussjukdomar ofta banar vig for
bakterieinfektioner. Vaccination av
alla som kan tillgodogora sig det
hindrar smittspridningen till dem
som t ex pga immunbrist inte har
nytta av vaccinationer. Det ér i hog-
sta grad onskvért och nodvéndigt att
utveckla nya och effektiva vacciner.
Vi véantar nu ivrigt och dngsligt pa
ett verksamt vaccin mot corona-
viruset som orsakat sjukdom och dod
1 vérlden. Vilka sjukdomar man kan
vaccinera sig mot finns t ex under
rubriken Sjukdomar pé internet-
sidan vaccin.se.

For oss, PIOs intressegrupp, dr det
viktigt att vi dven i fortsittningen
kan ha tillgang till verksamma med-
iciner mot infektioner. Ett svep pa
nitet visar att forskningen arbetar
med olika infallsvinklar.

Forskningen pa vag

Viljan att hitta 1sningar pa proble-
men finns. Forskningen ar dock inte
ifatt nér det géller antibiotikaresis-
tensen. Alltfér manga liv har redan
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gatt till spillo. Forskningsfram-
stegen maste resultera i mediciner.
Gott samarbete fran ldkemedels-
industrin dr nédvéndigt. Vi riskerar
annars en allt simre utveckling nir
det géller att hiva farliga infektioner.

Ata upp bakterierna ir en vig att ga.
Det finns bakteriofager, virus som
dodar bakterier. Dessa virus sitter
sig pa bakteriens yta och sprutar in
sitt eget DNA och tar ddrmed 6ver
kontrollen av bakterien och later
den arbeta pa ett sddant sétt att den
spriangs och sprider nya bakterio-
fager. Om den hir metoden ska
kunna anvidndas maste man veta
precis vilken bakterie det dr fraga
om, eftersom virus av nimnda typ
bara angriper en viss bakteriegrupp.
Négon sorts skrdddarsydd medicin
mot specifika bakteriegrupper ar en
tankbar framtidsvy.

Avvidpna bakterierna kan vara en
annan stig att betrida. De antibiotika
vi kénner till idag dodar vanligen
bakterierna, bade de sjukdomsfram-
kallande och andra som dr till nytta
for oss. Detta bereder vigen for re-
sistenta stammar som da far ett eldo-
rado, eftersom konkurrensen ar liten.

En forskningslinje gar ut pa att
berdva bakterierna deras vapen,
dvs sjukdomsframkallande formaga.
Olika bakterier har olika tillviga-
gingssatt for att véxa till och gora
sig hemmastadda t ex i méannisko-
kroppen. Forskarna forsoker ta
fram molekyler som &r riktade mot
denna verksamhet hos bakterierna.
P& grundforskningsstadiet har man
sett goda effekter.

Om antibiotika

Peptider dr korta kedjor av amino-
syror, som har ménga funktioner i
kroppen. Bor vara intressanta for
lakemedelsindustrin, eftersom de t ex
inte bildar toxiska nedbrytnings-
produkter.

En forskargrupp vid Lunds univer-
sitet har tittat pd en vanlig svamp
i svensk barrskog, svart varskal.
Svampen levererar tydligen en
peptid som tar dod pa tuberkulos-
bakterier.

PIObladets ldsare har sdkert sett
programmet “Vetenskapens virld”
dir en kemist fangar och under-
soker alligatorer i ett triask for att fa
svar pa fragan varfor inte alligatorer
blir infekterade, trots att de ibland
har stora sér. Till slut fann man ett
par intressanta komponenter i alli-
gatorns blod, som kanske kan vara
till hjalp for bekdmpandet av infek-
tioner hos ménniska.

Sa forskningen arbetar pa ovansta-
ende sitt och sékert flera andra. Det
material som jag samlat i den hér
artikeln finns tillgéngligt pd nétet
under sokordet antibiotikaresistens.

Mer information i PIObladet

Ut och fanga alligatorer eller vilka
metoder som kan komma att behovas,
men vi maste ha effektiva mediciner
mot infektioner i framtiden. Skulle
Onska att antibiotikaresistensen och
forskningen kring densamma tas
upp mera i tidningen i kommande
nummer. P4 PIOs hemsida finns ett
s.k. Viljedokument gillande anti-
biotika som jag rekommenderar till
lasning. M



Text: Otto Cars och Karin Malmros
Foto sid 6: Therese Holm, ReAct

Den varldsomvalvande kris som
covid-9-pandemin innebar be-
lyser vikten av globalt folkhalso-
arbete och starka halsosystem.
Makthavare varlden over har un-
der ar 2020 visat hur kraft, resur-
ser och politiskt engagemang
snabbt kan mobiliseras till priori-
terade folkhalsofragor. En sadan
fraga, som géms i skuggan av
den radande pandemin, ar den
globala utbredningen av antibio-
tikaresistens. Forhoppningsvis
kan nodvandiga och langsiktiga
investeringar komma till stand
aven inom detta omrade. Anti-
biotikaresistensfragan maste Dli
hogprioriterad pa saval regional,
nationell som internationell niva.

Virldshilsoorganisationen har be-
skrivit antibiotikaresistens som en av
var tids storsta hot mot folkhélsan,
livsmedelsforsorjningen och den
globala utvecklingen. I praktiken
leder antibiotikaresistens till att bak-
teriella infektioner blir mer svarbe-
handlade och att dodligheten oOkar.
Aven de medicinska kostnaderna
skjuter i hojden. Redan idag mister
arligen omkring 33 000 méanniskor i
Europa livet till foljd av antibiotika-
resistenta infektioner, och globalt
ar siffran uppskattningsvis omkring
750 000 d& man inkluderar resi-
stent tuberkulos. Morkertalet, inte
minst frdn resursfattiga delar av

vérlden, befaras dock vara hogt.

Antibiotika behdvs for behandling
av manga bakteriella infektioner och
sjukdomstillstind, sasom lungin-
flammation, sar- och urinvéigsinfek-
tioner och sepsis (blodforgiftning).
Dessutom dr antibiotika en forutsétt-
ning for att den moderna sjukvarden
overhuvudtaget ska fungera. Vard
av exempelvis for tidigt fodda barn
och patienter med nedsatt immunfor-
svar vore oerhort riskfylld om inte
effektiva antibiotika fanns att tillga.
Pa samma vis vore transplantationer
och stora kirurgiska ingrepp narmast
otankbara. Antibiotika bdr med andra
ord upp den moderna sjukvarden
sa som vi kdnner den, och behdver
skyddas och behandlas som den
gemensamma, andliga resurs den
faktiskt ar.

Antibiotika ska endast anvindas
da det finns medicinska behov
Eftersom all anvindning av antibio-
tika driver pa bakteriers utveckling
av antibiotikaresistens maste ono-
dig anviandning forhindras, savél
inom hélso- och sjukvérden som
inom djurhdllningen. Internationellt
sett anvands stora médngder antibio-
tika inom djurindustrin. 1 Sverige
ar tillvaxtfrimjande anvindning av
antibiotika forbjuden sedan &ver
30 ar, och ett gediget arbete med
infektionsprevention har starkt djur-
hélsan och ddrmed dven minskat be-
hovet av antibiotikabehandling. Den
absoluta merparten av den antibiotika
som idag anvénds inom svensk djur-
héllning kan tillskrivas individuell
behandling av sjuka djur snarare dn

Antibiotik

— ett Werpm’orbt&m/t ﬁéobaxét ho

Otto Cars, Senior professor och
grundare av ReAct

Karin Malmros, Scientific officer i det
globala natverket ReAct
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gruppbehandling. Sammantaget har
den svenska strategin lett till att an-
viandandet av antibiotika bland djur
har minskat frén dryga 53 ton aktiv
substans ar 1984, till omkring 10 ton ar
2018. Att stodja inhemsk livsmedels-
produktion ar saledes ett klokt val.

Inom svensk sjukvard har det natio-
nella nétverket Strama (Samverkan
mot antibiotikaresistens) arbetat i
mer dn 20 &r for att optimera anti-
biotikaanvindningen. Regional och
lokal 6vervakning och aterkoppling
av antibiotikaforskrivningar och resi-
stensldge, utbildning och samarbete
over professionsgrianserna dr nagra
framgangsfaktorer som gor att Sve-
rige tillhor de linder som har den
lagsta antibiotikaanvéndningen inom
sjukvarden.

Trots att vi i Sverige ér jamforelsevis
bra pa att anvénda antibiotika spar-
samt finns det mycket kvar att for-
béttra — inte minst behdver medve-
tenheten om hur angeldgen antibioti-
karesistensfragan ar 6ka bland makt-
havare, men ocksa bland vardgivare
och patienter. Det dr dven viktigt att
antibiotikaresistens beskrivs och be-
handlas som det globala problem det
faktiskt ar. Bakterier sprids Gver in-
ternationella grianser genom bade re-
sande och handel, vilket gor att vi dr
beroende av att fragan hanteras inom
ramen for globala samarbeten. Ingen
individ och inget land é&r helt isole-
rad fran omviérlden — den globala
folkhélsan paverkar den nationella
och vice versa. Om vi ska fi till
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héllbara strategier for att bemdta det
komplexa problem som antibiotika-
resistens utgdr, maste regeringar och
internationella organisationer &ven
inkludera ett lag- och medelinkomst-
perspektiv da fragan diskuteras. Allt
annat vore bade oetiskt och oklokt.

Tillgangen till antibiotika ska
styras av medicinska behov, inte
av ekonomiska férutsattningar
Lika viktigt som att forhindra felan-
vindning av antibiotika &r dock att se
till att alla de patienter som behdver
antibiotikabehandling har tillgang till
det. Tyvarr &r inte fallet sa idag, utan
brist pa antibiotika skordar arligen
otaliga liv runt om i vérlden. Som
s ofta drabbas individer som bor i
lander med svaga hilso- och sjuk-
vardssystem hardast. Tillgang till
antibiotika bor darfor ses bade som
en rittvise- och utvecklingsfraga.
Hér kravs politiskt engagemang.
Hoga priser ska aldrig fa sta i vigen
for medicinska behov, inte 1 Sverige
och inte i nagot annat land.

Rejila satsningar kravs inom forsk-
ning- och utvecklingsomradet. Vi ér
1 stort behov av att nya antibiotika
utvecklas och att en ny affarsmodell
kommer till stdnd. Skrimmande nog
har ingen helt ny klass av antibiotika
utvecklats sedan slutet av 1980-talet,
trots att resistensutvecklingen gor sig
mer och mer pdmind. Foretag som
satsar pa att utveckla antibiotika ska
inte vara beroende av hoga forsélj-
ningsvolymer eller hdg prissittning
for att fa det att gd runt — nya ekono-

miska modeller kravs for att premiera
antibiotikainnovation samtidigt som
vi forsdkrar att nya produkter inte
anvands 1 onddan. Parallellt maste
arbetet for att behélla effektiviteten
av existerande antibiotika fortga.

Den samlade kunskapen om
antibiotikaresistens ar hég,
men nar inte makthavare
Inom akademin ses antibiotika-
resistens med rétta inte langre som
en isolerad medicinsk fraga, utan ar
foremal for bade tvarvetenskapliga
forskningssamarbeten och publika-
tioner inom en rad olika discipliner.
Takten som ny kunskap genereras i
ar hog. Tyvérr omsitts for lite av den
existerande kunskapen till praktisk
handling och politiska interventioner.
I likhet med klimatfragan kraver anti-
biotikaresistensfragan omfattande
beteendefordndringar i hela sam-
héllet men det méste vara latt att gora
ritt. Ar 2017 inrittades en samord-
ningsgrupp mot antibiotikaresistens
som ldamnade sina rekommendationer
till FN:s generalsekreterare 2019.
Ett av manga forslag var tillsdttandet
av en oberoende internationell
expertpanel som ska samla befintlig
kunskap och ldamna forslag till
atgirder for att hantera antibiotika-
resistenskrisen, samtidigt som viktiga
kunskapsluckor identifieras. En
sadan expertpanel dr mycket ange-
lagen, men dagens kunskap &r dock
tillrdcklig for att varldens regeringar
ska ta antibiotikaresistensfragan pa
mycket storre allvar n idag.

For referenslista, kontakta PIO.




Med std fran

Radio 4
hjalpen

Samtal,

yssel och

MediYoga pa natet

Under sommaren/hdsten hade
PIOs medlemmar mdjlighet att
tréffas via Zoom fér samtal och
for att pyssla tillsammans. Det
gick ocksa att ta del avinspelade
MediYoga-pass via en grupp pa
Facebook.

Med stod fran Radiohjalpen
Radiohjilpen startade under véren
2020 en insamling, med namnet
”Coronarespons”, till stod for per-
soner 1 riskgrupper i samband med
coronapandemin. PIO ansokte om
projektmedel och beviljades stod
for ett projekt dar medlemmar i PIO
skulle erbjudas att traffas digitalt for
att pa sa sitt bryta isoleringen som
manga befann sig i till f61jd av risken
att smittas av coronaviruset.

Professor Anders Fasth var en av
gasterna som svarade pa fragor.

Projektet med zoom-tréffar, cirka
en gang 1 veckan, lockade manga
PIO-medlemmar och var sa upp-
skattat att projekttiden forldngdes
med ett par ménader. Till vissa
triffar bjods géster in for att vara med
i samtal, svara pd fragor eller for att
foreldsa. Overldkare Peter Bergman,
sjukskoterska Ramona Fust, men-
tal coach Malin Wendel, foreldsare
Erik Stahl, specialistsjukgymnast
Anna-Lena Lagerkvist och professor

Magdalena Doragrip visar resultatet
av dagens kanin-pyssel.

Anders Fasth var géster i samtals-
gruppen med ungdomar och vuxna.
Tillsammans med professor Lennart
Hammarstrom holl ocksa professor
Anders Fasth en foreldsning och
fragestund om covid-19. Projektet av-
slutades med att 6verlékare Nicholas
Brodszki och 6verldkare Peter Berg-
man holl foreldsningar om immun-
forsvaret samt om behandling vid de
vanligaste primdra immunbristsjuk-
domarna.

PlO-pyssel

De yngre medlemmarna, i alder
7-15 ér, bjods in till PIO-pyssel
tillsammans med Magdalena Ddra-
grip, styrelsemedlem i PIO. Full-
packade lador med roligt pyssel
skickades hem till alla barn som var
intresserade av att vara med. Under
traffarna fick vi se kreativt skapande
och tillverkning av bland annat
gulliga kaniner, coola kycklingar och
mysiga monster.

Podd-cirkel fér unga vuxna

Under senare delen av sommaren
startade Magdalena Doragrip upp en
podd-cirkel for unga vuxna. Delta-
garna i cirkeln lyssnar pa utvalda av-
snitt av PIOs podd ”’Sé sjukt” for att
sedan triffas via Zoom for att prata
om avsnittet tillsammans.

ZebraYoga - MediYoga

Via en privat grupp pa Facebook,
PIO Zebra-yoga, finns mojlighet att
ta del av MediYoga. P1Os ordforande
Maria Monfors som &r utbildad
larare visar och forklarar hur man
gor de olika Ovningarna som du
kan gora hemma. Facebookgruppen
samt filmer finns kvar &ven efter att
sjélva projektet avslutats.

MediYoga med PIOs ordférande
Maria Monfors.

Att traffas digitalt

Att traffas via Zoom har varit mycket
uppskattat och bidragit till onske-
mal om att fa ses vid fler tillfdllen
i liknande samtalsgrupper efter
projekttiden, men ocksa att PIO ska
kunna erbjuda foreldsningar och
andra moten digitalt framover.

E-motesverktyget Zoom

Det dr enkelt att lagga upp ett “’gratis-
konto” pa Zoom om intresse finns att
traffas digitalt “privat”. Adressen ar
www.zoom.us. PIO rekommenderar
ocksé lansavdelningarna att anvinda
Zoom for digitala traffar och fore-
lasningar. Kontakta PIO for mer
information och for att fa en enkel
manual for att administrera tréffar.

Stort tack till deltagare, motesvirdar
/administratorer, inbjudna gdster
samt till Radiohjilpen for att vi fick
mojlighet att trdffas digitalt! 0
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Covid-I19

Effekterna av covid-I9
pa primar immunbristvarden

Nu har det gatt drygt ett halvar sedan covid9 slog till i Sverige. PIotsligt var infektionsklinikerna mitt i
stormens 6ga av pandemin som drar fram &ver varlden. Vardagen forandrades for sjukvardspersonal
och de patientgrupper som vanligen behandlas vid infektionsklinikerna. Vi har intervjuat Susanne
Hansen (sjukskoterska, ordforande i SISSI och registerhallare i PIDcare) och Fredrik Kahn (Gverlakare,
specialist i infektionssjukdomar och medlem i styrgruppen i PIDcare) for att fa en inblick i hur den har
tiden har varit och vad de ser for utmaningar framover. Susanne Hansen arbetar pa Karolinska uni-
versitetssjukhuset Huddinge och Fredrik Kahn vid Skanes Universitetssjukhus i Lund. Tva regioner dar
antalet som insjuknade i covid-9 under varen skiljer sig kraftigt at.

1. Hur har det dagliga arbetet
forindrats for personalen vid era
mottagningar?

Susanne Hansen: P4 Immunbrist-
enheten i Stockholm har vi, trots ett
ndgot minskat antal fysiska besdk
pad mottagningen, fatt en okad ar-
betsbelastning till foljd av covid-19.
Personalen (bade ldkare och sjuk-
skoterskor) har deltagit pa olika sétt
1 covidvarden, t.ex. bemannat prov-
tagningen och jourtelefoner, arbetat
i slutenvarden eller pa uppfoljnings-
mottagningen.

Manga patienter med priméir immun-
brist har varit oroliga och behovt rad
om hur de ska forhélla sig till smitt-
risk m.m. Darmed har tiden for tele-
fonsamtal pa mottagningen okat.

Fredrik Kahn: Mottagningen vid in-
fektionskliniken p& Skénes Universi-
tetssjukhus 1 Lund &r en kombinerad
mottagning for bade akuta infek-
tionspatienter och bokade patienter
inom hela infektionspanoramat in-
klusive patienter med immunbrist.
Séledes har covid-19 inneburit en
rejdl omstéillning for mottagningen.
Precis i borjan av pandemin gick vél-
digt mycket resurser at att smittspara
och provta personer med misstankt
covid-19. 1 detta lage “uppfann”
ocksé en av véra ldkare, Malin Hag-
strand-Aldman, provtagning i télt ut-
anfor mottagningen for att pa sa sitt
kunna effektivisera provtagningen
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och spara material. Provtagning i talt
har som bekant sedan spritt sig Gver
hela landet.

I och med o6kande tillstromning av
patienter med akut covid-19-sjuk-
dom édndrades flodet igen sa att alla
akuta infektionspatienter flyttades till
sjukhusets “stora” akutmottagning.
Samtidigt fordndrades uppdraget
for hela kliniken och t.ex. lékar-
bemanningen behdvde 1 princip
dubbleras och dven platsantalet for
inneliggande patienter dubblerades.
En del av bemanningen 1ostes ge-
nom att all administrativ tid och
forskningstid drogs in och samti-
digt fick vi dven tillskott av ldkare
fran andra delar av sjukhuset.

Alla "icke-akuta” aterbesok bokades
ocksa av och aterbesok skedde istillet
via telefon eller via nétbaserat ater-
besok med ljud och bild. Vi har ock-
sa infort riktlinjer om munskydd i
all patientndra vard eftersom man
dé inte kan hélla adekvat distanse-
ring och vi samtidigt vet att man kan
smitta innan man hunnit utveckla
symptom. Darfor har vi infort detta
som en extra forsiktighetsatgérd.

2. Har ni haft kontakt med era
kollegor i SISSI och SLIPI runt-
om Sverige under den hiir tiden?
Om ja, hur har situationen sett
ut i stort pa sjukhusen i Sverige?

Susanne Hansen: 1 stort sett har

forande i SISSI. Foto: PIO arkivbild.

Fredrik Kahn, dverlakare, specialist i
infektionssjukdomar. Foto: Privat.



SISSI-samarbetet legat nere under
pandemin. De kontakter vi d&nda har
med andra tyder pa att det i stort sett
ser likadant ut var man &n arbetar.

Fredrik Kahn: Jag har haft kon-
takt med bade kollegor i SISSI och
SLIPI. Framfor allt har vi diskuterat
riktlinjer och risker for patienter med
immunbrist for att kunna uppnd en
samsyn over landet.

3. Hur har den vanliga sjukvarden
for personer med primér immun-
brist forindrats?

Susanne Hansen: Vi har fortsatt
med fysiska besok pd mottagningen,
dock har vi infort s.k. triage vilket i
detta fall innebér att ingen sldpps in
pa mottagningen utan att ha fatt svara
pa fragor om de har luftvigssymtom
och/eller feber. Vid symtom gors en
beddmning, t.ex. om besoket ska
bokas om, provtagning ske utomhus
eller risken for covid-19 ér sa liten att
besoket kan ske pa vanligt stt.

Skyddsutrustning anvinds — mun-
skydd om avstand inte kan hallas vid
samtal, munskydd och plastforkldde
vid provtagningar och behandlingar.

Vi har ocksa infort digitala besok
for dem som sé 6nskar. Da har blod-
provstagning skett pa t.ex. vardcen-
tralens lab.

Det har inte varit ndgon fordndring
1 strategin kring immunglobulinbe-
handling.

Fredrik Kahn: Digitala vardbesok
har inforts 1 stor skala. De flesta av
véra patienter hade redan subkutan
behandling i hemmet varfor covid-19
inte lett till ndgon fordndring.

Tidigare fanns mojlighet for personer
att sitta tillsammans och prata medan
de fick sina infusioner. Nu har vi
andrat sa att alla sitter separat. (Se
dven svar pd frdaga 1.)

4. Om sjukvarden har forindrats
for personer med primér immun-
brist, hur liinge bedomer ni att nya
rutinerna kommer att paga?

Susanne Hansen: Svart att veta, for-
stas. Vi kommer att fortsitta med de
nya rutinerna s linge det bedéms att
det finns risk for smittspridning.
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Fredrik Kahn: Okat antal digitala
véirdbesok kommer nog behéva fort-
ga ett tag till. Samtidigt har vi ocksé
fatt upp dgonen for denna teknik som
vid vissa tillfdllen kan vara ett bittre
alternativ (atminstone om man ses
fysiskt av och till) for vissa patienter.

5. Hur ser liiget ut just nu jimfort
med i mars-april?

Susanne Hansen: Efter en period
under sommaren och borjan pa
hosten d& det var relativt lugnt har
smittspridning nu dkat igen och just
nu vet vi inte riktigt i vilken om-
fattning det kommer paverka var
mottagningsverksamhet.

Fredrik Kahn: 1 slutet av sommaren
var laget bittre och vi borjade aterga
mer till ett normaltillstind och den
fysiska mottagningsverksamheten
expanderade igen. Tyvérr infriades
vér oro angfende en andra vdg och
att spridningen skulle 6ka under
hdsten. Vi har nu ett besvérligt lage
med kraftigt 6kande fall av covid-19
och har for tillfillet fler inlagda pa
sjukhus med covid-19 4n ndgon gang
tidigare under pandemin.

6. Vad ser ni for utmaningar
framover gillande sjukvarden for
personer med primir immunbrist
i stort i Sverige och tillgingen till
mediciner som immunglobuliner?

Susanne Hansen: Vi har i dags-
laget inte fatt nagra signaler pa att till-
gangen till immunglobuliner skulle
fordndras. Svart att svara pa fragan
om utmaningar, vi hoppas pa att det
sakta men sékert ska atergd till det
normala.

Fredrik Kahn: Vi har i nuldget inte
fatt signaler om immunglobulin-
brist. Samtidigt vet vi att sddant kan
andras. I Kina har ocksa intravenost
immunglobulin anvénts till patienter
med covid-19. I dagsldget finns inga
beldgg for att gora detta men om be-
visldget dndras och detta skulle bli en
terapi skulle det sd klart kunna leda
till en 0kad efterfrigan pd immun-
globuliner.

7. Har ni under den hir tiden
dven haft kontakter med era
kollegor runtom i vérlden for att
dela erfarenheter, t.ex. via INGID
och ESID? Om ja, pa viket sétt och

vad kan vi lara av varandra i olika
lander?

Susanne Hansen: Nej, mycket lite.
Det har inte funnits tid till detta. Om
det i enskilda patientfall har behovts
rad fran kollegor utomlands s& har
detta skett som vanligt.

Fredrik Kahn: Hir har vi inte spe-
cifikt haft kontakter. Jag har daremot
gillande covid-19 haft en del inter-
nationella kontakter.

8. Ar det nigot annat som du vill
ta chansen att formedla till PIOs
medlemmar?

Fredrik Kahn: Jag tycker PIO gor
ett mycket virdefullt arbete och
dialogen med PIO ar vildigt viktig
for mig 1 mitt arbete. Jag har bland
annat forménen att samarbeta med
en del av representanterna for P10
1 styrgruppen for PIDcare vilket ar
viéldigt stimulerande.

Covid-19 har péverkat oss alla och
jag tror dessvirre att sjukdomen
kommer att fortsétta paverka oss ett
bra tag framdver.

Ordlista

SISSI
Sveriges Immunbristsjukskoterskors
Intresseforening

SLIPI
Sveriges Lakares Intresseforening
for Primar Immunbrist

ESID

European Society for
Immunodeficiencies
(lakarnas internationella
intresseforening)

INGID

International Nursing Group

for Immunodeficiencies
(sjukskoterskornas internationella
intresseforening)

PIDcare

Nationellt kvalitetsregister for
primir immunbrist
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Den internationella patientforeningen for primdra immunbrister IPOPI tillhandahdller foreldsningar pd sin hem-
sida. Bland annat en om vaccinationer vid primdr immunbrist med Charlotte Cunningham Rundles, professor i medi-
cin och pediatrik vid immunbristkliniken pa Mont Sinai University i New York, USA. Till PIO fdr vi manga fragor om
vaccinationer och vi har nu dven fdtt onskemal fran medlemmar om att sammanfatta ovan ndmnda foreldsning till
PIObladet. Eftersom rekommendationerna skiljer sig dt i USA och Sverige angdende vaccinationer vid primdr immun-
brist har vi tagit hjéilp av Camilla Ottosson att dels sammanfatta det viktigaste fran foreldsningen och dels skriva om
de rekommendationer som SLIPI (Sveriges Lékares Intresseforening for Primdr Immunbrist) har tagit fram i Sverige.
Radgor med din likare infor vaccination. Foreldsningen med Charlotte Cunningham Rundles dr pa engelska och
finns tillgdnglig via foljande webbadress. https.://tv.ipopi.org/pid-and-vaccines/.

Vaccinationer vid primar immunbrist

Professor Cunningham Rundles beskriver i sin forelasning hur vacciner fungerar och ger en éversikt over
vilka vacciner som kan ges till personer med immunbrist beroende pa typ av immunbrist. Hon berattar
ocksa om nya typer av vacciner som ar pa gang mot coronaviruset SARS-CoV-2 som ger upphov till sjuk-
domen covid9. | forelasningen ges rekommendationer som foljer riktlinjerna for vaccination av personer
med immunbrist i USA. Vaccinationsrekommendationerna i denna sammanfattning har anpassats efter

svenska riktlinjer for vaccination av personer med primar immunbrist (SLIPIs riktlinjer).

Text: Camilla Ottosson

Olika typer av vacciner

och vem som kan ta dem

Professor Cunningham Rundles be-
skriver de olika typer av vacciner
som finns tillgéngliga idag och till
vem dessa kan ges beroende pa typ
av immunbrist. Vaccin kan ges oralt
(via munnen) eller som injektion
under huden (subkutant), i en muskel
(intramuskulart), 1 6versta hudlagret
(intradermalt) eller for en sorts influ-
ensavaccin som spray i nédsan (intra-
nasalt). Nedan sammanfattas de rad
som svenska immunbristldkarnas
intresseférening SLIPI ger i sina
riktlinjer for primira immunbrister.
Personer med svér kombinerad im-
munbrist, SCID, hittas numera med
hjélp av neonatal screening av ny-
fodda och stamcellstransplanteras
sd snart som mojligt. Dessa barn
ska inte vaccineras dverhuvudtaget.
Ett stort antal andra kombinerade
immunbrister, som har varierande
paverkan pa ménga olika celler och
proteiner inom immunforsvaret,
finns beskrivna i SLIPIs riktlinjer.
Hit hor t.ex. hyper-IgM-syndrom
med CD40L- och CD40-defekt,
CD3y-brist, CD8-brist och MHC
klass I- och II-brist. Flera av dessa
behandlas med stamcellstransplanta-
tion och for dem ér levande vacciner
ocksa kontraindicerade. Aven andra
svara immunbrister som Griscellis
syndrom typ 2 och XLP behandlas
med stamcellstransplantation. Vilka
vaccinationer som dr lampliga efter
stamcellstransplantation beslutas av
respektive transplantationscentrum
och tas inte upp nedan. Generellt kan
man sdga att man dr forsiktig med
att rekommendera vaccinationer i de
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svenska riktlinjerna, men ger forslag
pa vacciner som kan passa for olika
typer av immunbrister. Dessa forslag
baseras pa vilken typ av vaccin det
géller.

Vacciner kan besté av avdddade smitt-
amnen eller komponenter av dessa
(komponentvacciner). Se tabell 1.
Dessa kan i princip ges till alla, om
ingen kontraindikation foreligger mot
nagon av de ingdende komponent-
erna, t.ex. allergi mot ndgon ingaende
komponent. De immunbrister som
dessa vaccin foreslas for i de svenska
riktlinjerna ar: IgA-brist, IgG-sub-
klassbrist, komplementdefekter, kro-
nisk granulomatos sjukdom (CGD),
vanlig variabel immunbrist (CVID)
och agammaglobulinemi (XLA och

autosomala recessiva varianter). De
svenska riktlinjerna rekommenderar
vaccination for hepatit A och B for
personer med angioddem (HAE)
samt skriver ocksd att vaccination
mot kapslade bakterier som pneumo-
kocker och meningokocker minskar
risken for svara komplikationer vid
komplementbrist. For svar medfodd
neutropeni rekommenderas att skapa
ett brett vaccinationsskydd inklusive
vaccination mot pneumokocker, me-
ningokocker och vattkoppor. Vidare
rekommenderas ocksa vaccination
mot influensa vid CVID och anti-
kroppsbrister, 4ven om skyddseftek-
ten kan variera, se vidare nedan.

Det finns ett antal vacciner som inte
far ges (4r kontraindicerade) vid vissa

Tabell I:

Difteri
Tetanus dvs. stelkramp
Pertussis dvs. kikhosta

Hib, Haemophilus influenzae typ B
Meningokocker

Hepatit A och B

HPV, humant papillomvirus
Béltros (Shingrix)

Rabies

Japansk B-encefalit (Ixario)

Avdodade vacciner/komponentvacciner

Polio (inaktiverat vaccin i injektionsform)

Pneumokocker (polysackaridvaccin och konjugerat vaccin)
Sasongsinfluensa (vaccin 1 injektionsform)

TBE dvs. fastingburen hjérninflammation

RESEVACCINER som ir avdodade/subenhetsvacciner

Kolera och turistdiarré (Dukoral, oralt vaccin)
Tyfoidfeber (Typherix, Typhim Vi, inaktiverat vaccin i injektionsform)
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typer av immunbrist. Detta giller
levande vacciner och levande forsva-
gade vacciner som listas i tabell 2.

Tabell 2:

Levande, forsvagade vacciner
Missling, passjuka, rdda hund
(MPR, M-M-RVAXPRO,
Priorix)

Vattkoppor (Varilrix, Varirvax)
Biltros (Zostavax)

Rotavirus (RotaTeq, Rotarix)
Tuberkulos (BCG-vaccin)

Gula febern (Stamaril)
Tyfoidfeber (Vivotif, oralt vaccin)

Sésongsinfluensa (Fluenz Tetra,
nésspray)

Levande vaccin far ej ges till patienter

med:

* T-cellsdefekter och kombinerade
immunbrister (t.ex. aktiverat
PI3K3-syndrom, 22q11-deletions-
syndromet, DOCK-8-brist,
hyper-IgM-syndrom med flera),
se ovan

* Kronisk granulomatds sjukdom
(CGD), géller endast vaccin mot
tuberkulos (BCG) och oralt tyfoid-
vaccin. Levande forsvagade virus-
vacciner kan ges, t.ex. MPR och
vattkoppsvaccin

* XLA och autosomalt recessiva
varianter av agammaglobulinemi

* CVID efter individuell bedomning

I ménga fall avrads fran levande vac-
ciner for att experterna inte sikert vet
om det ar ofarligt eller inte. Det gél-
ler t.ex. levande forsvagade vacciner
som MPR till personer med agam-
maglobulinemi (total antikroppsbrist
utan T-cellsdefekter). Manga barn
med denna immunbrist har fatt vacci-
net vid 1,5 ars alder, innan de fatt sin
diagnos och klarat av det utan att bli
sjuka. Rekommendationerna baseras
pa forsiktighetsprincipen. Immun-
globulinbehandling kan hdmma ef-
fekten av levande vaccin. Vid vacci-
nation med levande vaccin ges detta
om mojligt forst 3 ménader efter den
senaste immunglobulintillforseln.
Professor Cunningham Rundles re-
kommenderar att anhoriga och 6v-
riga personer som kommer i kontakt
med personer med immunbrist ska
vara vaccinerade mot méssling, pas-
sjuka, réda hund och vattkoppor samt
med inaktiverat influensavaccin. Vid
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vaccination mot bakterier anvdnds
ofta sa kallade konjugerade vacciner
som bestar av en kolhydratrest fran
bakteriens skal som har konjugerats
dvs. satts thop med ett protein, for
att skapa ett starkare immunsvar mot
kolhydratstrukturen. Immunforsva-
ret kan ha svart att skapa antikroppar
mot enbart kolhydrater och da ger
vaccinet béttre effekt om man kopp-
lar pé ett protein. Dessa dr sékra for
personer med immunbrist.

Vilket skydd ger immunglobulin-
behandling mot sjukdomar som
man vaccinerar mot?

Om du fér bra nivéer av immunglo-
bulin och dina ldgsta nivéer av I1gG
ligger inom normalintervallet for
friska personer, kommer immunglo-
bulinet ge dig skyddande nivéer av
antikroppar mot foljande sjukdomar:
e vissatyperav * réda hund

hemofilus- » difteri
bakterier * stelkramp
* miéssling * polio
* passjuka » vattkoppor

Detta beror pa att blodgivare som do-
nerar blod som anvinds for att fram-
stdlla immunglobulinpreparat har ge-
nomgatt eller vaccinerats mot dessa
sjukdomar. Enligt SLIPIs riktlinjer ger
immunglobulinpreparat inget skydd
mot hepatit A, japansk encefalit, ty-
foid eller kolera. Om man missténker
déligt vaccinationssvar mot hepatit
A kan man ge specifika antikroppar
mot hepatit A i form av Beriglobin
sa ndra inpa resan som mojligt. For
japansk encefalit avrader man perso-
ner med primdr immunbrist att resa
till 1&nder dér detta forekommer om
man har daligt vaccinationssvar.

Vad héander vid vaccination

om man har immunbrist?

Det man normalt efterstrdvar vid vac-
cination dr aktivering av B-celler som
kan bilda skyddande antikroppar.
Man har tidigare ansett att det inte
l6nar sig att vaccinera personer som
saknar B-celler och antikroppar eller
endast kan gora vissa klasser och/
eller har laga nivaer. Detta har man
omvérderat efter att vissa studier har
visat att personer med antikropps-
brist far en aktivering av specifika
T-celler som har en skyddande effekt
vid en infektion. T-cellerna produce-
rar flera viktiga signalsubstanser som
gamma-interferon och interleukin-2
(IL-2) som é&r av stor vikt for att
bekdmpa en virusinfektion. Vid ny

influensasdsong med nya influensa-
stammar finns inte antikroppar mot
dessa i de immunglobulinpreparat
som for tillfdllet anvinds. Immun-
bristldkare 1 Sverige rekommenderar
darfor vaccination for att mojligtvis
fa ett T-cellsformedlat svar mot influ-
ensa. Man vill framfor allt undvika
sekunddra bakteriella infektioner
med pneumokocker och meningo-
kocker. Det handlar saledes inte om
att dessa patienter dr mera bendgna
att fa en svér influensa i sig.

Vaccin mot coronavirus

Under det forsta halvaret av 2020 har
cirka 120 nya vacciner mot corona-
viruset SARS-CoV-2 som ger upphov
till sjukdomen covid-19 utvecklats.
Bland dessa finns vaccin baserat
pa inaktiverat eller avdodat virus,
vaccin som innehaller virusproteiner
eller en gen som kodar for spike-pro-
teinet, ett ytprotein pd coronaviruset.
Man har ocksd vaccin ddr man an-
véander ofarligt forkylningsvirus som
Adenovirus som bérare av coronavi-
rusets spike-protein eller lipidpartik-
lar som bar pd mRNA som kodar for
spike-proteinet. Vid kliniska studier
har flera av dessa vaccinkandidater
gett lovande resultat. En vaccinkan-
didat bedoms vara framgangsrik om
den vid vaccination ger upphov till
nya antikroppar i blodet som kan
binda till viruset och inaktivera det
samt att dven T-celler aktiveras och
skapar ett T-cellsskydd och slutligen
maste bada typerna av immunskydd
vara langvariga.

Kommer dessa vacciner vara sidkra
for personer med immunbrist? Svaret
ar att de dr sdkra sd linge de inte
innehaller levande virusmaterial men
vi kan inte veta dnnu om det kan
forekomma andra biverkningar. Im-
munbristpatienter kommer inte vara
de forsta som vaccineras, utan vac-
cinerna kommer att testas pa friska
frivilliga forst. Huruvida dessa vac-
ciner kan leda till skyddande anti-
kroppar och skyddande T-celler hos
personer med immunbrist beror pa
vilken immunbrist man har.

Vaccinationer dr ett av de mest
kostnadseftektiva livriddande medi-
cinska ingreppen och beréknas radda
2,5 miljoner liv varje ar. Nér personer
med immunbrist vaccineras uppnas
ett visst skydd mot smittdmnet och
vaccinering av narstaende och om-
givningen medfor dnnu béttre skydd.
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PlObladets gastmedarbetare 2020

creening med

PKU-prove

Text: Rolf Zetterstrom

Den 5 augusti 2019 borjade vi
screena alla nyfddda barn i Sve-
rige for sjukdomen svar kombi-
nerad immunbrist (SCID, severe
combined immunodeficiency)
med det sa kallade PKU-provet.
Tack vare detta har tre barn med
SCID tidigt kunnat upptackas
och fa livsraddande behandling.

Under det forsta &ret har 115 212
nyfédda barn screenats for SCID
och totalt 68 har behovt genomga
upprepad provtagning. Utover de tre
barnen med SCID har ocksé ett an-
tal barn med andra tillstind som kan
ge en paverkan pa immunforsvaret
hittats. For att uppticka barnen med
SCID miiter vi antalet kopior av en
liten DNA-cirkel (T-cell receptor ex-
cision circle, TREC), en markor for
T-lymfocyter, med en teknik som
kallas realtids-PCR. Samtidigt miter
vi ocksd en markdr for B-lymfo-
cyter (kappa-deleting recombination
excision circle, KREC), som ocksa
rapporteras vid ldga TREC-nivéer,
och en kontrollgen. En stor del av de
barn som vi identifierat i screeningen
ar for tidigt fodda barn. Dessa barn
normaliserar s& sméningom sina
TREC-nivaer vilket vi kan se genom
fornyad provtagning.

I Sverige péaborjades arbetet med att
hitta sitt att screena barn for priméra
immunbrister redan for cirka 10 ar
sedan did Lennart Hammarstrom,
tillsammans med sin davarande dok-
torand Stefan Borte, pébdrjade ett
samarbete med Ulrika von Dd&beln
pa Centrum for medfodda metabola
sjukdomar/PKU-laboratoriet. Detta
ledde s& smaningom fram till att en
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ny metod for att screena barn med
SCID och andra primédra immun-
brister togs fram. I samarbete med
barnlédkaren Jacek Winiarski och
medarbetare kunde detta sedan testas
i storre skala under tre ar (2013-
2016) 1 Stockholmregionen. Cirka
90 000 barn screenades och 2 barn
med SCID kunde genom detta pilot-
projekt identifieras.

En genomlysning av SCID via So-
cialstyrelsens process for inférande
av ny screening (se nedan) ledde sa
sméaningom fram till en rekommen-
dation att inkludera SCID i vart na-
tionella screeningprogram. For att
paborja screeningen kravdes dock en
lagéndring vilket gjorde att starten
fordrojdes négot. I ett pressmedde-
lande fran Regeringskansliet den 28
mars 2019 tillkdnnagavs dock ganska
plotsligt att denna lagédndring skulle
komma forsta juli samma ar. Efter
att ha inforskaffat nodvéndig utrust-
ning, utdkat var labbyta och anstillt
en legitimerad biomedicinsk analy-
tiker och en sjukhuskemist kunde vi
tillsammans med barnldkare vid tre
specialistcentra (Mikael Sundin och
Kim Ramme, Stockholm, Nicholas
Brodszki, Lund och Anders Fasth
samt Olov Ekwall, Goteborg), starta
SCID-screeningen redan i bérjan av
augusti 2019.

Screening av nyfodda barn med
filtrerpappersprov startade i USA i
borjan av 1960-talet i och med att
Robert Guthrie utvecklade en metod
for att hitta barn med sjukdomen
fenylketonuri (PhenylKetonUria,
PKU). Vid PKU saknas formagan
att omvandla fenylalanin, en av de
20 aminosyror som bygger upp vara
proteiner. Detta leder till att man i
kroppen ansamlar giftiga/skadliga

Rolf Zetterstrom, dverlakare,
med. dr, Centrum for Medfédda
Metabola Sjukdomar och Astrid
Lindgrens Barnsjukhus, Karolinska
Universitetssjukhuset.

Foto: Monica Casserlov

amnen. Sjukdomen kan effektivt be-
handlas genom tidigt insatt kraftigt
proteinbegrinsad kost och tillskott av
speciella aminosyrapreparat for att
inte fa brist pa aminosyror som krop-
pen inte sjélv kan bilda. Hans Palm-
stierna, kemist och miljodebattor, in-
spirerades av Robert Guthries arbete
och 1965 bdrjade vi att screena barn
1 Sverige for PKU. Eftersom detta
var den forsta sjukdom som vi scre-
enade nyfodda barn for med filtrer-
pappersprov kom provet att kallas
”PKU-provet”, ett namn som lever
kvar fast det idag handlar om 25 oli-
ka sjukdomar av vilka medfodd brist
pd skoldkortelhormon (kongenital
hypothyreos) ar den klart vanligaste
(se tabell med startar och ungefdrlig
incidens av sjukdomarna i Sverige).
Orsaken till kongenital hypothyreos
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ar 1 de flesta fall oklar medan de
ovriga sjukdomarna ar arftliga och
kan verifieras med en genetisk
undersokning.

Malet med PKU-provet ér att finna
barn med svara behandlingsbara
sjukdomar dér en tidig diagnos avse-
vért forbattrar prognosen och raddar
liv. Provet tas sa snart som mojligt
efter 48 timmars alder. I Sverige har
vi tack vare en mycket god organisa-
tion, dér alla involverade forstar nyt-
tan av provet, en hog tdckningsgrad
vilket gor att dver 99,5 % av alla ny-
fodda barn provtas. For nédrvarande
ror det sig om cirka 115 000 nyfédda
barn per ér i Sverige och vi erbjuder
dessutom nyanlidnda upp till atta ars
alder (for SCID upp till tva ar) prov-
tagning. Organisationen for att detta
skall fungera &r omfattande och in-
kluderar manga viktiga steg, se bild
1. Alla prov som tas i landet skickas
till PKU-laboratoriet vid Centrum
for medfodda metabola sjukdomar
vid Karolinska Universitetssjukhuset
1 Stockholm.

Klippning av PKU-prover.
Foto: Rolf Zetterstrom

For narvarande klipps 6 stycken 3,2
mm stansar ut for de olika analyser
som behdvs for de 25 sjukdomarna
(sebild2). Omnagon analys visar av-
vikande virden klipps minst tvd nya
stansar ut for att kontrollera resulta-
tet. I vissa fall gors dessutom ytter-
ligare mer forfinade analyser for att
bittre kunna sérskilja frisk fran sjuk.
Totalt hittar vi cirka 100 nyfodda
barn per &r med négon av de 25 sjuk-
domarna och resultatet meddelas all-
tid snabbt per telefon (se bild 1) sé att
barnen/familjerna kan inkallas for
kontroll och provtagning. Bild ovan
visar klippning av PKU-prover, bild
3 stansar frén olika barn som ligger
i brunnarna pa de 96-hélsplattor
som anvénds till respektive analys, i
detta fall for SCID-analysen, och
bilden i nésta spalt visar slutligen
utvirderingen av data avseende
SCID.
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Utvarderingen av data avseende
SCID. Foto: Rolf Zetterstrom

Sedan 2013 finns en via Social-
styrelsen organiserad process for
inforande av ny screening i Sverige
och denna process inkluderar dven
screening av nyfodda med PKU-
provet. Nya sjukdomar att screena
for kan foreslds av professionen,
patientorganisationer eller patienter/
familjer. For nirvarande utreds cys-
tisk fibros och X-bunden adreno-
leukodystrofi. Fler sjukdomar, till
exempel spinal muskelatrofi (SMA),
som kan lampa sig for denna typ av
screening, kommer att utvirderas
inom de narmaste aren.

PKU-laboratoriets hemsida,
http://www.karolinska.se/PKU

Socialstyrelsens sida for nationella
screeningprogram,
https://www.socialstyrelsen.se/
regler-och-riktlinjer/
nationella-screeningprogram/
Artikel om pilotprojektet
avseende SCID screening i
Sverige,

https://www.mdpi.com/
2409-515X/3/2/11

Artikel som beskriver utfallet av
en miljon nyfodda barn i Sverige
avseende 20 medfodda metabola
sjukdomar,
https://www.mdpi.com/
2409-515X/6/2/42

Artiklar som beskriver CAH
screeningen i Sverige under de
senaste aren,
https://www.mdpi.com/
2409-515X/6/3/71,

och vikten av uppfoljning av
screening-programmet,
https://www.mdpi.com/
2409-515X/6/3/68/htm

Tabell

Sjukdom och startir

Ungefirlig incidens i Sverige

Organiska acidurier

Metylmalonsyrauri (inkl. cobalamindefekter), MMA (2010)

Propionsyrauri PA, (2010)
Isovaleriansyrauri IVA, (2010)
Glutarsyrauri typ 1, GA1, (2010)
Tyrosinemi typ 1, TYRI, (2010)
Betaketotiolasbrist, BK T-brist, (2010)

Fettsyranedbrytningsdefekter
Primér karnitinbrist, CUD, (2010)

Karnitinpalmitoyltransferas-1-brist, CPT1-brist, (2010)
Karnitinpalmitoyltransferas-2-brist, CPT2-brist, (2010)
Karnitinacylkarnitintranslokasbrist, CACT-brist, (2010)

<1:100 000
<1:100 000
<1:100 000
1:100 000
1:100 000
<1:100 000

1:80 000
< 1:100 000
< 1:100 000
<1:100 000

Very long chain acyl CoA dehydrogenasbrist, VLCAD-brist, (2010) 1:40 000

Medium chain acyl CoA dehydrogenasbrist, MCAD-brist, (2010)

1:17 000

Long chain 3-hydroxyacyl CoA dehydrogenasbrist,

LCHAD-brist, (2010)

Multipel acyl CoA dehydrogenasbrist, MAD, GA2, (2010)

Aminosyraomsittningsrubbningar
Fenylketonuri, PKU, (1965)
Citrullinemi typ 1, CIT1, (2010)

Argininosuccinatlyasbrist, ASL-brist, (2010)

Arginasbrist, ARG, (2010)
Homocystinuri, HCY, (2010)
Ovriga

Galaktosemi, GALT-brist, (1967)
Biotinidasbrist BIOT-brist, (2002)
Kongenital hypotyreos, KH, (1980)

Kongenital binjurebarksvikt, CAH, (1986)
Svar kombinerad immunbrist, SCID (2019)

1:80 000
<1:100 000

1:14 000
1:100 000
< 1:100 000
<1:100 000
<1:100 000

1:100 000
1:70 000
1:2 800
1:12 000
1:40 000
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Screeningprocessen - omfattande med méanga steg

Information

Prov 48 tim alder
l Transport, posten

Analys pa PKU-laboratoriet

l Telefonsamtal + brev

Specialistteam (narmaste barnklinik for KH och CAH)

Metabolteam barn, Umed, Stockholm, Géteborg och Lund
Immunbristteam barn, Stockholm, Géteborg och Lund

Utredning, behandling, uppféljning

!

Rapport tillbaka till screeninglaboratoriet

lllustration: Jenny Wirgart
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25 olika sjukdomar

En stans for matning av TSH (Kongenital hypothyreos)
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En stans for méatning av 170HP (Kongenital binjurebarkshyperplasi, CAH)
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En stans for "utvidgad” - PKU (aminosyra- och fettnedbrytningsdefekter, 20 st)
En stans for GALT-aktivitet (klassisk galaktosemi)
En stans for biotinidasaktivitet (biotinidasbrist)

En stans fér matning av TREC (svar kombinerad immunbrist, SCID)




Att ta livsviktiga
Neslut atan att veta om
konsekvenserna

Text: Mette Larsen
Foto: Privat

Aren gér. Var son Viggo har bli-
vit tonaring. Han kom till varlden
en tidig morgon i juli 2007. Da
hade han alla odds emot sig.
Han foddes namligen med den
primara immunbristsjukdomen
Wiskott-Aldrichs syndrom (WAS).

Nyligen kontaktade en mamma mig
med en nydiagnostiserad son pa ett
ar med Wiskott-Aldrichs syndrom.
Vi éar sedan linge kontaktfamilj
hos intresseforeningen PIO, Primér
immunbristorganisationen, for andra
familjer som paborjat sina livsresor
med primédra immunbristsjukdomar.
Mamman har ménga fragor och jag
maérker snabbt att minnen och hén-
delser fran vér egen resa med Viggo
kommer upp till ytan. Under samta-
lets gang faller pusselbitarna pa plats
1 det livspussel vi tvingades forma
nér vi fick vér Viggo.

Hur &r det att bli fordlder till ett barn
med en svar primir immunbristsjuk-
dom? Och hur péverkas familjen nér
livet och vardagen inte kan tas for
givna? Vad dr egentligen viktigt i till-
varon, pa riktigt?

Manga av fragorna handlar om prak-
tiska uppgifter for att gora sitt barns
liv sa gott som mojligt. Det gér inte
att planera, inte gora ditt barn friskt,
bara forbereda det och skydda det
mot alla osynliga fiender (smitto-
amnen). Hélla ditt barn sa friskt som
mojligt infor ett stamcellsbyte. For
att sedan utsatta ditt barn for livsfara
genom den nddvéindiga konditione-
ringen infor stamcellstransplanta-
tionen. Det dr en mardrom. For en av
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de storsta utmaningarna som man har
som fordlder dr att ta livsviktiga be-
slut utan att vara séker pa konsekven-
serna. Det ar dérfor viktigt att se till
att fa korrekt information, och garna

Adam, Mette, Skip (hund) och Viggo.

vid flera tillfdllen och fran flera kél-
lor. Men ocksa att lyssna till andras
resor. Och for sin egen hélsas skull
till de mer lyckosamma! Det dr en
tung resa som véntar, fylld med med-
iciner, matning, diarré, krakningar,
trotthet och oro. Men ocksa med
hopp, lek, kérlek, samhdrighet och
glidje.

Famla i ovisshet och oro

Redan nér Viggo var nyfodd mérkte
vi som fordldrar att det var nagot
som inte stimde. Han hade blod i av-
foringen pa BB, men ldkarna och
barnavérdscentralen trodde det var

en allergi. Som ammande mamma
fick jag forhallningsorder om att
undvika vissa livsmedel. Viggo fick
eksem tidigt, men var 1 ovrigt glad
och pigg tills han slutade amma. Da
fick han magsjuka, om och om igen,
och blev vildigt medtagen. Eksemen
fortsatte blossa upp och han hade
sar runt om pa kroppen. Vid en vac-
cination nir Viggo var nistan ett ar
fick han en jattestor bula dér han fatt
sprutan. Det visade sig att han hade
véldigt fa blodplattar — trombocyter.
Lékarna trodde att det berodde pa
en svarighet att koagulera blod som
sma barn kan ha. Sé fick Viggo sin
forsta hjalm for att skydda huvudet.
Men bara nagon vecka senare drab-
bades han av magsjuka igen, och fick
aka in akut till sjukhuset. Hans trom-
bocytvirde var da mycket lagt. En
akutldkare som var uppmérksam sag
till att vi fick komma vidare i vérd-
systemet. En utredning om vad som
kunde vara fel sattes igang. Tva ben-
margsprov togs och vi fick komma
till barncanceravdelningen péa Drott-
ning Silvias barnsjukhus i Goteborg.

En svar och dédlig primér
immunbristsjukdom

Vér oro besannades, och dess orsak
fick ett namn, Wiskott-Aldrichs
syndrom. Det var dnda skont att
antligen fa ett svar. Detta trots att det
var en allvarlig sjukdom som kunde
vara dodlig. Nu visste vi vad det
var som var fel. Men det tog tid att
forstd och ta in informationen som
vi fatt. Vi fick veta att den enda bo-
tande behandlingen for Viggo var en
stamcellstransplantation. En s6kning
efter en donator sattes igang. Blod-
prover togs pa oss fordldrar, for att se
om nagon av oss skulle kunna passa,
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det vill sdga har samma védvnadstyp
som Viggo. Vilket ingen av oss hade,
sorgligt nog.

Vi hade ingen aning om hur dagarna
med Viggo skulle bli. Eller ens de
nirmaste timmarna, eftersom Viggos
hélsotillstind snabbt kunde &ndras.
Eksem, plotsliga hudproblem och
feber var nagra av méanga symptom.
For att kunna ge Viggo mat och med-
icin opererades det in en CVK, port-
a-cath, och en sa kallad PEG. Den
hosten, ndr Viggo fyllt ett ar, dkte vi
ut och in akut till barncanceravdel-
ningen flera ganger, eftersom Viggo
fick upprepade blodforgiftningar
eller feber, och behovde extra trom-
bocyter. Beskedet om en lamplig
donator kom é&ntligen i slutet av
oktober 2008. Donatorn kom fran
Tyskland och var Viggos identiska
HLA-tvilling.

Transplantation med

stamceller fran en annan person

- allogen transplantation

Tva veckor innan stamcellstrans-
plantationen i februari 2009 star-
tade Viggos isolering i ett rum pa
barncanceravdelningen. Vi fick ett
vitt rum med en sluss, dédr fanns tva
sangar med en teve och en toalett.
Det var ett lyhort rum sé vi kunde
hora larmet frdn grannens rum.
Ibland hordes grat och fortvivlan,
och det paverkade forstds oss alla i
en redan pressad situation. Hygienen

Da var hjaimen bla - idag ar den vit.

var forstds rigords och Viggos lek-
plats begrénsades till singen och en
barnstol vid bordet. Infor stamcells-
bytet fick Viggo en forbehandling,
en si kallad konditionering under
flera dagar, med cellgift och immun-
hdmmande ldkemedel. Mellan prov-
tagningar, medicinering, méltider och
blojbyten tittade vi mycket pa film,

ritade, spanade pd faglar som flog
forbi fonstret, plaskade med vatten
eller sov. Vi forsokte skapa dagliga
rutiner i ett kinsloméssigt kaos.

Forutom att Viggo madde samre, sa
insjuknade Viggos pappa i magsjuka
och kunde inte nérvara vid konditio-
neringen. Hjdlp fran vara nédra och
kira pakallades for att avlasta oss
fordldrar. Dagen innan transplanta-
tionen fick ocksa jag magsjuka, och
kort darefter Viggo. Flera av perso-
nalen och alla som tillkallats fran vért
sociala natverk fick ocksa magsjuka,
en efter en. Som tur var tillfrisknade
Viggos pappa och kunde ta over
rodret nir Viggo till slut skulle fa
sina nya stamceller.

Pa varje transplantationsenhet finns
en sjukskdterska som fungerar som
koordinator. Var skoterska skotte
kontakter, hade koll pd Viggos till-
stind och sdg till att stamcellerna
fanns tillgéngliga i rétt tid. Hon him-
tade sjilv stamcellerna i Tyskland.
Stamcellerna 6verférdes som vid
en blodtransfusion, fran en pase via
slang till Viggos CVK och det hela
tog en eller tva timmar. Viggo fylldes
som en ballong och blev alldeles rod
vid transplantationen. De nya stam-
cellerna soker sig till skelettets hél-
rum dér benmérgen finns, och borjar
bilda nya blodkroppar. Under den
hér tiden var Viggo mycket infek-
tionskédnslig och magsjuk. Han fick
hog feber och andra vanliga biverk-
ningar som trotthet och ont i munnen,
krakningar och diarré.

Viggos aptit forsvann helt och mat-
ning via PEG inleddes. Vi forsokte
halla Viggos intresse for mat vid liv,
och envisades med att fa in hans mat
till vart sjukrum. Vi hade en white-
board-tavla i rummet dir vi skrev
upp resultaten efter Viggos provtag-
ningar. Men det drdjde nagra veckor
innan sifforna borjade arta sig. Under
den hér perioden, som blev ovéntat
lang da Viggo hade magsjuka och
inget immunforsvar, gick jag och
Viggos pappa om varandra si att
den andra fordldern kunde vila eller
ata. Vi slutade vara partner och det
fanns inte tid att trosta eller stodja
varandra. Istéllet blev vi en del av ett
maskineri som bara maste fungera.
Sjukhusets kurator hjilpte oss med
kontakter till Forsakringskassan och
med ekonomiska fragor. Men ocksa
med var oro och vara funderingar.

Antligen hemma

Nir de nya stamcellerna borjar pro-
ducera blodkroppar startar den andra
perioden efter transplantationen. Vi
var livradda forsta gangen som vi

Viggo och professor Anders Fasth.

fick ga ut ur var isolering med Viggo.
Darute fanns ju alla méanniskor och
osynliga smittodmnen. [ mitten av
april 2009 fick vi beviljat efterlangtad
hemsjukvard i vér bostad. Det var
ingen sjélvklarhet eftersom vérd-
personalen inom hemsjukvard dér vi
bodde inte hade erfarenhet av vard
av svart sjuka och sma barn.

Under den hér perioden fick vi ett

ndgot mer normalt liv genom att

varda Viggo hemma. Det gjorde att

var stress minskade. Viggos mag-

sjuka ville inte ge med sig under sex
manader da hans nya immunforsvar

annu inte var utvecklat. Han fick
intravenos naringstillforsel (TPN-né-

ring) och diverse néringsdrycker via

sin PEG under den hér tiden, efter-

som han inte visade nagot intresse

for mat. Vi serverade fortsatt vanlig

mat som vi senare korde 1 mixern, sa

kunde vi ge honom ljummen riktig

mat via hans PEG. Ibland rapade han

efter maten med forvanad blick, da

han kidnde smaken av dagens maltid.

Ett halvar efter transplantationen nér

Viggo till slut kunde bekédmpa sin
magsjuka borjade han &ta igen.

Viggos virden var dock inte /’

helt tillfredstédllande. Det ta-

lades om att vi skulle behova
gora om hela stamcellsbytet
igen. Det bestimdes att for
att vinda Viggos utveck-
ling skulle man testa en
for den tiden ny be-
handling dir man ger  /
stamceller via injek-
tioner, med risk for
Graft-versus-host- A
sjukdom, GVH.
Var tyske dona-

tor stallde upp  /
dnnuen géng  /
och done- :
rade fler
stam -
celler.




En andra chans

tationen ar resten av livet. Den 2 de-
cember 2009 hade Viggo 80 procent
donatorceller i blodet. Hans ldkare
kunde séga att nu gar det at rétt hall,

paborjades en lang period av ater-
héamtning dar Viggo fick ta sina vac-
cinationer pa nytt och ta prover en
gang 1 veckan. Det tog lang tid for
oss fordldrar att inse att Viggo nu var
en frisk pojke, och kunde gora saker
som for friska barn ar sjélvklart. Till
slut lades hjdlmen pa hyllan och han

varje dag. Han klarade sina forsta
sjukdomstillfallen utan problem och
varen 2011 var Viggo i sd pass bra
form att han kunde skolas in i for-
skolan. Aterhdimtningen for oss for-
dldrar tog tid och sd smaningom
kunde vi borja arbeta igen.

Idag &r var Viggo tretton ar. Han bér
fortfarande hjalm. Men nu av ett helt
annat och lustfyllt skél, eftersom han
numera lever pa skateboardrampen

en Jack Russel terrier, haller honom
igdng bade fysiskt och psykiskt.
Kontroll och blodprover tas érligen

Han har en fortsatt IgA-brist, men
inga besvér. Forsta veckan pa som-
marlovet fick han covid-19, och hans
immunforsvar klarade av det bra.

Jag ar tillbaka dér jag borjade min
berittelse, 1 samtalet med den hjélp-
sokande mamman. Hon som fragar
oss om rad och som idag star i borjan
av sitt barns transplantationsresa.

Jag tanker att det dr mycket latt att
vara efterklok och séga vad vi sjidlva
kunde eller borde ha gjort eller inte
gjort. Men nu, efter alla véra erfaren-
heter, skulle jag nog sdga att vi inte
kunde ha gjort s& mycket annorlunda.
Vi stod mitt i vart livs storsta kris
och stilldes infor en rad livsavgo-
rande beslut. Och vi gjorde sa gott vi
kunde.

Det vi kunde gjort bittre, det ser
jag i dag, det dr att be om mer hjélp
fran vara néra och kéra. Hjalp med
avlosning for att ge oss foréldrar ut-
rymme att vila. Hjdlp med att handla
och gora ndrande matlador till oss
fordldrar. Komma forbi med en kopp
kaffe, allt for att fa oss att orka hela
viagen. Anda till malet, som &r ett
barn som 6verlever och som kan leva
sitt liv.

S& be om och ta emot hjélp! Det dr
mitt allra viktigaste rad. m

son. For att kunna utféra en stamcells-

FAKTARUTA

Den tredje perioden efter transplan-
. Wiskott-Aldrichs syndrom ir en im-
i munbrist-sjukdom som innebér 6kad
- risk for blodningar och infektioner.
: Blodningarna kan uppstd pd manga
och att han skulle bli frisk. Ddrefter @ olika stéllen i kroppen, till exempel
© 1 ndsan, munnen, magen och huden.
. Det &r nistan bara pojkar som fods
i med syndromet. For en del av dem
. innebdr det blodningar och upprepade,
: svara infektioner. Hos andra kan
¢ blodningar vara det enda symtomet.
¢ (fran Socialstyrelsens kunskapsdata-
. bas om sillsynta hilsotillstand)

larde sig och klarade av nya saker

. Medicinsk information om

: stamcellstransplantation

i Alla vara blodkroppar bildas fran
: blodstamceller i benméirgen. Stam-
. cellerna utvecklas sedan till roda
i blodkroppar (erytrocyter), vita blod-
¢ kroppar (leukocyter) av olika slag,
- inklusive lymfocyter, samt blodplit-
i tar (trombocyter). Med en stamcells-
¢ transplantation finns mojlighet att er-
. sitta en sjuk persons blodstamceller
i med blodstamceller fran en frisk per-
med sina vinner. Hans hund Skip,
. transplantation méste det finnas en
i givare vars viavnadstyp (HLA) passar
¢ vdl ihop med mottagarens. Helst
pa Drottning Silvias barnsjukhus. : ska de vara helt HLA-identiska.
i Generna som styr tillverkningen av
¢ de proteiner som bildar védvnads-
. typen drvs fran foréldrarna, och varje
¢ syskon har 25 procents chans att ha
: samma védvnadstyp som sitt sjuka
. syskon. Bist dr att transplantera
i stamceller fran ett friskt syskon
: med samma vévnadstyp. Om denna
: mojlighet inte finns kan man genom
¢ nationella och internationella register
¢ Over frivilliga stamcellsdonatorer
- och infrusna enheter med navel-
i stringsblod soka efter en passande
¢ donator. Infor en stamcellstransplan-
. tation maste patienten forbehandlas,
i dels for att de nya stamcellerna ska
¢ kunna fa faste och dels for att de inte
- ska starta en avstdtningsreaktion rik-
i tad mot patienten. Forberedelserna
¢ innebar att den som ska ta emot de
- transplanterade cellerna behandlas
¢ med cytostatika for att de egna, sjuka
¢ cellerna inte ska stota bort de nya
. stamcellerna. Detta kan vara mycket
i krivande, eftersom cytostatika dven
i skadar slemhinnornas funktion som
. barridr mot omvirlden. Risken for
i allvarliga infektioner 6kar, och barnet
: maste darfor hallas isolerat under
: manga veckor, upp till manader,
: bade fore och efter transplantationen.
¢ Vid en blodstamcellstransplantation
. sugs benmirg upp fran hoftbenet pa
: givaren och samlas i en behallare.
: Mirgen ges sedan till mottagaren i
. dropp direkt i ett blodkérl, ungefér

som vid en blodtransfusion. Enstaka
stamceller finns ocksa i blodet. Ett :
alternativ till att ta benmérg frén hof- :
ten dr darfor att lata donatorns blod :
passera en sirskild centrifug som :
vaskar ut stamcellerna, medan dvriga '
delar av blodet gér tillbaka till dona- :
torn. De framvaskade stamcellerna :
samlas i en behéllare pd samma vis :
som benmérgen och ges pad motsva- :
rande sitt. Ytterligare ett alternativ &r :
att utnyttja det blod som finns kvar
1 navelstrangen och i moderkakan :
hos nyfodda barn. De nyfoddas blod :
dr ovanligt rikt pd blodstamceller
och den lilla mingd blod som finns :
i navelstrangen och i moderkakan :
efter att ett nyfott barn har avnav-
lats kan darfor frysas in och sparas
for att senare transplanteras. Nér :
blodstamceller har transplanterats '
letar de sjdlva upp mérgrummen hos :
mottagaren (i benen pa olika stillen :
i kroppen), viéxer till och bildar suc- :
cessivt ett nytt immunforsvar. In- :
ledningsvis &r infektionsrisken stor :
for patienten. Den forsta tiden efter
transplantationen innebdr darfor :
isolering péa sjukhuset och senare i :
hemmet. Efter hand kan isoleringen
minskas och efter cirka ett halvar :
kan &ldre barn dterga till férskola och
skola, och vuxna bérja arbeta igen,om
inga komplikationer tillstott. Forst :
cirka tvd ar efter transplantationen :
fungerar immunforsvaret normalt. 5

Ordférklaringar i
CVK, central venkateter: en plast- :
slang som placeras i ett stort blod- :
kérl strax innan det mynnar i hjértat. :
Slangen limnar blodkarlet pa halsen :
och dras sedan under huden for :
att mynna pa brostet. Gor att man
slipper sticka patienten for vartenda
blodprov. ;
Port-a-cath, eller venport: som en :
CVK, men istillet for att mynna :
genom huden sa slutar den i en dosa :
under huden med ett plastlock pa
som man kan sticka i for blodprover.
PEG: innebér att man gor ett hal ge- :
nom huden direkt in till matsdcken
och kan genom en slang tillféra mat :
och mediciner.
Graft-versus-host-sjukdom, GVH:
oversitts till svenska som transplan-
tat-mot-virdreaktion. Detta betyder :
”omvénd” avstdtningsreaktion. De
nya immuncellerna i stamcellstrans-
plantatet kinner igen patienten som :
frammande och forsker stota bort :
patienten.
IgA-brist: en isolerad brist pd en av :
véra immunglobulinklasser. Andra :
immunglobulinklasser ar IgG, IgM,
IgD och IgE. i



PIOs forskningsstod 2017

Vad har hant sedan du mot-
tog PIOs forskningsstod?

Text: Per Marits. Foto: Arkivbild.

For tre ar sedan fick jag forsk-
ningsstéd fran PIO och skrev
med anledning av det en kort
text om genetisk utredning av
patienter med immunbrist. Har
tankte jag ge en kort samman-
fattning av vad som har hant pa
det har omradet sedan dess.

Jag arbetar pa Klinisk immunologi i
Huddinge dér vi tar emot prover fran
patienter med immunbrist fran hela
landet. Vi tar fram DNA och skickar
det vidare till SciLifelab i Solna som
utfor en helgenomsekvensering. Vi
far darefter tillbaka sekvensdata som
analyseras i1 dataprogrammet Scout.
Vi tittar selektivt pa gener med kénd
koppling till primér immunbrist.

Klinisk immunologi ingér, tillsam-
mans med Klinisk Genetik och Cen-
trum for Medfodda Metabola Sjuk-
domar (CMMS) i Genomic Centre
Karolinska-Rare Diseases (GMCK-
RD). Vi hanterar patientprover pa
ett likartat sdtt och kan, om behov
uppstéar, dela sekvensdata mellan
oss, exempelvis om en patient med
immunbrist dven har symtom som
kan stimma med en metabol sjuk-
dom. Samarbetet ger dven mojlighet
till erfarenhets- och kunskapsutbyte
mellan klinikerna.

Under 2014-2019 har 306 patienter
analyserats hos oss. Den 6vervigande
majoriteten har haft ndgon form av
immunbrist, men en mindre andel
har varit patienter med benmérgs-
svikt, anemi eller medfédd trombo-
cytopeni. Hos 92 patienter har vi hit-
tat en sjukdomsorsakande sekvens-
variant. Det ger en 10sningsfrekvens
pa 30 %, vilket dock varierar kraftigt
mellan olika sjukdomsgrupper. Bést
ar losningsfrekvensen vid SCID-
fragestallningar, dér chansen dr>80 %
att fa en genetisk diagnos.

Immunbristfaltet dr ett mycket ak-
tivt kunskapsomrade. Det mérks inte
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Per Marits, Bitr. Sverlakare, Klinisk immunologi, Karolinska univ.sjukhuset.

minst pa att antalet gener som kopp-
lats till primédr immunbrist har okat
kraftigt, eftersom manga fler mono-
gena immunbristsjukdomar har be-
skrivits. Antalet gener som vi rutin-
massigt tittar pa i helgenomsekven-
seringen har 6kat fran knappt 300 till
over 400 stycken.

Vér kunskap om det ménskliga
genomet ar dock fortfarande ofull-
stindig och det dr véldigt viktigt att
bedomningen av en genetisk analys
grundas pa de symtom som patienten
har. Har 4r interaktionen med véra
kliniska kollegor ovérderlig. Dérfor
ar det roligt att vi inom Sverige
har fatt ett vildigt bra samarbete
kring svara immunbristfall, med
digitala patientkonferenser var tredje
vecka dir patienter som genomgatt

helgenomsekvensering diskuteras.

Vad kommer att handa framéver?
En l6sningsfrekvens pd 30 % inne-
bar ju tyvarr att det fortfarande ar
en stor andel av fallen som forblir
ouppklarade. En del av dessa kan
sakert forklaras med varianter i 4n s&
lange oupptickta immunbristgener.
Varianter som ligger i icke-kodande
delar av arvsmassan (introner) dr
svarbedomda, men kan likvil vara
sjukdomsorsakande. Har kan kom-
pletterande analyser av genuttryck
eller sekvensering av budbérar-RNA
samt proteinanalyser var en hjdlp i
diagnostiken. Fler verktyg att bedoma
”oklara” wvarianter 1 arvsmassan
kommer att gora att fler immunbrist-
patienter kommer att fa en genetisk
diagnos i framtiden. H
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PIOs podd sS4 Sjukt

AVSNITTI ”"Man maste ju leva ocksa”
- Vad en immunbristsjukdom inne-
bar, medicinskt och i vardagslivet

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

Si AVSNITT2 PIO 40 ar - fran fortvivlan
SJU 7@l till hopp med béattre méjligheter till
diagnos och behandling

Maj-Lis Hellstrém blickar tillbaka 40 ar och berattar
om sitt liv och anledningen till varfér hon startade
patientforeningen PIO. Lisa, medlem i PIO, berattar
om vagen fram till sin diagnos, medicinering och
vad PIO betytt for henne. Professor Anders Fasth
intervjuas om behandlingsalternativen for primara
immunbristsjukdomar.

AVSNITT 3 Hjalp! Jag har fatt en
kronisk sjukdom

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

AVSNITT 4 Att valja framtid

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

AVSNITT 5 Primar immunbrist - mer
7@ an infektioner. Kopplingen mellan
Pl och autoimmunitet

Manga med primar immunbrist drabbas ocksa av
autoimmunitet - nar immunfoérsvaret borjar
attackera kroppens egna celler. Vi moter
professor Vanda Friman som forskar om
kopplingen mellan primar immunbrist

dad
Fler PO der och autoimmunitet. Vi far ocksa lyssna

pa Ludvig som har haft CVID sedan
ad tondren och som &ven drabbats av
autoimmun sjukdom.

AVSNITT 6 Traning! Hur funkar det for
personer med primar immunbrist?

Ellinor pratar med &verlakare Lars
Ljungstrom om hur det ar att ha primar immunbrist
och trana. Nar hon tranar mindre kanner hon sig ofta
hangig och blir lattare sjuk. Vi far ocksa lyssna

pa fysioterapeut Johan Kumblad som reder ut vad
som egentligen menas med traning och hur immun-
forsvaret paverkas.

AVSNITT 7 Nar man inte ar kompis
med sin sjukdom och medicinering

sl Caroline berdttar om tiden det kan ta
att acceptera sin diagnos och hur det kan paverka
behandlingen. | det har avsnittet pratar vi med sjuk-
skoterskan Ramona Fust om det som lakarna brukar
kalla for foljsamhet. Vi far ocksa lara oss mer om
immunglobuliner.

AVSNITT 8 Forskning och behandlings-
mojligheter inom omradet primar
immunbrist

Vireser till Stromstad och hér svenska och inter-
nationella experter inom primar immunbrist sia om
framtiden. Vad sager den senaste forskningen? Vilka
behandlingsmetoder har stérst potential? Och har
det skett ndgot forskningsgenombrott som faktiskt
gor att fler primara immunbrister kan botas i framtiden?

AVSNITT9 Foraldraskap och primar
immunbrist

Familjiedagarna pa Uskavigarden &r upp-
skattade, har traffas foraldrar och barn for att delta
vid aktiviteter, lyssna péa foreldsningar och kanske
framfor allt umgas och utbyta erfarenheter. Vi pratar
foraldraskap med Cecilia och Lars som ar foraldrar till
en kille och en tjej som bada har primar immunbrist.
Kurator, medicine doktor Caisa Lindstrom berattar
om sin forskning om féraldrar till kroniskt sjuka barn.

AVSNITTI0 Familj, karlek och primar
immunbrist

e Efter en uppvaxt fylld av sjukhusvistelser,
infektioner och blédningar fick Erik Stahl vid 18 ars
alder till sist ratt diagnos. | detta avsnitt berattar
Erik om hur han vagade satsa pa karlek och familj
trots att han sjalv har en allvarlig primar immunbrist-
sjukdom.




EXTRAINSATT - AVSNITT Il
Primar immunbrist och covid-I9

Enpodd omiivet
‘med primérimmunbrist

Framfarten av det nya coronaviruset
covid-9 dver varlden paverkar alla, men kan sarskilt
skapa oro fér den som lever med en kronisk sjukdom.
Hur bdr personer som lever med primar immunbrist
forhalla sig till smittan? Med hjélp av professor Lennart
Hammarstréom och var husdoktor Anders Fasth svarar vi
pa fragor som kommit in till patientorganisationen PIO.

EXTRAINSATT - AVSNITT I2
Sa fortsatter livet i skuggan av
covid-19

Sfuﬁ(T

Enpodd omlivet
‘med primarimmunbrist

Begransningarna i vardagen till foljd av covid-9 har
tvingat oss att vanja oss vid en ny varld, valdigt
annorlunda frdn den vi ar vana vid. Vi pratar med

Erik Stahl och Caroline, medlem i PIO, om hur de
hanterar ovissheten kring sjukdomen och karantanen
i hemmet. Vi far ocksa svar pa hur covid-9 kan
paverka den som lever med primar immunbrist

fran var husdoktor Anders Fasth.

AVSNITT I3 Donerad blodplasma raddar liv

Blodplasma frén 130 donationer, fran helt
friska donatorer - ja, det ar vad som kravs
for en ganska vanlig arsforbrukning for att en person
med primar immunbrist ska kunna fa sin immunglobu-
linbehandling. | det hér avsnittet pratar Sa sjukt med
Michael Grévdal, medicinsk chef pa CSL Behring,

om hur lakemedelstillverkningen gar till, och med
Julia Nordin fran internationella patientféreningen
IPOPI om hur de arbetar for att sdkerstélla tillgangen
globalt.Vi tréffar ocksa Erik Stahl igen - en av alla de
som ar beroende av manniskors vilja att dela med
sig av sin plasma.

, AVSNITT 14 Skolan - sa kan den anpassas
~d& for elever med priméar immunbrist

Hur gér man om man har primar immun-
brist och ska bérja skolan? | det har avsnittet far vi
hdra om hur Kirunas storsta grundskola anpassade
sina rutiner sa att Alvin, som har primar immunbrist,
ska kunna vara sa frisk som majligt i skolan. Mamma
Linda och rektor Riitta delar med sig av sina erfaren-
heter och ger nagra tips pa vad man bor tanka pa
infor skolstarten for att minska infektionsrisken.

Hall utkik! Tva nya poddavsnitt, ett om arbetsliv
och ett om antibiotika, kommer fére arsskiftet!
Eym Alla podd-avsnitt avslutas med
i frageladan "Anders Fasth svarar
och forklarar”. Kontakta garna PIO
E med &nskemal pa poddens innehall
e och med fragor till professor Anders
Fasth via mejl sasjukt@pio.nu. Du hittar podden pa PIOs
hemsida eller dar poddar finns. Programledare: Micha
Arlt (avsnitt 19), Lucette Radstrom (fran avsnitt 10). Pro-
ducent: Estrid Holm. Podden ar ett samarbetsprojekt
mellan PIO och CSL Behring.

Tank garna pa PIO i jul!

Ge bort ett gavobrev, ett med
lemskap eller en prenumeration pa
PIObladet. Du kan ocksa handla jul-
klappar i zebra-butiken via PIOs hem-
sida www.pio.nu. Genom ditt stod
kan PIO sprida mer kunskap och in-
formation samt arbeta mer for att
fler barn och vuxna med primar im-
munbrist ska fa ratt stdd, vard och
behandling.

Tack for ditt stod. Vi onskar dig en
riktigt fin och GOD JUL!
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Nu slapper jag taget

och Jaq gor det utan minsta ovo bver hur det ska Gl

Text: Ann-Sofie Isaksson Nordmark
Foto: Privat.

Jag har varit engagerad i PIO se-
dan 1995, samma ar som jag av
professor Anders Fasth, styrelse-
ledamot i PIO, fick kannedom
om organisationen. Och ett par
manader efter att min son Chris-
toffer hade blivit stamcellstran-
planterad pa Drottning Silvias
barn- och ungdomssjukhus | G&-
teborg, pga. en svar kombinerad
immundefekt, SCID.

Jag var en arbetsivrig och ambitids
25-aring. Stolt och hedrad att bli
invald i styrelsen — som sekreterare
och under duvning av davarande ord-
forande och grundaren Maj-Lis Hell-
strdm som visste allt man da kédnde
till om priméir immunbrist. Det arbete
hon drog i gang 1978 och det PIO
gor dn i dag &dr betydelsefullt. PIO
bidrar till en lite enklare vardag och
en béttre framtid for personer med
primér immunbrist och anhdriga.

Jag har under dren haft flera olika
roller och uppgifter i styrelsen och
som anstilld i kansliet. Ar 2005 sa
jag upp mig fran ett heltidsarbete
som systemutvecklare for att arbeta
som informatér i PIO. Vi var en
trojka — davarande vice ordférande
Anneli Larsson, ordférande Kerstin
Torstensson och jag — som drev ar-
betet framat. Och jag vill minnas vart
arbete som engagerat och ingenting
var omdjligt — mer 4n att begrinsa
oss. Hjulen snurrade péa allt mer och
vi blev allt fler som ville forbattra
och fordndra.

Ar 2003 tog jag Over arbetet med
PIObladet och rollen som redaktor
efter Maj-Lis Hellstrom. Arbetet om-
fattade allt — fran att delta pa forelds-
ningar, skriva artiklar, fotografera,
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samla in material, 14sa och redigera
andras artiklar, sdlja annonser, ta in
offerter fran tryckerier, montera text
och bild, korrigera efter gransknings-
rundor och samréda med tryckeriet
fram och tillbaka, till fardig produkt
— det vill siga PIObladet.

PIObladets layout har utvecklats i
takt med teknik och kunskap — frén
en maskinskriven tidskrift med fa
bilder i svartvitt till dagens lattill-
géngliga och tilltalande tidskrift med
smakfull komposition av text och
bild och trevliga illustrationer. Ja,
vilket lyft da Ulrika A Jondelius tog
over séttningen av PIObladet! Men
innehallet dr i1 stort detsamma — det
vill sdga betoning pa kunskapsho-
jande medicinska artiklar och inslag
fran verksamheten. Artiklarna héller
dessutom en hdg kvalitetsméssig
standard. De sévil sprakgranskas
som faktagranskas av personer med
god kompetens inom omradena. Och
PIObladets samradsgrupp diskuterar
innehall ur ett etiskt och moraliskt
perspektiv. PIObladet har fyllt
sin funktion sedan fOrsta upplagan

1978; att sprida kunskap om primér
immunbrist till savél lekman som
specialist. En viktig kanal.

Sedan ar 2013 har jag bl.a. hunnit
avsluta min anstdllning i1 PIO,
haft eget foretag, tagit en fil.kand.
examen 1 psykologi och ér nu chef
1 dldreomsorgen — parallellt har jag
fortsatt som redaktdr och medverkat
1 produktionen av PIObladet. Men
nu dr det dags. Ett engagemang som
startade vid 25-ars alder avslutas nu,
25 ar senare, ndr jag ldmnar mina
sista ataganden som granskare och
korrekturldsare av material till Maria
Michelfelder, och rollen som redak-
tor till Ulrika A Jondelius. Och jag
vet att PIObladet &r i goda hédnder
och kommer att fortsétta sin sunda
utveckling som informationsspridare.
Jag slapper taget och ér inte det
minsta orolig.

Varmt tack for ett langt och fint sam-
arbete med alla inblandade, kollegor
och medlemmar i PIO, SLIPI, SISSI
och IPOPI och representanter for
ldkemedels- ochmedicinteknikbolagen.
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Smatt & gott

Arsméte

2021

Den 27 mars 202I
halsas alla medlemmar
varmt valkomna till PIOs
arsmote via e-motes-
verktyget Zoom.

Inbjudan skickas ut
i borjan av 2021,

Valkomna!

Halsningar fran
styrelsen i PIO

’
Efterl ysning
Medlemsberittelser dr ett uppskattat
inslag 1 PIObladet. Darfor soker vi
nu personer som ar intresserade av

att dela med sig av sina erfarenheter
av primdr immunbrist (PI).

Har du sjilv 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.

o Gilla oss pa Facebook!
. www.facebook.com/PIORiks/

Nomineringar till
fortroendeuppdrag

Da var det dags att skicka in nomineringar till organisationens olika fortroende-
poster for verksamhetsaret 2021. OBS, endast medlemmar kan viljas till
fortroendeuppdrag inom organisationen!

Skicka nomineringarna till ann-sofie.isaksson@pio.nu eller till anitadoragrip@
yahoo.se 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 1 PIOs stadgar § 5. Stadgarna finns
pa www.pio.nu under menyn “PIO”, ”Om P10”.

Viinliga hillsningar frdn valberedningen i P1IO

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

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

27 mars Arsméte via Zoom

p.g.a. coronapandemin

traffas vi pa natet.
22-29 april Varldsimmunbristveckan

med bl.a. zebra-promenader.
12-15aug.  Familjelager i Uskavi, utanfér Nora

PIOs familielager ar en fin mojlighet att traffa
andra i samma situation, att fa kanna den harliga
gemenskapen, fa mer kunskap och géra roliga

saker tillsammans.

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

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

Skona miljénl@

Har du e-post?

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

PS. PIObladet kommer i brev-
ladan som vanligt!

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

” Stort och varmt
tack for alla gavor

till forskningsfonden
och verksamheten som
PIO har fatt under 2020.

o _ __ __ ____]

Julklappstips
- till den som
"har allt”!

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

Julgava

Namin pé givare

Plats for personlig text

Fler fina julgavor finns pa:
Wwww.pio.nu

Tack for ditt stod till PIO!

PIObladet Nr 3-4/2020
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Varldsledande utveckling
av plasmaproteinlakemedel for
allvarliga och sallsynta sjukdomar.
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PIO, Mellringevégen 120 B, 703 53 Orebro
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PlusGiro 431 00 03 - |, Bankgiro 5159-3382

En barbar infusionspump foér
subkutan infusionsbehandling’

e

ANVANDARVANLIG

Intuitiv design fér smidig hantering

@ rFLeExIBEL

3-i-1, en pump till tre sprutstorlekar

)

Q@ SVART TEKNOLOGI

Touchscreen och bluetooth™

&,

-

.nord/'c

NFUCare

www.infucare.com

IMM.SV.050-01-JAN2020

* Se bruksanvisning for pumpens anvandningsomrade och kontraindikation. ** Klinisk data kan exporteras, se bruksanvisning for detaljer.
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