Pa ﬂﬁﬂﬂ!
#GoZebra
22-29
april

Lyckad di
med forelasn
%

sid 14-157

s

. Referat fran SLIPIs
arsmote i Bastad

den senaste forskningen

. Ta del av forelasningar och

Sid 6-10



ENKEL INFUSIONSPUMP,
SAKER BEHANDLING

FREEDOM60*

Syringe Infusion System

FreedomEdge”

Syringe Infusion System

Freedom
Infusionspumpar -

steg for
en saker
infusion

HigH-Flo
Subkutant
infusionsset

Precision
Admin-set

when outcomes ma

Ste r i pOIa r Tel. 018-430 0980 | info@steripolar.se

Fér mer
information:
info@steripolar.se
018-430 0980

Vad?

Freedom infusionssystem ar en latthanterlig
infusionspump med tillbehér som kan anvandas
med alla tillgangliga subkutana immunglobuliner
pa svenska marknaden.

Nar?

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

Hur?

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

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

www.steripolar.se




Hint se ' sist...

Valkomna till arets forsta nummer av PIObladet!

Niér jag skriver det hér dr det bara nagra veckor kvar
till PIOs arsmdte som dven i ar kommer att vara digi-
talt via Zoom. Trots att motesrestriktionerna ar bort-
tagna sa upplever styrelsen och en del av medlemmarna
som PIO varit i kontakt med att det dr for tidigt for
personer med nedsatt immunforsvar att traffas i1 storre
samlingar redan i mars.

I februari holl PIOs regionala foreningar sina ars-
mdten och gemensamma, mycket uppskattade, digitala
foreldsningar. Petter Brodin, professor i immunologi
vid Karolinska institutet och professor of Paediatric
Immunology vid Imperial College London, holl en
intressant foreldsning om covid-19 vid primir immun-
brist. Dagens andra foreldsare var Camilla Ottosson,
ordforande i P10 Skéane-Blekinge och molekylirbiolog,
som berdttade vad forskning visat om trining och
nedsatt immunforsvar. Camilla Ottosson intervjuade
ocksa Freddy Godden, medlem i P1O, som delade med
sig av sina erfarenheter kring trdning och primédr im-
munbrist. [ samband med foreldsningen spelades ocksa
ett poddavsnitt med Petter Brodin in som handlar om
just covid-19 vid priméir immunbrist.

Infor dessa arsmoten kom fragan och ett onskemal om
en enhetlig bendmning av PIOs regionala avdelningar
upp, som tidigare har kallats ldansavdelningar och
ibland lokalavdelningar. Vid kontakt med Social-
styrelsen och i ansdkan om statsbidraget anvinds be-
greppet regionala foreningar. En forfradgan skickades
ut till alla lansavdelningar for att hora deras synpunkter
och beslut togs att pa forsok anvdnda bendmningen
regionala féreningar framover.

I detta nummer kommer ni att fa ta del av intressanta
referat fran SLIPIs mote i november (Sveriges ldkares
intresseforening for primér immunbrist).

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/
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Pa sidan 11 och 13 berittar mottagarna av PIOs forsk-
ningsstod 2021, Viktoria Hennings, Sahlgrenska
akademin och Emilie Wahren Borgstrom, Karolinska
Institutet om sina forskningsprojekt.

PIOs arsberittelse for 2021 har mejlats ut i pdf-format
till alla medlemmar som har uppgett en e-postadress.
Den finns ocksa att 14sa via PIOs hemsida. Gl1om inte
att informera PIO nér du byter e-postadress eller post-
adress sé du inte missar inbjudningar och PIObladet!

Den 22-29 april 4r det dags igen att ge sig ut pa
zebra-promenader under Varldsimmunbristveckan for
att uppmérksamma och sprida kunskap om primér im-
munbrist. Det dr den internationella patientorganisa-
tionen IPOPI som startade och stdr bakom kampanjen
World PI Week. I ar ar vikten av tillgang till sjukvéard
ett fokusomride. Lds mer om kampanjen pé sidan 3.

PIO planerar for familjelager 11-14 augusti som
kommer att dga rum pd Uskavigarden utanfor Nora.
Familjerna bor i egna stugor precis intill sjon Usken.
Mer information finns pa sidan 3.

Avslutningsvis vill jag tacka Mia Grushult som har
avslutat sin tjdnst som ekonomiassistent pa PIO-

kontoret. Ett hjértligt tack for ditt engagerade arbete
och lycka till i framtiden!

Jag hoppas att ni far glddje av det hiar numret. Trevlig
lasning!

Varma hélsningar

\) L'\.»L\_, KK(«,&/} /3

Maria Monfors
Ordforande

Zebrabutiken

WWW.pIOo.Nu
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Aktuellt i PIO

Pa ﬂzmg @

22-29 april ar det dags igen
att promenera och samla
minuter till PIOs kampanj
#GoZebra under Varlds-
immunbristveckan.

Kampanjveckan, World PI Week,
startades 2011 pa initiativ av [POPI,
den internationella patientorganisa-
tionen for priméir immunbrist och ge-
nomfors med
syftet att oka

kommer? Leta efter det ovanliga, det
kan vara primédr immunbrist!

Planera in PIOs familjelager i
kalendern den lI-14 augusti!

Som tidigare ar dr vi pa Uskavi-
gérden vid sjon Usken utanfor Nora.
Alla familjer
bor i egna

k k o oo ° t

Sl »Hjslp oss sprida ARG
kinnedom kunskap om primar ilnttillﬁsjén dir
om priméra o o et finns en
immunbrist- immunbrist!« lang hirlig
sjukdomar badbrygga.
hos allmén- Det  finns

het, vardpersonal och beslutsfattare.

I Sverige gar vi som zebror!

Sedan 2017 har vi gatt pa zebra-
promenader. Genom promenaderna
samlas pengar in till PIO, via stod
fran drets samarbetspartners Nordic
Infucare och Steripolar. K14 dig gérna
i svart och vitt p4 promenaden och
registrera hur manga minuter du
gatt pa www.pio.nu. Bjud in eller
utmana dina vénner och bekanta att
vara med i kampanjen och hjélp oss
genom att sprida information och
kunskap om PI via sociala medier.

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

Varfér en zebra?

Zebran anvénds for att forklara och
sprida kunskap om ovanliga sjuk-
domar. Om du hor klappret av hovar,
ar det naturliga att tinka “hédst”. Men
tank om det faktiskt &r en zebra som
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dven platser med el om du vill ta
med husvagn. P4 hemsidan www.
uskavi.se kan du ldsa mer om lager-
gérden och titta pé bilder.

Nya vanner fér livet!

Det finns mycket roligt att gora
pd ldgret som att bada, paddla
kanot och paddleboards, spela
minigolf, fotboll och briannboll,
pyssla m.m. Mer information om
programmet kommer léngre fram!

Anmalan via PIOs hemsida

Léagret arrangeras av fordldrar med
stod frdn PIO-kontoret. Inbjudan
kommer att skickas ut i april/maj
till familjer med barn och ungdo-
mar upp till 18 a&r som har primér
immunbrist. Det kommer att finnas
information och anmélningsformular
pa www.pio.nu/familjelager. Svara
gérna pa enkéten som finns dar. For
att delta pa familjeldgret maste alla
i familjen vara medlemmar for att
pa sa sitt ocksd vara forsdkrade
vid evenemang arrangerade av PIO.
Anmélan om familjemedlemskap
gOr du enklast pd hemsidan. Varmt¢
vilkomna till Uskavi!

P& PIOs hemsida hittar du aktuell in-
formation om moten och vad som
hander i PIO.

N lya avsnLEL!

PIOs podd om
livet med primar
immunbrist.

| Sa sjukt mdter vi personer
med primar immunbrist och
deras narstdende. | intervjuer
och samtal delas vardags-
beréattelser och vi far héra om
utmaningar och lésningar pa
problem.

| podden delar ocksa experter
med sig av sin kunskap inom
avsnittens olika teman. Bra for
alla som vill lara mer om primar
immunbrist - tipsa garna din
arbetsplats, skola, kommun
eller sjukvardskontakt.

Du hittar podden pa PIOs
hemsida eller sok efter "Sa
sjukt” dar poddar finns.

Of-30

[=]

Programledare: Lucette Radstrém.
Producent: Estrid Holm.
Podden é&r ett samarbetsprojekt
mellan PIO och CSL Behring.
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L ars A@ Newnne, Flanson

Under 1970-talets forsta ar traf-
fade jag Lars Ake. Han kom til
Lund som foreldsare pa Barn-
kliniken och jag fanns dar till-
sammans med min 6-ariga son
Anders [973. Lars A var en av
de fa lakare som da arbetade
med primar immunbrist, pro-
fessor i immunologi vid Sahl-
grenska sjukhuset i Goteborg
och verksam som Overlakare
med klinisk immunologi som
specialitet.

Min man, Sven Hellstrom, och jag
hade forlorat var andre son Johan
endast 7 manader gammal i oktober
aret innan. Anders hade med storsta
sannolikhet samma sjukdom som sin
bror &ven om han klarat sig mycket
langre utan livshotande infektioner.
Nu hade han lungproblem. Mina in-
sikter om vad medfodd, allvarlig im-
munbrist innebar hade precis borjat
pa detta brutala stt.

Lars A var en vinlig man som gick
latt att prata med. Jag kommer inte
ihdg exakt vad han rekommende-
rade ndr det géller behandlingen av
min son just vid det tillfillet men
en mangarig kontakt och samarbete
med honom paborjades. Han upp-
muntrade mitt ivriga sokande efter
bot och béttring for min son.

(954-2022

Pa samma sétt var han intresserad
av mitt arbete for att en organisa-
tion skulle kunna bildas for patienter
med PID och anhdriga till dessa och
hjélpte till med kontakter for foren-
ingsbildandet. Det instiftande motet
1 mars 1978 holls i Goteborg da jaf
sjalv blev ordférande och Lars
vice ordforande i den nya organisa-
tionen som vi dd kallade Immun-
bristforeningen. Vi fick en text
om kroppens immunforsvar till det
forsta numret av PIObladet (eller
Informationsbladet som vi enkelt
kallade tidningen under de fOrsta
dren) som Lars A skrivit och som in-
gick i en ny biologildsebok.

Lars A arbetade pi ett kontakt-
skapande och delegerande sétt. Han
sag till att han fick yngre medarbe-
tare som kunde ta dver och utveckla
arbetet for primir immunbrist. Han
rekryterade bade Anders Fasth och
Janne Bjorkander. Dessa bada har
sedan varit PIO obrottsligt trogna
och betytt mycket for forskning och
framatskridande nér det giller de
primdra immunbristerna. Anders
Fasth tog 6ver som vice ordforande i
Immunbristforeningen, senare PIO,
nir det forsta verksamhetséaret gatt
till &nda.

Jag erinrar mig ett tillfélle, en pingst-
dag i slutet pa 70-talet nir en for-
alder ringde mig allvarligt oroad for
sitt barn som vardades pa ett mindre
sjukhus i landet. Forédldrarna ville

forvissa sig om att barnet fick basta
experthjilp. Jag ringde Lars A
hemma och han ordnade pa négot
sdtt transport av det sjuka barnet till
Goteborg.

Vi angade pa och redan 1979 kunde
det forsta samnordiska métet arrang-
eras i Géteborg. Lars A och jag var
de drivande och sammankallande
krafterna sa att intresserade deltagare
fran patientgrupperna och forskare
och ldkare fran Norden kunde sam-
las. Jag citerar ur en artikel som pa-
tientférdldern och PIO-medlemmen
Inga-Lill Ronér skrev i tidningens
sista nummer det aret: Nar min man
och jag anlinde, var redan salen full-
satt och jag kinde igen flera patient-
medlemmar. En del av foredragen
var for mig svara att forstd, men pa
det hela taget blev det hir métet av
stort varde for mig och jag kunde till-
godogora mig mycket mer informa-
tion, 4n jag hade vagat hoppas.

Detta var borjan till det nu omfat-
tande och internationella samarbetet
for primédr immunbrist. PIO var den
forsta organisationen i1 vérlden for
de da foga kinda sjukdomarna och
Lars A var en stddjande kraft och en
tillskyndare i pionjdrarbetet. I P1IO
minns vi Lars Ake Hanson med stor
tacksamhet och vi sidnder vart var-
maste deltagande till hans familj.

Maj-Lis Hellstrom,
grundare av P10

PIObladet Nr 1/2022



Professor Lars Ake
Hanson har avlidit
87 ar gammal.

Lars Ake var fér alla kand som
Nenne. Han var verksam som
professor och lakare | Gote-
borg och var den forste att
i Sverige ordna vard for barn
och vuxna med immunbrist-
sjukdomar och en viktig per-
son vid grundandet av PIO.
Immunologin var hans stora
intresse och forskningsfalt.

Jag minns honom for hans stora
entusiasm och aldrig sviktande opti-
mism. En stor vetenskapsman med
over 400 vetenskapliga publika-
tioner och manga larobokskapitel.
Men framfor allt var han en néra
vian, en mentor och forebild. Han
dgde ett stort internationellt nitverk
och nérhelst nagon av vénnerna
kom pa besok i Goteborg stod
hemmet Oppet for gidsten och vi
som fanns runt honom hir i Gote-
borg bjods ocksa in till familjens
vackra vaning i centrala Goteborg
for mat och goda samtal.

Vi ir

KMM/W/
fan lirt o
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Hans drivkraft att praktiskt tillimpa
immunologin forde honom ut i
vérlden. Pakistan och Costa Rica ér
lander att ndmna dér han initierat
forskning och vard av personer med
immunbrist. Sdg han goda exempel
sa sag han till att dessa blev kénda.
Han sag Costa Ricas unika position i
Centralamerika som en stabil demo-
krati som avskaffat militdren och lagt
pengarna pa hilso- och sjukvard samt
skola och hogre utbildning. Han blev
vian med president Oscar Arias och
sag hans fredsarbete for landet och
for regionen. Nenne var drivande
1 nomineringen av Oscar Arias till
fredspriset som Arias fick 1987.

Nenne sag ocksa brostmjoélkens stora
betydelse, inte bara for barnet utan
ocksé for modern genom att erbjuda
en forlingd tid d& hon inte kunde bli
gravid pa nytt. Viktigt i resurssvaga
lander. Detta berattade han for paven
for att fa hans stod for detta naturliga
preventivimedel.

Vi 4r manga som minns Nenne och
ar tacksamma for hans vinskap och
allt han lart oss.

Anders Fasth, MD, PhD, professor
vid Drottning Silvias barn- och
ungdomssjukhus, Sahlgrenska Uni-
versitetssjukhuset Goteborg.

Lars Ake Hanson var verksam i Gote-
borg och var den férste att i Sverige
ordna vard for barn och vuxna med
immunbristsjukdomar. Foto: Privat.
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Under hosten 2021 holls SLIPIs
biennala arsmoéte i Bastad,
den har gangen i november
istallet for borjan av septem-
ber som har varit SLIPIs sig-
num sedan starten. Anled-
ningen var sjalvklart corona-
pandemin som gjorde att vi
varen 202 valde att skjuta
fram motet till senare delen
av hosten.

Det var trevligt och givande att ant-
ligen tréiffa gamla och nya medlem-
mar pa ett “dkta” mote, dvs fysiskt
och lyssna pa foreldsningar med
foreldsare pa plats. Corona stéllde
till det, sjdlvklart, s& det blev ett
par live-sdnda foreldsningar fran
England som just d& hade strdngare
restriktioner.

Vi hade bokat hela konferensanldgg-
ningen men intresset var s stort att

vi fick gora vissa anpassningar for
att alla som ville vara med skulle
fa plats. Det blev nédstan 180
som kunde delta och som van-
ligt var det en blandning av
lakare, sjukskéterskor och
representanter frén likeme-
delsindustrin.

Det var givande dagar, med
en blandning av utlindska
och svenska foreldsare som
delade med sig av sina kli-
niska erfarenheter och/eller
sina forskningsresultat. Vi har
fatt lov att lagga ut de flesta
foreldsningar pad SLIPIs hemsida
och dir finns ocksé de nya nationella
riktlinjerna for PID.

Precis som jag, uppskattade alla den
mdjligheten som ett fysiskt mote er-
bjuder, ndmligen att kunna prata med
kollegorna under pauserna och efter
foreldsningarna. Som Stephen Jolles,
en av de utldndska foreldsarna sa till
mig: ”Du vet Nicholas, jag aker hem
nu och pd mandag kommer jag

\Ye&/
s
to: Arkiybild PO
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direkt att @ndra behandlingen hos
6—7 av mina patienter, och detta tack
vare det jag diskuterat med olika del-
tagare under dessa dagar ...”

Vid pennan

Nicholas Brodszki
Ordforande SLIPI

SO
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SLIPIs arsmote

The GI tract tn PID. Helen Leavis, University Medical Center Utrecht

Magtarmkanalen hos
personer med primar
immunbristsjukdom

Text: Lisa Brattsand

Dr Helen Leavis inledde med
att konstatera att problem
fran magen kan ta sig manga
olika uttryck och ha manga
olika bakomliggande orsaker.

Nér det kommer till tarmsymtom till
foljd av immunbristsjukdomar &r det
inte bara genetiken som har betydelse.
Aven miljofaktorer och den lokala
miljén som skapas i magtarmkana-
len spelar stor roll och gor att samma
sjukdom kan ta sig olika uttryck.

Generellt om tarmsymtom hos PID
Leavis fortsatte med att generellt
prata om tarmsymtom som fore-
kommer vid primira immunbrist-
sjukdomar (PID).

Tarmsymtom Vanlighetsgrad
Akut/kronisk

infektion 20-60 %
Icke-infektios

tarmsjukdom 9-32 %
Leversjukdom 10-32 %
Granulomatds

sjukdom 620 %

Foreldsaren tog dven upp maligni-
teter i tarmen som en typ av kompli-
kation, men presenterade inga data
for hur vanligt detta &r.

Tarmbakterier

Alla méanniskor har massor av olika
bakterier 1 tarmen, vilket Leavis
dgnade en stor del av foredraget
at. I studier har det visats att vissa

PIObladet Nr 1/2022

priméra immunbristtillstand leder till
en dysreglering av tarmbakterierna.
Personer med PID kan exempelvis
ha en minskad variation av olika
bakterier. Denna dysreglering av
bakterier skulle kunna bidra till tarm-
inflammation och en autoinflamma-
torisk utveckling, vilket kan forklara
en del symtom.

Utredning vid tarmsymtom

Att komma fram till vad som é&r
orsaken till tarmbesvér vid PID kan
ofta vara svart, konstaterade Leavis.
Nagra utredningar som kan vara
aktuella dr att gora bakterieodlingar
fran avforingen, for att ta reda pa vilka
bakterier som finns i tarmen — tyvérr
ar resultatet ofta svartolkat. Ibland
behovs rontgen eller undersékning
med skopi (undersdkning av insidan
av magtarmkanalen med ett bojligt
ror dér dven vivnadsprov kan tas). |
vissa fall kan olika ldkemedel testas.
Om de fungerar kan det vara en led-
trad till orsaken bakom symtomen.

Behandling av tarmsymtom

For att optimalt kunna behandla
tarmsymtom behdver orsaken till
problemet hittas. Forsta steget i be-
handlingen &r att forsoka atgirda
orsaken i de fall man hittar en under-
liggande faktor som gér att behandla.
Om det exempelvis finns en Gvervaxt
av bakterier som orsakar sjukdom
bor det behandlas. I vissa fall kan
vitaminbrist paverka, om det upp-
ticks kan det i samrdd med likare
erséttas med tillskott.

Dieter som behandling har diskute-
rats mycket, speciellt glutenfri diet
har uppméarksammats. I en studie

som foreldsaren presenterade visade
resultatet att 20 % av de som provade
att dta en glutenfri kost blev bittre,
medan saledes 80 % inte upplevde
nagon forbattring. Leavis under-
strok att det vanligtvis inte dr nagot
som kan fa symtomen att forsvinna
helt och att det finns en risk att tappa
i vikt om man foljer strikta dieter.
Dieter ska darfor provas med forsik-
tighet vid dessa tillstind, dir manga
har svart att fa i sig tillrdckligt med
ndring dven utan att utesluta saker ur
sin foda.

Om utredningen har visat att det
finns en inflammation i tarmen kan
det ofta vara aktuellt med nagon typ
av antiinflammatorisk behandling.

Naér det kommer till behandling finns
det, som framgdr, lite olika saker som
kan provas. Tyvirr dr behandlingen
oftast baserad pa fallbeskrivningar
och egna erfarenheter da det i stor ut-
strackning saknas starkt vetenskapligt
stod for sérskilda behandlingar.

Framtidsspaning

Leavis lyfte nagra mojliga framtida
behandlingar sdsom immunglobu-
liner tillférda direkt till magtarm-
kanalen, exempelvis via sond. Vidare
diskuterade hon fekal transplantation,
det vill sdga nér nya tarmbakterier
doneras fran en donator och introdu-
ceras till tarmen. Utmaningen med
detta &r att det finns risk att nya in-
fektioner uppstar i samband med att
de nya bakterierna introduceras. Av-
slutningsvis haller nya ldkemedel,
exempelvis JAK-inhibitorer, pa att
utvirderas i olika studier dir fram-
tiden far utvisa vad resultatet blir. l



SLIPIs arsmote

HSCT & PID é//oadolace//w;/}/ow adults. Emuma Morris, University College London

Stamcellstransplantation
hos UNGa vuxna med primar
immunbristsjukdom

Text: Lisa Brattsand

Professor Emma Morris, verk-
sam i London, Storbritannien,
berattade om sina erfaren-
heter av stamcellstransplan-
tationer av vuxna med primar
immunbristsjukdom. Pa grund
av covidlaget hdlls hennes
forelasning digitalt pa distans,
men de spannande resultaten
gick genom rutan hela vagen
fran London till ahorarna i
Bastad.

Attityden gentemot hematopoetisk
stamcellstransplantation (HSCT) hos
vuxna med primdr immunbristsjuk-
dom (PID) menar Morris dr nagot
som snabbt héller pa att fordndras.
Anledningen till att det & mer kom-
plicerat att 6verviga HSCT av vuxna
an barn ér flera. Barn har oftare en
pavisad mutation i en sjukdoms-
associerad gen, medan det hos vuxna
kan vara svérare att stilla en genetisk
diagnos trots rigords testning. Vuxna
kan ocksd ha ovanligare symtom
vid dessa sjukdomar vilket gor det
svért att forutsdga hur symtom och
prognos kommer att te sig. Ibland
kan det ta lang tid innan rétt diagnos
stills och individen hamnar hos rétt
specialist. Vissa klarar sig ocksé vél-
digt bra pa underhallsbehandling och
nyttan med stamcellstransplantation
overviger da inte riskerna.

Enligt Emma Morris bor HSCT
Overviagas om patienten har livs-
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hotande infektioner,
benmairgssvikt, ater-
kommande och be-
handlingsresistenta
autoimmuna  eller
autoinflammatoriska
sjukdomar, maligni-
teter eller hemofago-
cyterande syndrom.

Utmaningen med HSCT, enligt fore-
ldsaren, &r att det dr en behandling
som bor goras forst nér personen bor-
jar fa allvarliga symtom av sin sjuk-
dom, men innan personen har dragit
pa sig for manga komplikationer som
Okar risken for att transplantationen
inte kommer lyckas eller att personen
kommer att fa besvdr med kompli-
kationer efterat. Detta gor det svért
att veta vilka personer som kommer
vara aktuella eftersom ovanliga sym-
tom dr vanliga och sjukdomarna kan
ha ett snabbt progressivt forlopp.

Faktorer som Okar chansen att stam-
cellstransplantationen kommer att
lyckas ar att patienten &r ung (<20
ar), inte har nagon samsjuklighet, har
god lung- och leverfunktion, ingen
pagaende malignitet eller hemofago-
cyterande syndrom (en grupp sjuk-
domar som orsakar okontrollerad
inflammation), har en kdnd genetisk
mutation, vdal matchad donator och
att det finns publicerade data om
transplantation 1 liknande fall med
goda resultat. Patienten bor dven ha
ett allvarligt/komplext sjukdoms-
uttryck for att nyttan med transplan-
tation ska Overvéga risken med trans-
plantationen.

»Just nu pagar manga
studier med HSCT som

behandling fér olika im-
munbrister hos vuxna.«

Just nu pagar manga studier med
HSCT som behandling for olika
immunbrister hos vuxna. Morris
presenterade bland annat en nyligen
publicerad studie dar 77 vuxna (>18
ar) med kronisk granulomatos sjuk-
dom (CGD) genomgick en stamcells-
transplantation dir 76,4 % av de
transplanterade fortfarande var i livet
efter 3 ar. Hon visade dven négra
opublicerade och lovande resultat
fran andra sjukdomsgrupper. Nagot
som Morris ocksa tryckte pa ar vikten
av att bade lakaren och patienten har
rimliga forvantningar pa vad som
kan bli bittre efter en transplantation.
En lyckad transplantation behover
inte innebéra att alla symtomen kom-
mer att forsvinna. Om den priméra
immunbristsjukdomen exempelvis
redan orsakat skador i lungorna med
arr eller bronkiektasier (vidgningar
av delar av luftréren) kommer dessa
inte att botas och symtomen fran
lungorna kommer kvarstd dven efter
en transplantation.

Morris avslutade uppmuntrande med
att séga att hos noga utvalda patienter
kan god effekt pa symtom, bra total
overlevnad och ett fungerande trans-
plantat uppnas oavsett alder. H
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5 viktiga vetenskapliga
publikationer om med-
fodda iImmunbrister

Text: Lisa Brattsand
Foto: Arkivbild, PIO

Jenny Lingman Framme, over-
lakare vid Barn- och Ungdoms-
kliniken pa Hallands sjukhus,
hade den svara uppgiften att
valja ut de viktigaste upptack-
terna inom omradet primar
immunbristsjukdomar sedan
det senaste SLIPFmotet. Na-
got som inte var helt enkelt
da hon fick bdrja salla bland
de 6ver 3000 nya artiklarna
som publicerats i amnet se-
dan sist. Hon valde darfor att
fokusera pa 5 olika viktiga om-
raden dar nya upptacker har
presenterats.

Klassificering av

medfédda immunbrister

Det finns manga kinda medfodda
immunbrister, och ménga som bara
véntar pa att bli upptickta. Ju mer
det forskas desto fler kommer upp-
tickas. International Union of Im-
munological Societies (IUIS) &r en
expertgrupp som klassificerar olika
medfodda immunbristsjukdomar ba-
serat pa fenotypen av sjukdomen, det
vill sdga hur sjukdomen presenterar
sig med symtom, labbvérden och
kliniska fynd. Just nu finns 6ver 400
genetiska tillstdnd klassificerade.
Tidigare ingick endast sjukdomar
som pdaverkade vita blodkroppar,

PIObladet Nr 1/2022

Jenny Lingman Framme, verlakare vid Hallands sjukhus.
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men begreppet har nu breddats for att
inkludera dven andra celltyper som
kan paverka immuniteten. Ett exem-
pel frén den senaste uppdateringen
frén IUIS, som Lingman Framme
lyfte, & VEXAS-syndromet, en all-
varlig autoinflammatorisk sjukdom
som startar i vuxen alder. Sjukdomen
kdnnetecknas av feber, inflammation
1 brosk, lungpaverkan och problem
med blodbildningen. Sjukdomen
orsakas av en mutation i en gen som
heter UBA 1 som kodar for ett protein
som &r viktigt for proteinnedbryt-
ningen. Fordndringen i genen &r inte
medfodd utan har uppkommit senare
i livet. Genen UBAI finns pa x-
kromosomen vilket betyder att néstan
uteslutande mén drabbas. Efter att
VEXAS-syndromet presenterats for
forsta gangen har fler rapporter publ-
icerats om patienter med misstankt
VEXAS-syndrom — med hjilp av en
ny klassificering framkom att sjuk-
domen kanske inte ar s& ovanlig som
misstidnktes nédr den forst upptécktes.

Immunopatogenesens betydelse
Patogenesen bakom ett sjukdomstill-
stand dr vilka mekanismer som ligger
bakom att sjukdomen utvecklas.
Med djupare forstaelse for mekanis-
merna kan potentiella behandlings-
mal upptickas och forskas vidare pa.
Sedan forra métet har manga sjuk-
domstillstdnd blivit noggrannare un-
dersokta, den sjukdom som togs som
exempel var Hyper IgE-syndromet
(HIES). Symtom pa detta dr svart
eksem, bakteriella infektioner, svagt
inflammatoriskt svar, lungskador
och ytliga svampinfektioner. Nu har
forskare kommit framét i forstaelsen
av vad som orsakar denna sjukdom
pa molekyldr niva. Lingman Framme
framholl att detta kan hjélpa oss att
hitta nya behandlingsmal men ocksa
ge oss nya ledtrddar om nyupptickta
gener, molekyler och signalvigars
normala funktion.

Covid-I19 och auto-antikroppar
mot typ | IFN

Négot som sdkert inte gitt ndgon
forbi &r att covid-19 dr en sjukdom
med en mycket varierande symtom-
bild. Intresset for detta har sjélvklart
reflekterats inom forskningsvérlden.
Flera studier har gjorts for att forsoka
hitta ndgot som kan forklara varfor
vissa drabbas mycket hardare av
denna infektion 4n andra. En mojlig

faktor som kan paverka allvarlighets-
graden av covid-infektionen kan vara
autoantikroppar mot typ 1 interferon.
Autoantikroppar ar antikroppar som
ar riktade mot nagot som kommer
fran den egna kroppen. Interferoner
(IFN) ér en grupp av molekyler som
ar en viktig del 1 kroppens medfodda
immunforsvar mot bland annat
virusinfektioner.

Lingman Framme presenterade sex
studier som hittat kopplingar mellan
autoantikroppar mot typ 1 IFN och
allvarlig covid-19-infektion. Den
forsta studien analyserade blod
fran 987 patienter med livshotande
covid-infektion, 663 individer som
saknade eller hade milda symtom
och 1227 prover tagna innan pande-
min (friska kontroller). Hos de svart
sjuka hittades neutraliserande anti-
kroppar mot typ 1 IFN hos 10,2 % av
patienterna, men inte hos ndgon av
de asymtomatiska eller de med mild
infektion och endast hos 0,33 % av
kontrollerna. Autoantikroppar hitta-
des ocksa hos fler mén &n kvinnor.

De oOvriga studierna sag ockséd ett
samband mellan neutraliserande
antikroppar mot typ 1 IFN och svar
covid-sjukdom. En av studierna
visade ocksa att dldre personer hade
en 6kad méngd av dessa antikroppar
vilket kan vara en del av forklaringen
till den 6kande risken for allvarlig
covid-19-sjukdom for dldre. Intres-
sant nog framkom i en av artiklarna
att den inkluderade patientgruppen
inte hade vardats inneliggande pa
sjukhus for allvarlig virusinfektion
tidigare, vilket kan tyda pa att typ
1 IFN é&r viktig i forsvaret mot
covid-19, men kanske inte har en
sé viktig roll i forsvaret mot andra
infektioner.

JAK-inhibitorer

En svéarbehandlad grupp bland im-
munbristerna dr personer med “’gain
of function”-mutationer som pa-
verkar en signalvdg i cellerna som
kallas JAK-STAT. En “gain of func-
tion”-mutation leder till 6kad aktivitet
i den signalvdag dir proteinet som
genen kodar for ingar. Forenklat
kan man séga att en broms i signal-
végen faller bort eller minskar. Dessa
personer har framfor allt problem
med inflammation och autoimmunitet
(nér kroppen attackerar sig sjalv pa

olika sitt). Inom detta filt finns det
hopp om att JAK-inhibitorer skulle
kunna fungera som behandling men
manga fragor kvarstar. Vilken av
de olika JAK-inhibitorerna ska an-
véndas, 1 vilken dos, effekt pé olika
symtom, hur ska behandlingen f6ljas
och hur ska eventuella biverkningar
behandlas?

Det behovs mer vetenskapligt under-
byggda studier av detta, konstaterar
Lingman Framme, eftersom det vi
vet 1 dagsldget mest dr baserat pa
fallrapporter.

Stamcelistransplantation

Det sista viktiga vetenskapliga om-
radet som lyftes fram var stamcells-
transplantation som behandling for
olika primédra immunbristtillstand.
European Society for Blood and
Marrow Transplantation (EBMT)
och European Society for Immuno-
deficiencies (ESID) har tagit fram
nya behandlingsriktlinjer for hema-
topoetisk stamcellstransplantation
(HSCT) vid primér immunbristsjuk-
dom. I samma artikel ingar dven en
lista Over primédra immunbrister dir
transplantation kan vara aktuellt.

Lingman Framme belyste &dven
nagra specifika immunbristtillstand
dér transplantation har utvirderats
som behandling. Ett exempel som
presenterades var HSCT vid svar
kombinerad immunbrist (SCID) som
utfordes mellan &ren 2006-2014.

Sedan den forsta personen med
SCID transplanterades for ver 50 ar
sedan, har man fatt mycket ny kun-
skap. Vilket ocksé syns pa resultatet.
SCID ér obehandlad en dodlig sjuk-
dom, i studien var 6verlevnaden 1 ar
efter HSCT 83,6 %. En viktig lardom
ar att transplantationen bor ske innan
barnet har borjat fa infektioner. Ett
annat exempel som togs upp var
HSCT wvid kronisk granulomatos
sjukdom (CGD) vilket visade goda
resultat. Bést resultat uppnaddes
vid lagre alder, men Jenny Lingman
Framme avslutade med att hon an-
sag att resultaten var sa pass goda att
transplantation dven kan Overvigas
hos vuxna med CGD.

Ménga nya upptéckter har publicerats

sedan senaste motet, och fler lar det
bli innan nista mote. M
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KODSSki"nader | den centrala

toleransutvecklingen i tymus och dess relevans for

autoimmuna sjukdomar

Text: Viktoria Hennings
Foto: Privat

En gemensam namnare for
autoimmuna sjukdomar ar en
dysreglering av immunsyste-
met som leder till att immun-
systemet reagerar pa kropps-
egna amnen, aven kallat
autoreaktivitet. Tymus ar det
organ i immunsystemet som
spelar en nyckelroll i upprat-
tandet av kroppens tolerans
mot kroppsegna amnen. Tva
viktiga processer som sker
i tymus ar den negativa se-
lektionen, dvs. elimineringen,
av autoreaktiva T-celler och
bildandet av regulatoriska T-
celler.

Jag dr doktorand i professor Olov
Ekwalls forskningsgrupp pa institu-

tionen for kliniska vetenskaper, Sahl-
grenska akademin vid Goteborgs
universitet. Min bakgrund &r inom
biomedicin och min forskning foku-
serar pa immunsystemet och de im-
munologiska processer som kan leda
till att patienter utvecklar autoimmuna
sjukdomar. I vart forskningslabora-
torium anvénder vi immunologiska,
genetiska och funktionella analyser
for att studera T-celler och andra im-
muncellers funktion i tymus.

Vi vet att autoimmuna sjukdomar,
med fa undantag, dr vanligare hos
kvinnor &n hos mén. De under-
liggande mekanismerna for denna
konsskillnad ar till stora delar fort-
farande okédnda. Vi vill testa hypote-
sen att konsskillnader i toleranspro-
cesserna i tymus bidrar till den hogre
prevalensen av autoimmuna sjuk-
domar hos kvinnor jamfort med mén.

En av mekanismerna som vi kommer

Doktorand Viktoria Hennings, Sahigrenska akademin, Géteborgs universitet.
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att undersoka ér effekterna av en
avvikande reglering av gener pa
x-kromosomerna hos kvinnor. Efter-
som kvinnor har tvd x-kromosomer
behdver genkopiorna pa den ena
kromosomen inaktiveras for att inte
generera dubbel dos av de proteiner
som dessa gener kodar for. Denna
process kallas for x-inaktivering.
Tidigare studier har hittat kopplingar
mellan ofullstindig x-inaktivering
och autoimmuna sjukdomar, och
denna koppling vill vi undersdka
vidare. Ménga av de gener som é&r
lokaliserade pa x-kromosomen har
immunrelaterade funktioner. Detta
medfor dessutom att manga med-
fodda immunologiska sjukdomar
ar x-kromosombundna. I dessa fall
innebér detta att sjukdomen oftast
drabbar pojkar och att mammorna
ar friska bédrare som till exempel
vid Brutons sjukdom och Wiskott-
Aldrichs sjukdom. Med hjélp av
DNA-baserade tekniker och bio-
informatiska analysmetoder kan wvi
studera x-kromosominaktiveringen
och pé sa sitt forsoka forstd kopp-
lingen mellan x-bundna gener och
uppkomsten av autoimmunitet.

Jag vill passa pa att rikta ett stort tack
till PIO for forskningsstodet som
kommer anvéndas till vart projekt
inom omradet autoimmunitet. Var
forskning har potentialen att upp-
ticka nya konsspecifika sjukdoms-
mekanismer som kan vara av nytta
bade for kvinnor och min med au-
toimmuna sjukdomar. Forsknings-
resultaten kan ocksa vara av nytta
for personer med medfédda immu-
nologiska sjukdomar, till exempel
for att forsta mekanismer vid x-
kromosombundna sjukdomar. Vi
hoppas dessutom kunna hjélpa till
att ticka en del av de generellt stora
kunskapsluckor som finns vad giller
funktionella skillnader i min och
kvinnors immunforsvar. l
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Screening for primar immunbrist
samt nya utrednings- och behandlingsmaojligheter

Text: Emilie Wahren Borgstréom
Foto: Privat

Primar immunbrist (PID) hos
vuxna ar vanligare an man ti-
digare trott och ar forknippat
med allvarliga infektioner som
kan krava inneliggande vard.
ldag saknas systematisk scre-
ening inom sjukvarden for att
upptacka patienter med PID
tidigt. Att drabbas av PID ar
svart for den enskilde patien-
ten och sanker livskvaliteten.
Det tar ofta lang tid (5-10 ar)
att fa korrekt diagnos, vilket
gor att patienterna ofta kra-
ver mycket sjukvard. Det ar
darfor viktigt att skapa enkla
system for att upptacka dessa
patienter.

I denna forskningsstudie som be-
drivs pa Infektionsenheten, Karolin-
ska Universitetssjukhuset vill vi an-
vinda ett nytt screening-protokoll pa
véra avdelningar for att snabbt hitta
patienter med PID. Patienter som
laggs in utgoér redan en selekterad
grupp for okad infektionskénslighet.
Vi utreder patienterna med hénsyn
till antikroppsnivéer och komple-

for viktigt att skaffa ny information
om exakt hur immunforsvaret fung-
erar vid de enskilda gendefekterna.

En metod som anvénds i forsknings-
projektet dr masscytometri, dvs labo-
ratorieutrustning for analys av blod-
prover ddr ca 1 000 olika proteiner
fran en cell kan undersokas i samma
prov. Denna systembiologiska metod
skulle kunna revolutionera klinisk
immunologi inom négra ar. Nya kun-
skaper om bakomliggande mekanis-
mer vid PID-sjukdomarna &r viktig,
da det dven medfor att mer specifik
terapi kan séttas in.

Vara patienter drabbas ofta av ater-
kommande bakteriella luftvigsin-
fektioner. Gruppen med variabel
immunbrist (CVID) har en nedsatt
produktion av antikroppar, men ofta
dven en defekt T-lymfocytfunktion,
vilket gor att de dven kan drabbas av
virusinfektioner samt av autoimmuna
sjukdomar. Dessutom har en del
patienter med CVID o6kad inflam-
mation i lunga, tarm eller lever. Gra-
nulomatous-lymphocytic interstitial
lung disease (GLILD) &r en svar
komplikation som ses hos 10-15 %
av patienter med CVID. Immun-

Emilie Wahren Borgstrom, Bitr. ver-
lakare, PhD, ME Infektion, Karolinska
Universitetssjukhuset, Stockholm

suppression med kortison eller ritux-
imab (antikropp mot en av B-cellens
ytmolekyler) kan behévas for att
hélla inflammationen under kontroll.

Genom en snabbare identifiering av
patienter med PID, samt en béttre for-
staelse av de enskilda individernas im-
munforsvar hoppas vi kunna minska
antalet infektioner som kriver in-
laggning och att kunna behandla
eventuell inflammation, allt for att
oka livskvaliteten for véra patienter.

mentfunktion och { uvalda fall gor

Har patienten drabbats av mer dn 2 rontgenverifierade sinuiter eller

vi dven DNA-analyser, for att i detalj
studera sjukdomsorsakande varianter
1 patientens gener. Detta kan ge oss
en bittre bild av hur de molekyléar-
biologiska processer som paverkar
immunsystemet hos védra patienter
fungerar. Det som for nigra ér sedan
lag 1 forskningens frontlinje dr idag
pa vég in i den kliniska vardagen.

De vanligaste primédra immunbris-
terna hos vuxna dr olika immun-
globulinbrister som vanlig variabel
immunbrist och IgA-brist, samt
komplementbrister. Mer ovanligt hos
vuxna dr drftliga genetiskt orsakade
immunbristsjukdomar. Dessa sjuk-
domar skiljer sig ifrdn varandra vad
géller immunsystemets funktion,
handlaggning och prognos. Det ér dér-
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pneumonier under en period av 3 ar?

Har patienten haft dalig eller utebliven effekt vid standardbehandling?

Har patienten drabbats av mer 4n 2 svara bakteriella infektioner sasom
osteomyelit, meningit, sepsis eller abscesser?

Har patienten drabbats av infektioner med ovanlig lokalisation och/eller

orsakade av ovanliga agens?

Finns kiand primar immunbrist i familjen?

Har patienten drabbats av dterkommande feberskov med verifierad

temperatur >38,5 grader?

Jag misstianker underliggande immunbristsjukdom av andra skal
- som inte kan forklaras av annan sjukdom sasom cancer, HIV eller

immunsupprimerande behandling.

Screeningformular for inneliggande infektionspatienter. Om nagon av ovansta-
ende fragor besvaras med ett ja, sa kontaktas lakare som ansvarar for inklusion i

forskningsstudien.
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Arsméte i PIOs regionala féreningar

Lyckad digital traff med
PIOs fem regionala foreningar

Text: Anneli Larsson

Den 5 februari holl PIOs fem
regionala foreningar arsmoten
och passade da pa att bjuda
in alla medlemmar i PIO till
forelasningar infor sina arsmo-
ten. Ett sextiotal medlemmar
tog chansen att lyssna pa en
forelasning om primar immun-
brist och covidd9 och en om
traning vid primar immunbrist.

Vid de efterfoljande drsmotena om-
valdes foljande personer som ord-
foranden i sin regionala forening:
Anette Andersson i PIO Smaland,
Camilla Nordmark i PIO Stock-
holm-Uppsala, Camilla Ottosson
i1 PIO Skéne-Blekinge, Mathias
Tjdderbéck i PIO Orebro-Vistman-
land och Marthe Viberg i PIO Vist-
Halland. Kontaktuppgifter och mer
information finns pa PIOs hemsida.
Vill du starta en regional forening dér
du bor ér du vilkommen att kontakta
PIO.

Covid-19 hos barn och vuxna

med eller utan immunbrist

Forst ut som foreldsare kunde PIO
vilkomna Petter Brodin, professor
1 immunologi vid Karolinska In-
stitutet och professor of Paediatric
Immunology vid Imperial College
London. Direkt fran London bjod
han pa en foreldsning om covid-19
vid primér immunbrist. Petter Brodin
och hans forskargrupp forskar inom
system-immunologi, ett relativt nytt
forskningsomrade. Det innebér kort-
fattat att de tittar pa hur immunfor-
svarets olika delar kommunicerar
med varandra, medans traditionell
forskning oftast fokuserat pd exem-
pelvis en specifik cell eller molekyl.
Det &r ny teknik som mojliggjort den
hér forskningen, som innebér att man
via blodprover kan folja olika celler

|4

och molekyler hos en patient med
covid eller andra tillstand 6ver tid. P&
sa sitt har man kunnat se vilka for-
andringar som sker och hur immun-
forsvaret fungerar. Petter Brodins
forskning har haft fokus pa interfe-
ronsystemet (INF) som &r kroppens
viktigaste forsvarssystem mot virus.
Interferonsystemet har man sett har
en avgorande betydelse nér det géller
forsvaret mot covid-19.

Petter Brodin och andra forskare
insag tidigt att covid-19 skulle bli
en pandemi och drabba miljontals
ménniskor. De ansag att samarbete
globalt var viktigt for att forsta var-
for vissa drabbas av svara komplika-
tioner vid covid-19. Forskningsnét-
verket COVID HUMAN GENETIC
EFFORT bildades 2020 och nitver-
ket samlas fortfarande varje mandag
for att utbyta erfarenheter och dela
kunskap. Detta menar Petter Brodin
ar ett revolutionerande arbetssatt
som hjélper alla inblandade att béttre
forstd varfor vissa drabbas av svar
covid-19, MIS-C (ett tillstind med
kraftig inflammation som framst
drabbar barn) eller langtids-covid.
Inom nétverket har de ocksé hittat
ca 3 000 personer som har ett med-
fott skydd mot covid vilket ocksa ar
intressant.

Nir det géller primdr immunbrist sa
ar det frdmst personer med APS-1
som drabbas av svar sjukdom. Ge-
nerellt sett har firre personer med
primdra immunbrister drabbats av
svar covid-19-infektion jamfort med
vad manga trodde pa forhand. Men
samtidigt har man sett att det finns
grupper av individer med immun-
defekter som blir svart sjuka.

Missade du foreldsningen med Petter
Brodin eller vill du veta mer kan du
lyssna pa PIOs podd Sa sjukt. I av-
snitt 21 medverkar Petter Brodin och

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

berdttar om hur immunsystemet rea-
gerar vid en covid-19-infektion och
varfor vissa blir s& svart sjuka.

Fysisk tréaning vid immunbrist,

vad séger forskningen?

Dagens andra foreldsare var Camilla
Ottosson, ordforande 1 PIO Skéne-
Blekinge och molekyldrbiolog, som
gav en sammanstillning av vad
forskning visat om tridning ndr man
har nedsatt immunforsvar. Bland
medlemmarna i PIO kommer ofta
fragor om traning upp. Manga vill
trdna for att forsoka ma béttre bade
fysiskt och psykiskt. Tréning kan
dock vara svart att fa till nar infek-
tionerna avloser varandra och orken

tryter.

Upplevd hdlsa hos

personer med PID

Camilla Ottosson inledde med att be-
rétta om att det finns flera studier som
visar att personer med immunbrist
har sdmre hélsorelaterad livskvalitet
an personer med andra kroniska sjuk-
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domar, som diabetes eller hjartsvikt.
Andra studier visar en 6kad risk for
angest och depression hos personer
med priméra immunbrister pa grund
av att sjukdomarna &r kroniska och
ofta ger komplikationer som pa-
verkar formagan att arbeta, studera
samt trdffa slakt och vinner. Man vet
genom forskning att regelbunden tra-
ning ger forbattrad fysisk och mental
hélsa vid flera kroniska sjukdomar
och stimulerar immunfoérsvaret hos
olika patientgrupper. Det antyder att
trdning skulle kunna vara gynnsamt
dven for personer med immunbrist,
dven om det inte finns forsknings-
resultat fran just den gruppen.

Effekten av tréning

pa immunférsvaret

Forskning om hur trining paverkar
immunforsvaret rdknas som ett
ganska ungt forskningsomrade. De
forsta studierna gjordes i USA under
borjan av 1900-talet. Det var dock
forst under 1980-talet som ett stort
antal vetenskapliga studier publicer-
ades inom dmnesomradet. Idag &r de
flesta experter Gverens om att mattlig
trdning stimulerar immunforsvaret
medan intensiv trdning sdnker im-
munforsvaret, vilket kan oka risken
for infektioner.

Nir det géller forskning som handlar
om effekten av fysisk trédning hos
personer med immunbrist finns
néstan inga studier. Det finns flera
studier som beskriver effekten av
traning vid en rad andra sjukdomar
dar immunforsvaret kan vara nedsatt,
till exempel olika typer av blodcan-
cer, HIV, reumatism med mera. Det
finns dock en enkétstudie frén 2018
som visade att personer med primér
immunbrist sjdlva upplever att de
mar bittre psykiskt av trining och att
tréning minskar stress. Samma enkdt
visade att det storsta hindret for att
trdna for personer med primér im-
munbrist ar trétthet och lungskador.

Rekommendationer

for fysisk aktivitet

FYSS (Fysisk aktivitet i Sjukdoms-
prevention och Sjukdomsbehandling)
ar en handbok for hélso- och sjukvar-
dens personal vid rekommendation

Camilla Ottosson. Foto: Privat.

av fysisk aktivitet. Dar finns re-
kommendationer for flera olika
hilsotillstand och for olika alders-
grupper, som tagits fram av svenska
lakarforeningen. Enligt FYSS ger ett
enstaka pass av fysisk aktivitet pa
minst mattlig intensitet omedelbara
effekter som sénkt blodtryck och
blodsocker, minskad oro, samt for-
béttrad somn och kognitiv funktion.
I FYSS finns inga specifika rekom-
mendationer for personer med primér
immunbrist. Daremot finns rekom-
mendationer om fysisk aktivitet vid
infektioner som bland annat siger
att fysisk aktivitet/trdning kan ater-
upptas sa snart infektionssymtomen
avklingat. Man ska vara feberfri,
inte ha ont 1 halsen, vara 1 slutet av
en antibiotikakur, kdnna sig piggare
igen och man ska vara uppmérksam
pa “kroppens signaler”.

Vinster med fysisk aktivitet, enligt
FYSS, ér att regelbunden fysisk akti-
vitet forbéttrar somn, kognitiv funk-
tion samt kondition och styrka. Fy-
sisk aktivitet kan dven minska risken
for hogt blodtryck, stroke, hjart-karl-
sjukdom, typ 2-diabetes, overvikt/
fetma, demens, depression, étta for-
mer av cancer och fortida dod. Det
finns ocksa studier som visar att yoga
och stretching reducerar stress och
ger en Okad IgA-produktion.

Freddy Godden. Foto: Privat.

Lagom &r bast

Ett viktigt budskap frdn Camilla
Ottossons foreldsning att ta med sig
nér det géller trining &r att lagom é&r
bist, eftersom forskningen visat att
regelbunden mattlig anstringning
stimulerar immunsystemet, medan
hérd traning har en himmande effekt
pa immunforsvaret. Man har ocksa
sett i studier att antalet luftvagsinfek-
tioner och dess svarighetsgrad min-
skar niar man gar fran stillasittande
till mattlig traning, men Okar igen
vid hérd trédning. Det r alltid bra att
prata med sin ldkare och en fysiote-
rapeut om hur man ska tdnka runt sin
traning nédr det géller smittorisk eller
traning nér man har infektioner ofta.

Camilla Ottosson intervjuade ocksa
Freddy Godden, medlem i PIO, som
jobbar som personlig trénare. Ett av
hans tips var att dven lite trining &r
battre dn ingen alls. Det dr bra att
borja forsiktigt, med ldngsamma
promenader efter en sjukperiod, och
om det gar bra, 6ka pa motionen for-
siktigt. Det &r ocksa viktigt att hitta
en typ av trdning som man tycker ar
rolig. Att promenera &r ocksa tréning.

Camilla Ottossons presentation med
forskningsreferenser finns att ldsa
pa PIOs hemsida www.pio.nu under
menyn "Leva med PI". W

PIO pa YouTube: youtube.com/user/PlOriks |}
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Lyssna via
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Programledare: Lucette Radstrom.
Producent: Estrid Holm.
Podden ar ett samarbetsprojekt mellan
PIO och CSL Behring.
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Efterlysning
Medlemsberittelser dr ett uppskattat
inslag 1 PIObladet. Darfor soker vi
nu personer som &r intresserade av

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

Har du sjdlv PI, 4r du sambo/
gift, virdnadshavare eller pd annat
sétt har anknytning till ndgon som
har PI och vill skriva/dela med
dig? Hor av dig till PIO pa e-post
info@pio.nu.

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

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

Fo"g'%ﬂj%/
UMPI - Ung
QUM“ med primar
=/ immunbrist

Folj var blogg: www.nouw.com/umpi.
Om du villkomma i kontakt med oss i UMPI eller har fragor sa gar det
bra att mejla till ung.med.primarimmunbrist@gmail.com

o 'Con\j'/\ul%
<y \\! \3\){

/

Facebook: facebook.com/ungmedprimarimmunbrist
Instagram: umpi_sverige

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

26 mars Arsmoéte via Zoom

med intressanta férelasningar.
22-29 april Varldsimmunbristveckan

med bl.a. zebra-promenader.
lI-14 augusti Familjelager i Uskavi, utanfér Nora

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

Besok PIOs hemsida www.pio.nu for aktuell information!

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

Skona miljén!@

Har du e-post?

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

PS. PIObladet kommer i brev-
ladan som vanligt!

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

- Valkommen till
. Zebra-butiken
- viaPIOs hemsida |

www.pio.nu

Pl
SOCIALA MEDIER

FACEBOOK
facebook.com/PIO.Riks/

INSTAGRAM
pio_sverige
pio.podden_sa.sjukt

TWITTER
twitter.com/PIOriks
twitter.com/GoZebra

YOUTUBE
youtube.com/user/PlOriks
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Varldsledande utveckling
av plasmaproteinlakemedel for
allvarliga och sallsynta sjukdomar.
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PIO, Mellringevégen 120 B, 703 53 Orebro
www.pio.nu ¢ info@pio.nu
Bankgiro 5159-3382, Swish 1230244848

En barbar infusionspump foér
subkutan infusionsbehandling’
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ANVANDARVANLIG

Intuitiv design fér smidig hantering

@ rFLeExIBEL

3-i-1, en pump till tre sprutstorlekar

)

Q@ sSVART TEKNOLOGI

Touchscreen och bluetooth™
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NFUCare

www.infucare.com
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* Se bruksanvisning fér pumpens anvandningsomrade och kontraindikation. ** Klinisk data kan exporteras, se bruksanvisning fér detaljer.
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