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Hint se” n sist...

Valkomna till PIObladet nr 3-4.

I detta nummer kommer ni att fa 14sa referat fran det
internationella mdtet med patienternas, sjukskoter-
skornas och ldkarnas intresseorganisationer IPOPI,
INGID och ESID som holls i Goteborg i oktober. Pa
IPOPI-métet hade jag den stora dran att fa hilsa alla
patientforetrddare fran hela vérlden vilkomna till
Goteborg. Det var ett fint arrangerat mote med intres-
santa och vérdefulla dagar.

Nér IPOPI bjod in ovriga deltagarna till sightseeing i
Goteborg passade PIOs styrelse pa att istéllet halla ett
styrelsemote nir minga av styrelsen fanns samlade. Pa
styrelsemotet beslutades bland annat efter forslag frén
PIOs forskningsrad att 2022 ars forskningsstod skulle
ga till tvd mottagare: Christina Lundquist vid avdel-
ningen for reumatologi och inflammationsforskning,
Sahlgrenska akademin vars forskningsprojekt handlar
om B-cellers funktion i tymus vid utveckling av im-
munsystemet samt Hannes Lindahl vid institutionen
for klinisk immunologi och transfusionsmedicin,
Karolinska universitetssjukhuset Huddinge som fors-
kar om hur lymfocytundersokningar kan anviandas for
att ge en sdkrare prognos for sjukdomsutvecklingen
hos patienter med CVID. Vi dterkommer till dessa
forskningsprojekt i senare nummer av PIObladet.

Under det hér aret har vi natts av flera sorgliga besked
om PIO-medlemmar som har avlidit. Manga minnes-
gavor har kommit in till forskningsfonden. Det har
ocksd kommit in pengar till forskningsfonden fran
fodelsedagsinsamlingar via Facebook och andra insam-
lingar. Ett varmt tack for allt stdd till forskningen, det
betyder mycket.

I augusti holls PIOs uppskattade familje- och ung-
domslédger for 21:a géngen pa Uskavigiarden utan-
for Nora med nio deltagande familjer. Familjeldgret
genomfordes dven i ar med anpassningar till covid-19.
Alla aktiviteter holls utomhus eller 1 stora télt. Familje-
lagret ar en fin mojlighet att fa traffa andra i samma
situation, att fa kdnna den hérliga gemenskapen, att fa
mer kunskap och gora roliga saker tillsammans. Vet-
skapen om att man inte &r ensam betyder mycket. Ett
varmt tack till alla som bidrog till arets ldger. Jag och
min familj har manga hérliga minnen och fina kontakter
fran tidigare ldger och rekommenderar detta varmt till
er som dnnu inte upplevt lagret.

I november triaffades PIOs styrelse samt PIO-kontoret

1 Stockholm for ett arbetsmote, bland annat for att
planera verksamheten 2023.
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Under hosten har PIO bidragit med synpunkter till
karensutredningen som genomfors av Socialdeparte-
mentet for att se dver reglerna for karens och sjuklon.
Efter att PIO férmedlat en enkét om sjuklon/karens till
nagra medlemmar sammanstilldes deras synpunkter.
Johan Bechtel fran P1Os styrelse medverkade direfter
tillsammans med en representant fran Funktionsrétt
Sverige vid ett méte med utredarna vid Socialdeparte-
mentet. P1Os asikt ar att karensavdraget ska avskaffas.
Dels for att det inte ska sla s& hart ekonomiskt att vara
sjuk for vara medlemmar, dels for att vi tror att karens-
avdraget medfor att fler gar till jobbet nér de dr sma-
sjuka. Det 1 sin tur innebdr att personer med nedsatt
immunforsvar utsitts for onddiga smittorisker. Nér
vi har fragat runt bland vara medlemmar har vi ocksa
insett att det dr fa som nyttjar eller kdnner till mojlig-
heten till allmént och sérskilt hogriskskydd. Lés girna
pa Forsdkringskassans hemsida och se om de stoden
kan vara till nytta for dig.

PIO har dven ldmnat synpunkter till Funktionsratt
Sverige gillande ett forslag som utreds av Social-
departementet om att ge vardnadshavare, enskilt eller
tillsammans med barnet, direktatkomst helt eller del-
vis till barnets patientuppgifter i hilso- och sjukvarden
och tandvarden ndr barnet dr 13—15 4r. I dagsldget
kan varken vardnadshavare eller barnet sjalvt lasa den
digitala journalen via 1177.se ndr barnet dr mellan 13
och 15 ar och kan dé inte se journal, provsvar eller
recept. Detta skapar oro och irritation hos ungdomen
och foréldrar. PIO foreslar att vardnadshavare ska ha
tillgéng till vissa delar av journalen, men att journaler/
information frn vardkontakter som kan vara kénsliga
for ungdomen éar sparrade, till exempel géllande kon-
takter med ungdomsmottagningen.

Nu ser vi fram emot arsmotet och medlemsmotet som
kommer att héllas i Stockholm i mars 2023. Motet
kommer att erbjudas som hybridméte sé att 4ven med-
lemmar som inte har mdjlighet att resa till Stockholm
kan delta digitalt.

Avslutningsvis vill jag passa pa och
Onska er alla en riktigt god jul och
gott nytt ar!

Trevlig lasning!

Maria Monfors, ordforande
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PID eller IE

— en (dentitetskris eller en mj@mz

Under motet i Goteborg
fortsatte diskussionerna om
de olika begreppen PID
och [El. PID star for primara
immunbristsjukdomar och
I[El for medfdédda fel i
immunsystemet, pa engelska
"Inborn Errors of Immunity”.

Under en programpunkt om
just detta lyfte Johan Prevot fran
IPOPI fragan i rubriken — kommer
begreppsforvirringen orsaka en
identitetskris eller innebdr det i
sjidlva verket en mojlighet? Enligt

Over 2000 deltagare fran hela
varlden samlades i Goteborg
for att delta vid ESIDs interna-
tionella immunbristmote. Hu-
vudansvariga for motet i den
lokala organisationskommittén
var prof. Anders Fasth och
prof. Olov Ekwall som jobbat
med planeringen infor motet
under flera ar. Nu ar alltsa
motet genomfort och klart
och vi kontaktade Olov och
Anders for att stalla nagra
fragor.

Forst en klassisk fraga,

hur kénns det?

Olov: Nu har det gatt en liten tid
efter motet och kénslan dr nog att det
dels var mycket roligt och intressant
med bade forberedelser och sjdlva
motet, men att det samtidigt ar gan-
ska skont att det ar over. Vi dr mycket
nojda, med savil programmet som
de praktiska arrangemangen. Vi har
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bade Johan Prevot och prof. Isabelle
Meyts, ordforande i ESID, rader
det fortfarande en viss oenighet om
inneborden hos de olika begreppen.
Ar begreppen utbytbara sinsemellan,
eller utgér PID en del av IEI? Gar
det att gora en tydlig grinsdragning
mellan begreppen, och i s fall hur?
Den faktiska anvédndningen idag
beskrev de bdda som att IEI anvénds
mer inom forskning och att PID
fortfarande ar det som anvénds inom
sjukvarden. Det som det verkar rada
konsensus om é&r att [EI omfattar ett
bredare spektrum av sjukdomar
dir ingen tydlig atskillnad gors
mellan sjukdomar som medfor

fatt mycket positiv aterkoppling, och
det kdnns som att deltagarna ékte
hem med nyvunna kunskaper, nya
kontakter, energi och en positiv bild
av Goteborg och Sverige.

Anders: Jag instimmer med Olov
och dr vildigt ndjd. Det har varit
manga spontana positiva kommenta-
rer direkt till oss och pa Twitter. For
mig ocksé roligt att nagra som var
med 1 Goteborg 1996 kom fram och
presenterade sig. Plus att dir fanns
kollegor och vinner som rest bade
fran Sydamerika och Japan darfor att
de var sérskilt nyfikna p& Goteborg.

Arets tema for métet var
immundysreglering, varfér

foll valet pa det temat?

Olov: Det var nog flera saker som
samverkade, t.ex. bytet fran PID
till det bredare begreppet IEI, dér
mycket av den bredare symtombilden
handlar om olika konsekvenser av
bristande reglering av immunsyste-
met. En annan anledning var kanske
att manga av de “nya”, eller snarare
nyligen beskrivna, sjukdomarna
inom IEI orsakas av bristande regle-
ring av bade det forvirvade och det
medfodda immunsystemet. En tredje
anledning kan vara att vi har fatt nya
mojligheter att behandla bristande
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infektionskénslighet och sjukdomar
som visar sig pa andra sitt. Detta
skulle dd kunna vara en mojlighet
for att bredda det nagot begransande
begreppet “immunbrist”.

Den hir diskussionen kommer att
fortsdtta, men det som Johan Prevot
och IPOPI framhédvde var att det
ar viktigt att ocksa tdnka pa att det
har tagit manga ar att bygga upp
medvetenhet om primér immunbrist
och dess internationella forkortning,
PID. Att da infoéra ny terminologi
och nya begrepp kommer att ta tid.
Och om det ska goras, maste det ske
stegvis. H

immunreglering med smalare, mer
specifika (skrdddarsydda), immun-
modulerande lakemedel.

Anders: Jag instimmer, IEI dr en
passande beteckning da en rapport
uppskattar att debutsymtom i 30 %
av fallen inte handlar om infektion
utan om t.ex. autoimmunitet eller
autoinflammation. Och det 4r som
Olov séger att vi har nya mediciner
som inte handlar om immunglobulin
eller antibiotika utan om mediciner
som kan blockera eller ta en genvig
forbi den “sjuka” processen.

Kom det fram nagot nytt

under métet som ni tror kommer
uppmarksammas mer under
kommande ar?

Olov: Det presenterades som vanligt
ett antal nya genetiska forklaringar
till IEI-sjukdomar. Nagra av dessa
kommer sékert att visa sig vara van-
ligare 4n man trott. Nagot annat som
jag tror kommer att uppméarksammas
mer framover ar sjukdomar som be-
ror pa s.k. somatiska eller forvarvade
mutationer vilket innebér att gen-
defekten inte finns fran fodseln utan
uppkommer senare i livet. Det &r en
vanlig mekanism vid t.ex. cancer,
men har tidigare inte uppmérksam-
mats s& mycket inom IEI-omrédet.



ESID — The European society

for immunodeficiencies

Estrid Holm, producent for PIOs podd "Sa sjukt” intervjuade foreldsare och deltagare under mdtesdagarna. Pa bilden inter-
vjuas Anneli Larsson, verksamhetsansvarig i PIO. Poddavsnittet finns att lyssna pa via PIOs hemsida eller dér poddar finns.

Text: Anneli Larsson, Maria Lofving, Lisa Wallin
Foto: Ulrika A Jondelius, Anneli Larsson, IPOPI

Den 12-15 oktober var det
antligen dags for det interna-
tionella ESID, INGID och IPOPI-
motet i Goteborg. Over
2000 forskare, lakare, sjuksko-
terskor och patientrepresen-
tanter fran jordens alla horn
traffades for att ta del av den
senaste forskningen och dis-
kutera viktiga fragor inom om:-
radet primara immunbristsjuk-
domar. Goteborg var aven
vardar for detta mote 1996
och ar den enda stad hittills
som fatt fortroendet att vara
arrangor tva ganger.

Huvudansvariga i den lokala orga-
nisationskommittén var professor
Anders Fasth och professor Olov
Ekwall. Anders Fasth var dven med
och arrangerade motet 1996. Anneli
Larsson, verksamhetsansvarig i PIO,
har ocksa varit med i planerings-
arbetet. PIO hade mojlighet att delta
med s& ménga som 17 personer nu
nédr motet arrangerades i Sverige. Pa
plats var representanter fran PIOs
styrelse, UMPI, PIO-kontoret och
PIO-medlemmar. PIOs representan-
ter deltog mestadels i den internatio-
nella patientorganisationens (IPOPIs)
program med foreldsningar, runda-
bordssamtal och sociala arrange-
mang. Det fanns ocksd mojlighet att

4

besoka ldkarnas (ESIDs) och sjuk-
skoterskornas (INGIDs) foreldsningar.

Alla vérldsdelar fanns represente-
rade bland de cirka 100 patientre-
presentanter som vélkomnades till
IPOPIs program av Martine Pergent,
IPOPIs ordforande och av Maria
Monfors, PIOs ordforande. Maria
berittade om PIO och onskade alla
givande motesdagar och en fin
vistelse 1 Sverige.

IPOPIs program under métesdagarna
inneholl badde medicinska forelds-
ningar och foreldsningar om andra
aktuella &mnen som exempelvis var-
for det ar viktigt med register, stati-
stik och datainsamling. En program-

Professor Anders Fasth var en av
huvudarrangérerna nar éver 2000
forskare, lakare, sjukskoterskor och
patientrepresentanter samlades for
gemensamt immunbristmote.

Anneli Larsson, verksamhetsansvarig i PIO deltog i ett panelsamtal om vikten av
samverkan mellan patientféreningar och lakare. Ovriga pa bilden ar: John Sey-
mour, USA (Immune Deficiency Foundation, IDF), dr Mihaela Bataneant, Rumanien,
Otilia Stanga, Rumanien (Asociatia Romana a Pacientilor cu Imunodeficiente
Primare, ARPID), Dimas Adhi Sugiharto, Indonesien (Perhimpunan Pasien Imunode-
fisiensi Primer Indonesia, PPIPI) och professor Silvia Sanchez-Ramon, Spanien.
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ESID / INGID / IPOPI - Internationellt moéte

PIOs ordférande Maria Monfors tar del av USA's projektbidrag SCID Compass Toolkit. Magdalena Déragrip, ledamot i PIO
presenterar Sveriges projektbidrag "Coronarespons' for intresserade ahorare.

punkt handlade om klinisk forskning
och hur patienter, forskare och ldke-
medelsforetag kan samverka i forsk-
ningsprojekt.

Aven tillgangen till blodplasma-
produkter diskuterades. Tillgdngen
till plasmaprodukter &r inte bara en
kostnads-/prisfraga. Omvérldsfaktorer
som kan hota plasmatillgdngen &r
politisk instabilitet, pandemier och
klimatforandringar. Leni von Bons-
dorff fran IPFA, en internationell
paraplyorganisation for organisationer
som utan vinstintresse samlar in och
fraktionerar plasma, menade att om
négot hander i ndgon del av varlden
sd paverkar det oss alla. Klimatfor-
andringarna kan till exempel paverka
mojligheten att samla in plasma. Vid
extremvéder kan det vara svért att
hélla kylar i gang som behovs for for-
varing av plasma och mojligheten for
plasmagivare att ta sig till plasma-
center kan paverkas om véagar forstors
av skyfall eller torka. Det faktum
att 65 % av all plasma som anvinds
for medicintillverkning i1 vérlden
samlas in i USA och endast 15 % i
Europa okar sarbarheten. Att nagot
maste goras at den obalansen var
foreldsarna under programpunkten
om immunglobuliner dverens om.

Bland de medicinska foreldsarna vid
IPOPI-motet kan dr Nizar Mahlaoui

ndmnas som fOreldste om nya
behandlingsmdjligheter med preci-
sionsmedicin, dven kallad individu-
ellt anpassad medicin, och professor
Steven Holland som foreldste om nya
hot i form av gamla eller nya infek-
tioner och virus som far 6kad sprid-
ning och blir mer svarbehandlade.
Andra medicinska foreldsningar
handlade om covid-19, nyfoddhets-
screening, behandlingar

som kan bota primédra
immunbristsjukdo-

mar, mer ovanliga

immunbrister

med mera. En

session under

fredagen

handlade om

vikten av en

hdlsosam

livsstil for att

frimja immun-

forsvaret och

uppna bidsta moj-

liga livskvalitet. For-

utom att ge hélso- och

naringstips belyste forelés-
ningarna ockséd tydligt skillnaderna
1 hur privilegierade vi i véstvérlden
ar jamfort med hur situationen ser
ut i exempelvis Sudan som en av
foredragshallarna kom ifrdn. Men
nagra overgripande tips, som ar ge-
mensamma for alla med primér im-
munbrist, kan sammanfattas till att

ata ndringsrik mat, prioritera motion
och god sémn samt vara noga med
sin hygien.

Referat och fakta fran nagra av fore-
lasningarna hittar du i detta och kom-
mande nummer av PIObladet.

Programmet bjod ocksa pa panel-
debatter och rundabordsdiskussioner
dar PIO-deltagarna deltog

aktivt. Vid program-

punkten "Dela med

er, lar av varandra

och bli inspire-

rade" presente-

rades nagra av

de nominer-

ade projekten

till det nyin-

stiftade priset

IPOPI  BIG

award. PIOs

projekt Corona-

respons, som ge-

nomfordes med stod

av Radiohjilpen under
coronapandemin, var ett av

de nominerade projekten och pre-
senterades av Magdalena Doragrip,
ledamot i PIOs styrelse. Magdalena
som var en av nyckelpersonerna i ge-
nomforandet av projektet berdttade
och inspirerade de andra ahorarna.
Anneli Larsson, verksamhetsansvarig
1 PIO, deltog i ett panelsamtal om

Pa torsdagskvallen firade IPOPI att organisationen funnits i 30 ar. Under middagen delades tre priser ut. PIO och Sverige var
tillsammans med tio andra lander nominerade till priset IPOPI Big award. Sudan vann for sitt projekt att sakra Ig-tillgangen i
landet och professor Nahla Erwa tog emot priset. Kvéllen avslutades med jubileumstarta och dans.
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Internationellt méte

IPOPIs ordférande Martine Pergent
och pristagare professor Surjit Singh
fran Indien. Foto: IPOPI.

samarbete mellan patienter, patient-
foreningar och lékare och lyfte bland
annat vikten av att ha respekt for
varandras olika roller samt att vara
professionell. Hon beréttade ocksé
om det fina samarbetet PIO har haft
med lékare och sjukskdterskor sedan
starten och att deras hjédlp med ex-
empelvis faktagranskning av allt in-
formationsmaterial och medicinska
rad &r grunden for P1Os trovardighet
som forening.

IPOPI héll dven sitt arsmdte under
motesdagarna, bland annat med val
till styrelsen. I styrelsen ér nu foljande
lander representerade: Argentina,
Frankrike, Italien, Kanada, Kenya,
Malaysia, Ruménien, Storbritannien
och USA.

P& torsdagskvillen bjods det pa
jubileumsmiddag pa Gothia Towers
for att fira att [IPOPI fyller 30 ar. Tre
olika priser delades ut mellan matrét-
terna, ovanndmnda BIG award som

Dr Tadej Avcin fran Slovenien var en
av deltagarna i IPOPI Medical Advisory
Panel (MAP) som rapporterade om
héjdpunkterna fran ESID-motet.

6

togs hem av den sudanesiska patient-
organisationen for deras projekt for
att sdkra immunglobulintillgangen
i Sudan. Priset Luciano Vassalli
award, som delas ut till en ung
vuxen som gjort skillnad for personer
med PID, tilldelades Zheng Jian Lei
fran Kina. Slutligen delades priset
LeBien award ut till professor Surjit
Singh fran Indien. LeBien award
delas ut till en vuxen person som
har forbattrat livet for personer med
primér immunbrist. Professor Singh
ar mycket uppskattad av patienter,
medarbetare och kollegor runt om
1 vérlden. Efter middagen flyttades
borden undan och det bjods upp till
dans till tonerna av ett liveband. For-
sta laten var givetvis en ABBA-lat
till allas glddje. Det var hérligt att se
langdansen som slingrade sig fram i
lokalen med sa ménga representanter
fran hela viérlden.

Vid IPOPIs méten i samband med
ESID ér det ett aterkommande inslag
att ldkare fran IPOPIs medicinska
rdd (MAP) under sista dagen deltar i
ett panelsamtal for att rapportera om
hojdpunkterna frén motet. I ar var
inget undantag:

"Fler och fler sma bitar faller pa
plats vid varje méte. Det dr som att
se bitar av en mosaik ldggas till och
ett monster vixa fram som fogas
samman till en hel bild.” Denna méa-
lande beskrivning gav dr Tadej Avcin
fran Slovenien nér han rapporterade
om sin upplevelse fran ESID-métet.
Sakta men sdkert byggs en helhet
som ger en tydligare dverblick och
forstaelse av immunsystemet.

Paneldeltagarna konstaterade att nya
primédra immunbrister hittas i en allt
snabbare takt. Detta tack vare att det
blivit billigare och mer tillgéngligt for
fler lander att genomfora genetiska
undersokningar for att faststéilla en
diagnos. Ménga av de nya immun-
bristerna som upptéicks dr mycket
ovanliga (ultra rare). Det finns nu
over 500 gener kartlagda som om for-
andrade (muterade) orsakar primédr
immunbrist, och antalet fortsatter oka.

Att veta vilken diagnos en patient
har &r viktigt eftersom det t.ex. kan
finnas behandlingsmetoder som
kan korrigera just det felet eller
den bristen som den genvarianten
orsakar. Dessa individuellt anpassade
behandlingsmetoder kallas dven for

Dr Nizar Mahlaoui, Frankrike, Jose
Drabwell, ledamot i IPOPIs styrelse,
England och professor Steven Holland,
USA. Foto: Anneli Larsson.

precisionsmedicin eller, for att an-
vianda den engelska bendmningen,
targeted therapies. Exempel pa
precisionsmedicin dr genterapi och
behandling med monoklonala anti-
kroppar. Det har dven upptéckts att
vissa redan befintliga mediciner som
anvénds for att behandla andra sjuk-
domar fungerar som behandling av
vissa priméra immunbrister.

Samtidigt blir det mer och mer tyd-
ligt att den sjukdomsbild (fenotyp)
patienter har, ser vildigt olika ut
dven om de har samma genvariant
(genotyp). Patienter kan alltsd ha
samma sjukdomsframkallande ge-
netiska variant (mutation) men &nda
utveckla helt olika symtom. Utover
genetisk diagnos behovs déarfor dven
andra undersokningar, t.ex. av bio-
markorer, for att man béttre ska kunna
forutspad prognosen och eventuella
komplikationer. Symtom och tecken
pa olika komplikationer kan pa sé vis
upptickas tidigare och behandlas i
ett tidigt skede. En béttre uppfattning
om prognosen dr ocksa viktigt infor
beslut om mer avancerade behand-
lingar som till exempel stamcells-
transplantation. For att all kunskap
som genetisk diagnos ger ska kunna
tas till vara och anvéndas krdvs ny
teknik 1 form av Al, artificiell intel-
ligens (maskinintelligens), for att
kunna analysera och dra slutsatser av
den enorma méngd data som samlas
in. De multidisciplindra teamen som
behandlar personer med primér im-
munbrist behdver ockséd utdkas med
matematiker och statistiker for att
tolka informationen. Mojligheten att
anvianda Al vid diagnos var nagot
som togs upp vid flera foreldsningar
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och det var forsta gangen vi i P1O tog
del av informationen. Vi tror att bety-
delsen av Al vid diagnos kommer att
oka framover.

Prof. Surjit Singh kom kort in pa det
som ocksé var temat for ESID-motet:
dysreglering av immunforsvaret.
Bland det viktigaste som han tog
med sig fran det hir moétet var att den
tydliga indelningen mellan immu-
nologiska och hematologiska sjuk-
domar som man tidigare har gjort inte
langre ar meningsfull. Samspelet
mellan dessa olika typer av sjuk-
domar dr mycket komplext och man
har upptéckt att manga hematolo-
giska sjukdomar, bl.a. vissa lymfom
och andra maligniteter, har en tydlig
immunologisk bakgrund. Det hir
komplexa samspelet gor ocksa att
olika diagnoser flyter ithop och att
nya kategoriseringar och nya multi-
disciplinira diagnoser kommer att
behdvas.

En framtidsspaning var att fler och
fler vuxna genomgar lyckade stam-
cellstransplantationer. Nagot som
ger hopp om att det aldrig &r for sent
att bli botad. En annan hoppfull nyhet
var att den allménna vaccineringen
mot covid-19 med mRNA-vaccin
har visat att manga har ett visst vac-
cinsvar, dven bland personer med
primér immunbrist som man tidigare
inte trodde skulle kunna svara. Det
skapar mojlighet for att man med
samma teknik ska kunna utveckla
vacciner for fler infektionssjukdomar
som personer med primir immun-
brist kan ha nytta av och att de pé sé
vis fér ett 6kat skydd mot infektioner.
Professor Steven Holland fran USA

Professor Klaus Warnatz fran Tyskland
berattade om hojdpunkter fran motet
och svarade pa fragor fran dhérarna.
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Professor Nahla Erwa, Sudan tog bland
annat upp vikten av samverkan och
att dela kunskap och erfarenheter
mellan olika lander.

menade att lakarna i hogre utstrick-
ning behover se till patientens psy-
kiska vdlmaende och addera psyko-
loger i behandlingsteamen. I USA
ar detta dock svart att genomfora pa
grund av att forsidkringsbolagen inte
betalar ut ersittning for ordinerad
psykologtid som ldkaren foreskriver.
Det innebdr att patienter som inte har
rad att betala for psykologstdd sjdlva
inte fullfoljer behandlingen hos psy-
kolog trots att behovet finns.

Alla ldnder har olika utmaningar nér
det géller varden av personer med pri-
méir immunbrist. Den behandlingsre-
volution som péagér med till exempel
precisionsldkemedel har problemet
att likemedlen dr dyra att ta fram.
Det ér en politisk fraga hur det kan
bli 16nsamt for bolag att investera i
utvecklingen. Professor Nahla Erwa
frin Sudan betonade att vi maéste
komma ihég att tillgéngligheten till
vérd och behandling varierar mycket
mellan olika lédnder, en fraga som be-
lysts under ESID-métet. Varden kan
bli mer jamlik genom samverkan och
att viljan finns att dela kunskap och
erfarenhet, ndgot som &r av storsta
vikt for Afrika men lika viktigt for
resten av varlden. Jamlikhet, ratten
till vard och behandling &r var vikti-
gaste fraga, avslutade prof. Erwa.

Experterna i MAP var alla dverens
om att vi har en stor gemensam ut-
maning framfor oss for att se till att
de mojligheter som finns till nya be-
handlingar och diagnos ska komma
personer med primdr immunbrist
1 hela vérlden till del, &ven de som
lever i mindre bemedlade lander.

Internationellt méte

Compass Toolkit

Som styrelseledamot 1 PIO fick jag
mojlighet att delta vid ESID-métet
1 Goteborg. Det var bade stort och
overvildigande att se och lyssna pa
alla kunniga lékare, sjukskoterskor
och patientorganisationer som brin-
ner for att personer med primdr im-
munbrist ska kunna leva ett liv med
livskvalitet.

Under IPOPIs session PID Talks:
Share, Learn and Get Inspired fick
vi lyssna till ndr representanter for
olika lédnder presenterade sina pro-
jekt. Presentationerna skedde i form
av rundabordssamtal och var mycket
givande. Jag fastnade sdrskilt for
USA:s projekt - SCID Compass
Toolkit. I samband med att SCID
infordes 1 nyfoddhetsscreeningen
finansierade regeringen i USA ett
projekt didr USA:s patientorganisa-
tion tog fram informationsmaterialet
“Toolkit for parents”. Materialet, i
form av en handbok, innehéller tips
och information till fordldrar vars
barn diagnostiserats med SCID.
Informationen éar tydlig och fordelad
pa sex delar — forsta SCID, behand-
lingsalternativ, sjukhusvistelsen, efter
behandlingen, ndr man kommer
hem och planera for framtiden.
Handboken finnas att bestilla gratis
pa engelska och kan dven laddas ner
digitalt pa 12 olika sprak.

Jag lamnar motesdagarna fylld av
hopp, ny kunskap, beundran for alla
eldsjélar och tacksamhet for att vi
lever i Sverige och har tillgang till
vérd 1 varldsklass.

Linda Zakrisson

Linda Zakrisson, styrelseledamot i PIO,
lyssnar pa en presentation om SCID
Compass Toolkit. Foto: Lisa Wallin.
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- globala perspektiv och lardomar

Text: Edvin Smedberg
Foto: Ulrika A Jondelius

IPOPI bjod in till en forelasning
med prof. Martin van Hagen,
prof. Isabelle Meyts, dok-
tor Manuela Mura och prof.
Thomas R. Kreil. Syftet var att
Oka kunskapen om covid-9
och deras huvudsakliga fokus
lag pa symtom, komplikatio-
ner, behandling, vaccination
och den forskning som idag
finns kring sjukdomen.

Den akuta fasen

I den akuta infektionsfasen har en del
inga symtom alls, de flesta far milda
symtom medan nagra far svara sym-
tom. Lungorna paverkas oftast och
vanliga symtom dr feber, torrhosta
och trotthet. Aven andra symtom
forekommer. Den akuta fasen varar
vanligtvis 3-4 dagar eller i séllsynta
fall veckor.

Postcovid

Postcovid kan drabba alla som har
haft en covid-19-infektion orsakad
av SARS-CoV-2 oavsett hur lindriga
eller allvarliga symtomen varit. [ och
med att covid-19 &r en ny sjukdom
och vi inte har sé lang erfarenhet sa
ar det svart att med sékerhet definiera
symtomen vid postcovid, menade
prof. Meyts. Hon konstaterade att
trotthet och fysisk utmattning ar
vanliga symtom vid postcovid.
Négot som é&r bra att kdnna till for
personer med PID eftersom trétthet dr

ett symtom som ocksd forekommer
vid primér immunbrist. Trottheten
vid postcovid kan visa sig pd olika
sitt och kan forsdmra livskvaliteten
kraftigt. Ytterligare symtom som
uppmérksammats vid postcovid ar
huvudvérk, hjartklappningsattacker
(POTS, posturalt ortostatiskt takykar-
disyndrom), nedsatt lungfunktion,
magtarmproblem och kognitiv pa-
verkan.

For att klassas som postcovid enligt
WHO:s definition ska symtomen ha
uppstétt efter en trolig eller bekraf-
tad covid-19-infektion. Symtom for-
knippade med postcovid ska kvarsta
1 mer dan 12 veckor efter den akuta
fasen av covid-19 och inte kunna for-
klaras av annan sjukdom. Manga av
symtomen vid postcovid dverlappar
ocksd med andra tillstind sasom
kroniskt trotthetssyndrom. Det é&r
darfor en utmaning att kunna sirskilja
de olika tillstanden fran varandra,
konstaterade prof. Meyts.

Mis-C

MIS-C star for multisystemiskt in-
flammatoriskt syndrom hos barn.
Immunsystemet Gverreagerar och
ger en akut sjukdom med hog feber,
allménpaverkan och ofta en allvarlig
hjartpaverkan. En del barn behdver
intensivvard, men med inflamma-
tionsddmpande behandling tidigt till-
frisknar barnen. Enligt prof. Meyts
kan orsaken till den dverdrivna reak-
tionen vara att viruset stannar kvar i
kroppen och orsakar en kvarstaende,
kronisk, infektion.

Forskningen har &nnu inte tydligt
kunnat visa om viruset SARS-CoV-2
orsakar en kronisk infektion. Det vi
vet dr att antigenet kan finnas kvar
1 kroppen i flera manader och att
nagot av SARS-CoV-2-antigenerna
kan vara ett superantigen. Superan-
tigenerna stimulerar och orsakar en
overdriven aktivering av T-celler och
andra immunceller. De kan ocksé
orsaka en stor cytokinfrisdttning, sa
kallad cytokinstorm, vilket resulterar
i en okontrollerad inflammation.

Behandling av covid-19

Prof. Meyts konstaterade att det
nu finns nagra olika verktyg for att
behandla patienter med covid-19.
Alternativen &r langt ifran perfekta
men det 4r ett stort steg fran i borjan
av pandemin da det inte fanns ndgon
behandling alls. Om behandlingen
satts in under de forsta dagarna av
covid-infektionen kan man idag
forkorta den akuta fasen och lindra
symtomen och dirmed minska
risken for allvarlig sjukdom.

Den avgorande faktorn for vilken typ
av behandling som rekommenderas
ar hur allvarlig sjukdomen dr och om
personen tillhdr en riskgrupp for svér
covid-19. Om personer som tillhor en
riskgrupp, t.ex. personer med primér
immunbrist, har inga eller valdigt
lindriga symtom s& véntar man och
har patienten under Overvakning.
For personer som har mer tydliga
symtom rekommenderas antiviral
behandling. Allvarliga covid-19-
infektioner behandlas dessutom
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Professor Martin van Hagen.

med antiinflammatoriska lakemedel.
Timing &r avgdrande for hur effektiv
behandlingen ér.

Flera behandlingar mot covid-19
godkénns nu av likemedelsmyndig-
heter vérlden &ver, till exempel anti-
virala likemedel som remdesivir
(Veklury) molnupiravir (Lagevrio),
olika monoklonala antikroppar
(mAb) och immunmodulerande
lakemedel. Vissa monoklonala anti-
kroppar provas nu dven i forsknings-
studier for behandling av postcovid.

Vaccination

Nagot som var genomgaende under
hela foreldsningen var hur samtliga
foreldsare understrok vikten av vac-
cination. Detta géller alla oavsett
om man tillhor riskgrupp for svér
covid-19-infektion eller inte. Om det
finns chans att en person kan fa ett
immunsvar sa bor man vaccineras,
konstaterade prof. Meyts.

Tillgédngliga data som finns kring vac-
cination mot covid-19-infektion for
personer med nedsatt immunforsvar
ar begrdnsade och det &r inte klart
vilka inom gruppen som svarar bra
pa vaccinet. Men det finns inte nagot
som pekar pa att vaccinet skulle kunna
paverka t.ex. personer med primir
immunbrist negativt. Darfor rekom-
menderas alla personer med nedsatt
immunforsvar att ta vaccinet.

Att vaccinet snabbt kom ut pa mark-
naden &r en viktig forklaring till att
man lyckades bromsa sjukdomen.
Prof. van Hagen pekade pa flera fak-
torer som lag bakom den snabba pro-
cessen att fa fram vaccin. Forst och
framst hade man redan mycket grund-
data tack vare tidigare forskning.
Dessutom bidrog det akuta laget till
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att forskare och lakare jobbade till-
sammans och att det investerades
enorma summor pengar. Det globala
samarbetet mellan organisationer sa-
som WHO, olika myndigheter och
forskningsvérlden var ocksa valdigt
viktigt. Produktionen av vaccin star-
tades dessutom parallellt med att
vaccinet gick igenom alla studier for
att se att vaccinet fungerade och var
sakert.

I och med att tillverkarna foljde
protokoll och regler som finns for
framtagande av vaccin pédverkades
varken effektiviteten eller sdkerheten
negativt, bekriftade dr Mura som var
dér som representant for den euro-
peiska likemedelsmyndigheten. Det
genomfordes mycket omfattande tes-
ter pa mellan 3040 000 individer av
bade Pfizer/BioNTechs och Modernas
vaccin. Tack vare detta kunde man
snabbt se hur effektivt vaccinet var
for att forhindra covid-19-infektion.

Nar kommer antikroppar mot
SARS-CoV-2 att finnas i immun-
globulinpreparaten?

Idag har de allra flesta 1 Europa och
USA antikroppar mot SARS-CoV-2
och darfor finns nu neutraliserande
antikroppar i vara immunglobulin-
preparat, konstaterade prof. Kreil,
vice VD for avdelningen Global Pat-
hogen Safety hos Takeda. Tidigare
under pandemin fanns det stora
regionala skillnader mellan USA
och Europa i fraga om antikropps-
nivaer mot SARS-CoV-2 i plasman.
Detta pa grund av varierande vac-
cinationsgrad och lokal spridning
av viruset. (Ju fler plasmagivare
som haft eller vaccinerat sig mot
SARS-CoV-2 desto mer antikroppar
finns mot smittdmnet i immunglobu-
linpreparaten, reds anm.) Antikrop-
parna i plasman maste vara funktio-
nellt aktiva neutraliserande antikrop-
par d.v.s bade kunna binda till viruset
och eliminera (fa bort) virus.

Prof. Kreil gick tillbaka tjugo &r i
tiden, till den erfarenhet som finns
av ett annat virus, West Nile-viruset,
som tydligt visat vikten av funktio-
nellt aktiva antikroppar i plasma. Nér
viruset forst dok upp pa amerikansk
mark var det helt frimmande for be-
folkningen, och de hade dérfor inga
antikroppar mot viruset. Over tid ut-
vecklade befolkningen antikroppar
i takt med att fler blev utsatta for
viruset. Tack vare detta fanns det
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till slut neutraliserande antikroppar
1 plasman som samlades in for att
producera immunglobuliner. I och
med att viruset da inte hade kommit
till Europa sadg man en stor skillnad
vid jimforelser mellan amerikansk
och europeisk plasma. I europeisk
plasma fanns inte antikroppar mot
West-Nile-viruset, medan den ameri-
kanska plasman gav fullt skydd mot
West Nile-virus.

Da flera coronavirus har spridits 1
befolkningen innan viruset SARS-
CoV-2 borjade spridas, sa dok
fragan upp om tidigare varianter av
coronavirus kunde resulterat i anti-
kroppar som é&ven skyddade mot
SARS-CoV-2. Snabbt insdg man
att sa inte var fallet. Det ar forst nar
en person gatt igenom en covid-19-
infektion eller vaccinerats mot
covid-19 som antikroppar bildas. Ju
fler personer som genomgar en in-
fektion eller vaccineras, desto hogre
blir innehallet av neutraliserande
(eliminerande) antikroppar i immun-
globulinkoncentraten som sléapps
ut pa marknaden. Pa grund av tiden
som det tar fran insamling av plasma
till fardig produkt tar det emellertid
ménga manader fran att viruset natt
sin topp tills motsvarande antikropps-
nivéer aterfinns i immunglobulin-
preparaten.

Tyvarr dyker det upp nya varianter
av SARS-CoV-2, till exempel omi-
kronvarianten som nu dr den domi-
nerande, som skiljer sig s mycket
fran tidigare varianter av viruset att
antikropparna mot den &ldre varian-
ten inte fungerar lika bra mot de nya
varianterna. Positivt dr dock att det
redan nu 4r manga personer som har
antikroppar mot omikronvarianten
eftersom smittspridningen varit stor
i samhéllet.

Négot som prof. Kreil tryckte extra
pa var skillnaden mellan behand-
ling med konvalescentplasma, dvs.
plasma som samlas in frn personer
som genomgatt en covid-19-infek-
tion, och behandling med immung]lo-
buliner. Han argumenterade starkt
for att profylaktisk behandling med
immunglobuliner ger en betydligt
bittre effekt &n behandling med kon-
valescentplasma efter att en infektion
har uppstatt. Detta pad grund av att
behandlingen med immunglobuliner
har en neutraliserande kapacitet som
ar 10—15 ganger starkare.
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Saga, Magdalena och Hugo fran UMPI var pa plats i Goteborg. Pa bilden syns
ocksa Johan Prevot som ar IPOPIs Executive Director. Foto: Ulrika A Jondelius.

Vad Vil
En programpunkt som kéndes viktig
var niar [POPI-deltagare samlades i
arbetsgrupper och diskuterade hur
situationen sdg ut i respektive land
for att utbyta idéer och erfarenheter
med varandra. Det kdnns anvandbart
vid utveckling av egna projekt. Vi
upplevde att vi fick en ny syn pa hur
det fungerar och det &r ocksa nagot vi
drog lirdom av genom att triffa im-
munbristare fran andra ldnder. Nér vi
fick hora om deras erfarenheter blev
vi paminda om hur bra vi har det i
Sverige nér de t.ex. berdttar om hur
svart de kan ha att fa sin behandling.
Det gor oss mer ddmjuka infor att vi
har ritt bra vard 1 Sverige Overlag.
Det forekom ocksa diskussioner om
vad immunbrist egentligen dr och
om det borde heta nagot annat, vilket
var intressant att lyssna pa. En
annan hojdpunkt var det sista insla-
get pa programmet dir flera ldkare
berdttade vad de kommer att ta med
hem fran motet. Manga av forelés-
ningarna hade hog niva och mycket
detaljkunskap, darfor uppskattade
vi att lakarna tog sig tid att svara pa
vara fragor pa ett mer begripligt sétt.

Det var ocksa roligt och givande att
fa traffa alla pé riktigt inom UMPI
och dven PIO da vi bara tréiffats on-
line under de tva aren som pandemin
varat. Magdalena, Saga och Hugo
fran UMPI har bara setts via en dator-
skdrm men &ndd kommit s& néra
och utvecklat en fin vanskap. Tyvirr
kunde inte Elin som ocksa ar en del
av UMPI delta, men vi hoppas att vi
ska fa till fler traffar framover. Detta
mote gav mycket inspiration och in-
sikten aterigen om hur viktigt PIOs
och IPOPIs arbete dr. Speciellt det
som vi fick gora under de hir dagarna,
traffa patientmedlemmar fran olika
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tar med oss fran ESID

nationer och utbyta véra erfarenheter
och kunskaper. Dar ligger den stora
drivkraften och engagemanget, i alla
starka individer som kdmpar for na-
got storre dn sig sjilva eller sina barn.
Sa vackert att fa uppleva hur emotio-
nellt berérande manga beréttelser var
och hur inspirerande det var att fa
lyssna pa dessa fantastiska eldsjélar.

Saga Terrvik, Magdalena Doragrip
och Hugo Larsson

Jennie Sefton, suppleant i PIO riks
styrelse. Pa kartan har nagra av
deltagarna pa IPOPIs méte nalat
fast sitt foto. Representanter fran
alla varldsdelar fanns med forut-
om fran Antarktis.

Det var helt fantastiskt att fa
vara med pa IPOPI-métet och
triffa s& manga engagerade
manniskor. Det blev tydligt for
mig hur olika forutséttningar vi
har i vérlden och att alla star in-
for olika utmaningar. D& kéinns
det viktigt att forsoka hjdlpa och
lara av varandra. En gemensam
sak, som jag tar med mig, &r be-
hovet av att 6ka lokal plasma-
insamling och tillverkningen av
immunglobuliner, s vi inte ar sd
beroende av bl.a. USA.

Jennie Sefton
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kinslor

Jag har, maste jag erkanna,
lite dubbla kanslor efter mo-
tet. Dels att det var valdigt
intressant kunskapsmassigt,
och haftigt att ta del av alla
engagerade manniskors driv
for detta smala amne. Ocksa
valdigt roligt att traffa PIO-
ganget igen.

Men jag maste ocksé erkdnna, séhér
en tid efter, att jag dr ganska tagen av
allvaret. Det blir som en smirtsam
paminnelse, att ta del av patientfall
som lékare berdttar om, dér patienter
dor. Att hora om medlemmar som
gatt bort. Att hora om de som drabbas
av ytterligare diagnoser och kompli-
kationer utdver immunbristen, att
hora om riskfyllda men nédvéndiga
behandlingar, om sjukskrivningar
och utsatthet ekonomiskt. Om hot
som antibiotikaresistens och gam-
maglobulinbrist. Tankar och kénslor
som jag de senaste aren “vilat lite”
ifrdn. Ser jag tillbaka de senaste dren,
har jag faktiskt haft en bra period
trots covid-19 (om an véldigt styrd
och begriansad av oro/dngest). Dar
jag kanske nu inser att jag skiftat
fokus fran immunbristen och den
stindiga kénslan av att vara sjuk, till
att ldgga fokus pé att starta foretag
och delvis pa att parera covid-19 som
mitt storsta “hot". Att jag en period
faktiskt “vilat ifrdn” katastroftankar
kring nya symptom, allvarliga risker
och nya autoimmuna sjukdomar, och
istillet konstaterat att det inte langre
blivit vérre och vérre (som jag tidi-
gare upplevde det). Att jag haft en
langre period dir jag inte drabbats
av sa manga infektioner samt ocksa
ként mig friskare och piggare dn pa
mycket lange. Jag ser att det ar dit
jag behover jobba for att vara, att inte
bli helt styrd av sin sjukdom, att inte
vara den. Utan vara sig sjilv med
en sund medvetenhet for att halla
sig sa frisk som mojligt. Men bara
det att ocksé f4 denna insikten, gor
ju detta inte bara jobbigt utan ocksa
véardefullt. Att kdnna igen tankarna
och inte griva ner sig, utan lite be-
stamt peppa sig sjélv att inte fastna
dér igen. Att man inte vinner nagot
pa att fastna i det negativa, utan for-
soka vara tacksam och se saker frén
en ljusare sida istdllet. Man lér sig
hela tiden. ¥

Lisa Wallin, PIO-medlem



Den -4 augusti traffades
barn med primar immunbrist
och deras familjer pa PIOs
familieléager pa Uskavigarden
utanfor Nora.

Torsdagen var ankomstdag med in-
checkning i stugor samt en gemensam
middag. Ligerprogrammet startade
pa fredag morgon med frukost och
vilkomstlekar. Nar alla hilsat pa
varandra var det dags for aktivitet i
ett av de stora tdlten som hyrts in och
stillts 1 ordning med golv, bord och
stolar utanfor ”Gula huset”.

I téltet, dar det under ldgerdagarna
fanns allt fran porslinsmuggar till
tygvaskor att mala och dekorera, var
det nu forberett for att pyssla med
“tie-dye”, enkel batik. Med hjilp av
gummisnoddar och flytande farger
fick vita t-shirtar, solhattar och kudd-
fodral vackra monster. Efter pasta till
lunch var det dags att vara kreativa
igen, men den hér gdngen var pysslet
atbart. Bakelser och tartor skapades
i alla mojliga former och utféranden
med hjélp av tartbottnar och olika
stansar. Vispgradde, vaniljkrdm och
sylt spritsades pa bottnarna som de-
korerades med fargglatt strossel, bla-
bér, marsipan och sockerpasta.

Fran utsikten i restaurangen sag vi
solen strdla over sjon Usken. Det
passade bra att samlas vid sjoboden
for att plocka fram kajaker och paddle
boards nér vi fikat klart. Ett svalkande
dopp frén bryggan kéndes skont
for det var verkligen en varm dag.
Efter middagen, tacos, fick vi besok
av representanter fran Nora Bég-
skytteklubb. P& grasplanen ovanfor
parkeringen hade de stillt upp stora
pricktavlor. Bade barn och forildrar
hade mojlighet att prova pa att tréffa
tavlan med sina pilar. Sedan var det
dags att dta igen! Den hédr gingen
korv med brod nere vid grillplatsen

intill sjon. Ett och annat chips slank
ocksa ner innan barnen anordnade en
spontan fotbollsmatch. Matchen av-
brots forst ndar morkret gjorde att det
inte gick att se bollen léngre.

Pa lordagen, efter frukost, erbjods
en digital foreldsning med Nicholas
Brodszki, dverlakare, barnldkare vid
Skéanes universitetssjukhus, Lund.
Foreldsningen hade rubriken ”Sa
fungerar immunsystemet”. Det fanns
ocksa mojlighet att stilla fragor till
Nicholas. Ett referat finns att ldsa pa
sidan 16-18.

Pa eftermiddagen samlades vi for
race med radiostyrda bilar. Vilken
succé det blev ndr bilarna hoppade
over de fina hinder som vi fétt via
lagerledaren Birgitta! Solen kéndes
stekande het ute pa grisplanen sa
det var gott med en glass innan den
gemensamma promenaden till kalk-
brottet. Vi har aldrig sett s& méanga be-
sOkare dér tidigare! Nagra i gruppen
simmade Over till andra sidan dér
det var lite lugnare. De roda bad-
handdukarna med olika "lagerord",
som barnen fitt som géva, gjorde
stor nytta bade som filtar och att
virma sig med efter badet, vattnet &r
alltid kallare hér &n i sjon Usken.

Efter middagen anordnades en skatt-
jakt dér de olika lagen fick en ledtrad
nér de klarat av en speciell uppgift.
Att klattra genom spindelnétet, kasta
héstskor samt att kdinna efter olika
saker med hinderna i hinkar med
kladdigt slajm var populdra aktivi-
teter. Skatten var pasar med 16rdags-
godis till bade barn och vuxna.

Kvillen avslutades med ett fest-disco
dér det fanns olika spel, en plats att
ta roliga foton, mojlighet att snurra
pa ett lyckohjul och mycket mer. Vi
bjods ocksa pa snacks och en mycket
god morotskaka bakad av barn- och
ungdomsledaren Jennifer.

Familjelager

Fore lunchen pa sondagen fanns tid
for bade pyssel och minigolf innan vi
sa hej da for den hér gangen.

Tack till alla er som pa olika sitt
bidrog till arets ldger! Ett extra
stort och varmt tack till Nicholas
Brodszki for en intressant foreldsning,
lagerledare Birgitta Lange, Jennie
Sefton, Susanne Larsson, barn-/ung-
domsledare Jennifer E. Larsson och
Pontus Sefton samt PIO-kontorets
medhjélpare Erica Jondelius, Emma
Jondelius och Edvin Smedberg. For
att kunna arrangera légret och gora
det extra festligt, roligt och intressant
for familjerna behdvs ocksa ekono-
miskt stod fran fonder/stiftelser. Detta
stod dr en forutséttning for att vi kan
arrangera lagret varje ar.

PIOs familjeléiger anordnades med

hjilp av stod fran foljande fonder/

stiftelser:

» Helge Ax:son Johnsons Stiftelse

* Jerringfonden

+ Kungl. Séllskapet Pro Patria

* Prins Carl Gustafs Stiftelse

* Prins Gustaf Adolf och Prinsessan
Sibyllas Minnesfond

« Stiftelsen Karin och Ernst August
Béngs minne

+ Stiftelsen Kempe-Carlgrenska
fonden

* Stiftelsen Kronprinsessan
Margaretas Minnesfond

» Stiftelsen Kungaparets
brollopsfond

» Stiftelsen Lars Hiertas minne

+ Stiftelsen Ragnhild och
Einar Lundstréms minne

« Stiftelsen Solstickan

+ Stiftelsen Sunnerdahls
Handikappfond

» Stiftelsen Ulf Lundahls
Minnesfond

+ Ake Wibergs stiftelse

Niésta ar planerar PIO familjelager
1 Uskavi 10—13 augusti. Hoppas vi
ses!



Vi behover
din hjalp!

Har du &énskemal gallande
PIOs familielager?

Hjalp oss att svara pa nagra
fragor via PIOs hemsida
www.pio.nu/familielager







Foto: Erica Jondelius, Emma Jondelius, Ulrika A Jondelius



PIOs familjelager

Sa fungerar

immunsystemet

Text: Edvin Smedberg
Foto: Arkivbild, PIO

Under PIOs arliga familielager
fick vi ett digitalt besok av
Nicholas Brodszki som ar over-
lakare vid barnkliniken, Skanes
universitetssjukhus i Lund.
For de narvarande ahdramna
gick han pa ett forenklat satt
igenom grunderna i hur im-
munsystemet fungerar. Fore-
lasningen var mycket upp-
skattad, speciellt bland de
familjer som besokte lagret
for forsta gangen.

Hur immunsystemet fungerar
Brodszki inledde foreldsningen ge-
nom att berdtta hur immunsystemets
huvudsakliga syfte ér att aktivt skydda
0oss mot mikroorganismer sasom
virus, bakterier, svamp och parasiter.
Da var kropp ar konstant omgiven
av dessa utsétts vi for miangder varje
dag. Immunsystemet &dr inte kon-
centrerat till en och samma plats
utan du hittar det bland annat i lever,
benmaérg, mjilte, halsmandlar, lymf-
kortlar och 1 blodet. Det hjilper oss
ocksd att omhénderta allt som &r
frimmande for var kropp. Forenklat
kan man siga att det tar hand om det
som potentiellt skulle kunna vara
farligt for oss.

Ett forsvar i tre linjer

Nér man ser till immunsystemet
gjorde Brodszki liknelsen till andra
forsvarsarméer och delade upp det
i tre olika linjer. De barridrer som
tillhor den sa kallade forsta linjen ar

16

hud, slemhinnor, magsaft och snélla
bakterier. Huden dr kanske inte det
forsta man tdnker pd nir man tinker
péd immunforsvaret. Men det é&r
kroppens forsta och absolut storsta
forsvar mot mikroorganismer (bakte-
rier, virus och svamp) och faror som
kommer utifran. Barridrernas jobb &r
att stoppa det som attackerar oss ut-
ifrdn och pa ett eller annat sétt stota
bort och gora sig av med det. Samma
funktion som huden fyller utanpa var
kropp gor dven slemhinnorna och
magsaften pa insidan.

Den andra linjen av immunforsvaret
kallas for det medfédda immun-
systemet och aterfinns framfor allt
i blodet. Den andra linjens jobb
ar att snabbt angripa de bakterier
eller virus som attackerar véar kropp
och bromsa infektionen sa gott det
gdr. Komponenterna som bygger
den andra linjen &r vissa vita blod-
kroppar (granulocyter och makro-
fager) och komplementsystemet.
Alla makrofager ér egentligen samma
typ av cell men har olika namn bero-
ende pa var de finns i kroppen. Deras
huvudsakliga funktion dr att hitta och
kédnna av om det finns nagot frim-
mande for att sedan, som Brodszki
uttryckte det, kika upp det.

Den sista komponenten Brodszki
ndmnde i den andra linjens forsvar
var komplementsystemet. Det dr ett
system som bestar av ett stort antal
proteiner som &r helt beroende av
varandra. Nir nagot av proteinerna
kénner av att det finns frimmande
mikroorganismer i kroppen startar en
process dér proteinerna aktiveras och

Nicholas Brodszki, 6verlakare, barn-
lakare vid Skanes universitetssjukhus,
Lund.

paverkar och rekryterar varandra i en
dominoeffekt. Ingen av dessa kom-
ponenter som tillsammans bildar den
andra linjen hade fungerat utan de
andra. Samarbetet mellan dem é&r det
som far det att fungera.

Till sist gick Brodszki igenom den
sé kallade tredje linjen. Den tredje
linjen 4r den del av immunforsvaret
som brukar anses vara den vikti-
gaste. Den kallas for det forvarvade
immunsystemet och bestir av spe-
cialiserade vita blodkroppar som
kallas T-lymfocyter (T-celler) och
B-lymfocyter (B-celler). Hit hor
ocksa de viktiga immunglobulinerna
som ir ett gemensamt namn for
antikroppar. Antikropparnas jobb
ar att markera smittdmnena och pa
sa satt gora det enklare for granulo-
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En sorts beskyddare kallas B-celler.

B-celler tillverkar immunglobuliner
som ocksa kallas antikroppar.
Alla har en speciell uppgift att skota

DE 3 VIKTIGASTE
IMMUNGLOBULINERNA

for att vi ska ma bra. De ar som vakter.
De skyddar oss fran att bli sjuka.

Bilder &r fran foldern "Vart immun-
system - En berattelse for barn som
har primar immunbrist". Foldern gar att
bestalla via PIOs hemsida www.pio.nu.
Foldern ar utgiven av PIO med tillstand
av Immune Deficiency Foundation, IDF.

cyter och makrofager att kdka upp
dem. Brodszki nimnde tre olika typer
av antikroppar som de viktigaste for
immunforsvaret - [gM, IgG och IgA.
IgM och IgG finns och verkar frimst
i blodet medan IgA finns pa slem-
hinnorna, 1 saliv, tarar och i brost-
mjolk. Négot som de har gemensamt
ar att de alla produceras av B-celler.

Vi har extremt méanga olika anti-
kroppsmolekyler som kénner igen
olika smittdimnen. Déarfor dr det
svart att framstilla dessa pa konst-
gjord vig. Att framstilla flera milj-
arder unika antikroppar ar helt enkelt
inte mdjligt med dagens teknologi.
Minskliga givare som donerar
blodplasma behdvs darfor for att
framstélla immunglobulin som ldke-
medel.

Det forviarvade immunsystemet
arbetar betydligt [ingsammare &n de
tidigare ndmnda delarna och ir sa
specialiserat att varje T-cell och B-cell
endast riktar in sig pa ett smittimne.
Dessutom kan man séga att, till skill-
nad frén de andra linjerna, har denna
del av immunforsvaret ett minne. En
del av minnescellerna kan dverleva i
din kropp i 6ver 40 ar. Saledes kan
de da snabbt stoppa en liknande in-
fektion innan du blir sjuk en andra

gang.
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Av T-cellerna finns det tre huvudka-
tegorier: T-hjdlparceller, T-mordar-
celler och regulatoriska T-celler.
T-mordarceller attackerar de av véra
egna celler som é&r infekterade och
dodar dessa, sa att smittimnena inte
kan foroka sig inne i den infekterade
cellen och sedan ta sig ut och infek-
tera fler celler och spridas i kroppen
och via blodet. T-hjdlparcellerna
rekryterar och kallar pad B-cellerna
for att de ska producera antikroppar
och de ger ocksa hjilp till T-moérdar-
cellerna. De regulatoriska T-cellerna
har som en viktig uppgift att se till
att T-celler och B-celler inte reagerar
pa vara egna celler och orsakar auto-
immuna sjukdomar.

Alla vita blodkroppar, som T-celler
och B-celler, bildas i benmérgen.
Medan B-cellerna mognar och "gér i
skolan" 1 benmérgen, gar T-cellerna
1 skola i1 tymus. Det &r i detta organ
T-cellerna mognar och lir sig se
skillnad pa vad som ar frimmande
och vad som hor till den egna krop-
pen. Tymus dr som storst hos det
lilla barnet ndr immunsystemet ut-
vecklas som mest och ska ldra sig
kénna igen manga olika smittimnen.
I tymus skolas T-cellerna for att be-
kdmpa bakterier och virus. Mer dn
90 % av alla T-celler blir inte god-
kidnda i den hér skolan och sldpps
dé inte heller ut ur tymus eftersom

JAG ANROPAR ALLA
T-MORDARCELLER! VI
MASTE BLI FLER!

T-hjalparceller ropar efter fler T-mérdar-
celler for att déda smittdmnen och
sager till B-cellerna nar de ska tillverka
antikroppar.

OKEJ, B-CELLER, SATT IGANG
OCH TILLVERKA ANTIKROPPAR!

T-mordarceller (Killer T-cells) attackerar
och oskadliggér mikroorganismerna.
T-hjalparceller (Helper T-cells) sager til
B-cellerna att de ska borja tillverka anti-
kroppar.

de skulle kunna skada den egna
kroppen. Nér denna utsortering inte
fungerar far man autoimmunitet som
exempelvis reumatism.

N&ar immunférsvaret inte fungerar
Att ha en primdr immunbrist inne-
bér att man har ett fel eller en brist
i immunsystemet. Detta dr egentli-
gen mycket mer komplicerat &n att
man kan prata om allt under ett och
samma begrepp. For att gora det rétt-
vist bor man prata om mer specifika
grupper av immunbrist. Till exempel
kan man prata om immunbrist som
handlar om brist pd immunglobu-
lin, brist pa neutrofila granulocyter,
kombinerade brister av bade T- och
B-celler.

Brodszki konstaterade att livet som
immunolog dr mer komplicerat nu
an vad det var nér han borjade jobba
inom omradet. Under de senaste 10—
15 éren har kunskapen kring immun-
brist exploderat och vi kédnner idag
till fler &n 500 olika immunbristsjuk-
domar.

Varfér tog det sa lang tid for dok-
torn att upptiacka min immunbrist?
Det korta svaret pa frigan dr att im-
munbrist inte dr litt att uppticka.
Brodszki forklarade hur det for en
barnldkare ar svart att avgora huru-
vida det 4r immunbrist eller omognad
hos immunsystemet man ser hos sin
patient. Immunsystemet borjar ndrma
sig full utveckling forst vid 6 ars
alder. Hos sma barn med en immun-
bristsjukdom kan symtomen likna
dem hos barn med fungerande im-
munsystem. Eftersom symtomen
ibland ar otydliga och ofta mindre
uttalade pa grund av nedsatt inflam-
matorisk reaktion kan detta leda till
att barnen skickas hem med beskedet
att det endast &r en lindrig infektion,
trots att det 1 verkligheten &r en all-
varlig sjukdom.

Brodszki och hans kollegor i SLIPI
(Sveriges Likares Intresseférening
for Primar Immunbrist) jobbar aktivt
for att sprida information om primér
immunbrist och om varningstecken.
Vartannat ar ger de ut uppdaterade
riktlinjer om utredning och behand-
ling av de allra vanligaste varianterna
av primdr immunbrist. Alla 500 far
tyvarr inte plats, utan man fokuserar
pa ett 30-tal som anses rimligast att
lara ut till kollegorna.
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Ett steg 1 rétt riktning for att upp-
tdicka immunbrist vid tidig alder
ar att SCID sedan augusti 2019 ar
en del av nyfoddhetsscreeningen.
SCID, svar kombinerad immunbrist,
ar ett tillstand da T-cellerna saknas
eller inte fungerar. Enda chansen
till 6verlevnad &r att man lever i en
totalt steril miljo. Upptidcker man
daremot att ett barn har SCID innan
3 manaders édlder och genomfor en
stamcellstransplantation &dr Gverlev-
naden néra 100 %.

Kraven for vilka sjukdomar som
ska inga i den allménna screeningen
vid fodseln ar hoga, detta pa grund
av att man vill vara siker pé att alla
med sjukdomen hittas men sam-
tidigt f4 inga eller endast fa falskt
positiva svar som oroar forédldrar i
onddan. Finns det en botande be-
handling som kan sittas in direkt
ndr man funnit sjukdomen, eller
som kan ge ett friskare liv, 6kar det
chansen att sjukdomen kommer
med i screeningen. Likasd om det
ar viktigt att sitta in behandlingen
direkt for att undga allvarliga skador/
rddda liv. Att SCID nu finns med
ar ett stort steg i utvecklingen for
behandling av primdr immunbrist
som helhet. Svérigheterna att inklu-
dera fler sjukdomar i nyfoddhets-
screeningen dr nagot Brodszki
utvecklade under fragestunden som

Snabbfakta:

Immunférsvaret ir komplicerat och
bestar av olika samverkande celler
och proteiner riktade mot smittdm-
nen.

Immunsystemet indelas i det med-
fodda och det adaptiva immunsyste-
met. Forutom immunsystemet finns
olika ospecifika forsvarsmekanismer.

Ett forsta skydd mot infektioner ar
ospecifika forsvarsmekanismer,
exempelvis huden, saltsyran i magen,
flimmerhar i luftvdgarna och flodet
av urin. I det medfédda forsvaret
ingar de vita blodkroppar som kall-
las granulocyter, monocyter (tillsam-
mans bendmns dessa fagocyter) och
NK-celler (naturliga mdrdarceller).
Det kallas medfott forsvar darfor
att cellerna kdnner igen smittdmnen
direkt. Till det medfédda immun-
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foreldsningen avslutades med. Pro-
blemet som han lyfte var att det nu
géller strikta regler kring nyfoddhets-
screeningen. Att i framtiden under-
soka en storre del av alla nyfoddas
DNA édr nagot som diskuteras, men
som kan vara tveksamt rent etiskt.
Det kanske inte alltid &r en bra idé att
veta vilka sjukdomar som eventuellt
kommer drabba en langt fram i livet.
Att fa reda pa det kan leda till onddig
oro.

Vad kan jag som har en
immunbrist sjilv géra?

Brodszki gick ocksad igenom négra
punkter som vi sjélva kan vara med
och paverka for att undvika infektio-
ner och for att ma sa bra som mojligt.
Efter dver tva ar av global pandemi
sa dr det riktlinjer vi alla fatt ldra
oss att efterfolja. Tvétta hinderna sa
ofta som mojligt, dela inte mat och
dryck med andra och undvik stora
folksamlingar vid forkylningstider.
Han fortsatte &ven med att podngtera
hur viktigt det ar att folja_generella
hélsorad sa gott man kan. At varierat
och hilsosamt, drick mycket, fa frisk
luft, vila ordentlig och motionera
mattligt.

Brodszki tackade efter forelasningens
fragestund for sig och onskade alla
en trevlig fortsédttning pa familje-
lagret. W

forsvaret hor ocksa komplement-
systemet som &r uppbyggt av prote-
iner och som bland annat hjdlper till
att avldgsna bakterier och skadade
kroppsegna celler samt stimulerar
till produktion av skyddande anti-
kroppar. Det adaptiva forsvaret
samverkar med och fOrstirker det
medfodda forsvaret dér tvd typer
av vita blodkroppar, T-celler och B-
celler spelar en nyckelroll. T-cellerna
utvecklas i tymus (brassen) dar de gar
1 skola och lér sig skilja mellan egna
eller fraimmande celler. B-cellerna
produceras i benmirgen och nér de
reagerar pa bakterier mognar de till
plasmaceller som kan beskrivas som
en antikroppsfabrik. Nagra B-celler
blir minnesceller och sparar informa-
tion s& de kan aktiveras om samma
smittimne kommer tillbaka. Anti-
kroppar ir dggvitedmnen som finns
i vara kroppsvitskor, som blod, tarar
och saliv, och kallas immunglobuliner.

> PlO

Prim&rimmunbrist
organisationen

Halsotips

- fér dig som har-en
primér immunbristsjukdon

Till PIO fér vi ofta fragan, vad kan jag
gdra for att minska antalet infektioner?
| foldern "Halsotips - for dig som har en
primar immunbristsjukdom" finns olika
ma-bra-tips. Foldern gar att ldsa samt
bestalla via PIOs hemsida www.pio.nu.

Nér antikropparna binder sig till
bakterien eller viruset aktiveras de
fagocyterande cellerna sé att smitt-
dmnena dodas.

Immunglobulin framstills ur plasma
som samlats in fran ett stort antal
blod-/plasmagivare, vilket garanterar
att det innehaller en stor méngd anti-
kroppar riktade mot manga olika
smittdmnen.

Maria har fatt nalen
pa plats och ar via
slangen kopplad till
maskinen som
kommer att separera
plasman fran de
roda blodkropparna.
Pasen fylls med den
gulfargade plasman
och 1aggs i frysen
for att sedan skickas
till lakemedelsfram-
stallning.
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Medlemsberattelse

Egenvardsremiss
jorde skillnad

Text: Sara Jonsson

Jag heter Sara och det har ar
min berattelse.

2012 fick jag diagnosen CVID och
kom till en lung- och allergiklinik
dér jag kdnde mig bra omhédnder-
tagen. Prover togs regelbundet och
jag fick ta med burkar hem for upp-
hostningsprover.

Problemen bdrjade nér jag 2016
opererades for lungcancer och efter
det drog pd mig rejéila lunginflam-
mationer och forkylningar och i
samband med detta flyttades dver till
en infektionsklinik.

P& den nya kliniken kdnde jag att
ingen lyssnade pd mig langre och
att det inte togs prover utan endast
hanvisades till att jag fick immunglo-
bulin som behandling. Jag hade ofta
urinvagsinfektioner men fick ingen
behandling pé infektionskliniken utan
hénvisades till urologkliniken efter-
som detta inte ansags hora ihop med
min immunbrist. Jag hade tur att det
fanns en bra urolog som stillde upp
och hjilpte mig mycket. Jag stéllde
mig ofta fradgan varfor jag inte kunde
f4 hjédlp med alla mina infektioner
via infektionskliniken. Inte heller
fanns langre mojlighet att fa ta hem
burkar for upphostningsprover som
jag fatt tidigare nédr jag var inskriven
pa den forsta kliniken.

I januari 2022 fick jag covid-19 och
blev riktigt dalig. Inga roda eller
vita blodkroppar konstaterades och
flera ldkare pa andra kliniker som
jag ocksa gar till blev oroliga. Jag
hade onskemédl om att fa ldggas in
pa infektionskliniken pé sjukhuset
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men ldkare tyckte att det rickte med
hemtjénst och hemsjukvérd och héin-
visade till att det var dverbelagt pa
avdelningen. Jag fick kdmpa sjilv
hemma med béade covid-19 och alla
mina andra infektioner.

I nuldget dras jag med en langdragen
septisk artrit i min hogra kndled som
gjort att jag maste opereras och fa en
ny knéled. Men det tycks drdja. Med
reumatism och den daliga knéleden
blir jag numera hénvisad till rullstol
och jag far inte kora bil lingre. Jag
har ocksé problem med min mage,
ulcerds kolit, men kdnner att jag far
bra med hjilp med detta via mag-
tarmkliniken.

Nér jag var sjuk i covid-19 kontak-
tade jag Anders Fasth for att radfraga
honom. Jag fick radet att fraga min
lakare pa immunbristkliniken om
en remiss for en second opinion till
en specialist 1 immunbrist eftersom
jag hade s& manga och svara infek-
tioner. Men nér jag fick svaret frén
min ldkare att det inte var befogat
dé jag redan hade immunglobulin-
behandling tog jag saken i egna
hénder och skrev en egenvardsremiss
till Immunbristenheten i Huddinge.
Den 21 juni fick jag komma till Im-
munbristenheten vilket har kénts
helt underbart, dir &r jag sedd som
patient och blir varmt mottagen. Jag
vill passa pa att tacka doktor Anders
Fasth och doktor Peter Bergman
samt alla pa Immunbristenheten i
Huddinge som hjélpt mig s& mycket.

P& infektionskliniken i Huddinge
fick jag ocksa en forklaring till vad
som antagligen bidragit till att jag har
fatt s4 ménga svéra och langdragna

infektioner. Nar jag 2013 opererades
och tog bort ett tymom paverkades
mitt immunférsvar negativt. Det
innebdr att min immunbristsjukdom
blev dnnu mer forsdmrad pa grund
av en bortopererad tymuskdrtel.

Egenvardsremiss

For er som inte vet vad en egen-
vardsremiss dr sa ska jag beritta hur
jag gick till viga med min remiss.
Om man har en dkomma som man
inte far hjilp med av sin ldkare
eller om man dr missndjd med att
inte bli tagen pé allvar och vill ha
ett andra utldtande, kan man skriva
en text antingen pa papper for hand
eller i datorn. I den texten tar man
upp det man vill soka for och be-
skriver sd detaljerat som mojligt det
man vill ha hjélp med. Om man har
mojlighet dr det bra att skicka med
journalkopior och senaste resultatet
av provtagningar som gjorts. Sedan
skickar man brevet till valfritt
sjukhus eller klinik dit man vill fa
mdjlighet att komma. En egenvards-
remiss bedoms alltid som en remiss
skriven av en lékare och da behovs
det ingen specialistvardsremiss eller
betalningsforbindelse. Jag dr otroligt
tacksam att egenvardsremiss fanns
att ta till.

Ett annat tips som jag vill ge ar en
mycket bra, ldsvard och lédrorik
hemsida som heter Netdoktor Aktiv
patient (www.netdoktor.se/aktiv-
patient). P4 sidan loggar man in med
bank-id och sitt personnummer och
dér far man reda pa vilka réttigheter
man har som patient och man kan
ocksé delta i olika forum som passar
oss patienter. Den rekommenderar
jag varmt. H
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Foto: Arkivbild PIO.

Under sommaren naddes vi
av beskedet att var van och
engagerade medlem Anette
Andersson avlidit.

Nir Anette 1 mitten av 80-talet fick
sin diagnos blev hon tidigt medlem
i PIO. Mellan aren 1998-2016 var
Anette invald i PIOs valberedning
och hon var dven studieorganisator
i manga ar. Uppdragen for PIOs
styrelse skotte Anette alltid med
stor noggrannhet och entusiasm. Vi
minns framfor allt Anette for den
positiva energi hon spred till oss alla
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och hon var alltid redo med en hjél-
pande hand var helst PIO o6nskade
hjélp med nagot. Anette bidrog under
aren med manga konstruktiva forslag
till PIOs verksamhet och aktiviteter
och laste gdrna utkast till enkater
och informationsbroschyrer och gav
vérdefull feedback.

Hennes energi, klokhet och karisma
gjorde att Anette blev en frontfigur
for PIO. Hon medverkade vid manga
tillfallen 1 radio, TV, dagstidningar
och veckotidningar for att genom sin
livsberéttelse sprida kunskap om pri-
mir immunbrist. Redan 1 skolaldern
hade Anette upprepade infektioner
men det drdjde tills hon var i 25-ars-
aldern innan hon fick en diagnos.
Med éaren tillstotte flera komplika-
tioner till hennes sjukdom, nagot
som hon ocksa berittade om for att
6ka medvetenheten hos andra som
lever med primir immunbrist samt
for de som arbetar inom sjukvarden.

Anette berittade i flera intervjuer att
hon trots tilltagande sjukdom vagrade
bli bitter. Anette var oppen med att
hon ibland gréit och tyckte allt var
pest, men att hon ockséa kunde hitta
styrka i tararna. I en intervju sa hon
dessa kloka ord: ”Genom éren har jag
jobbat pa att se mina mdjligheter uti-
fran min situation och tar vara pa det.
Det kridvs mer energi att engagera
sig 1 ting man inte kan gora &n att
gladjas at det man kan.” Att umgas
med familjen och vénner betydde
mycket for Anette och hon tyckte
ocksa mycket om att resa, dansa och
att dka motorcykel. Vi sénder véra
varmaste tankar till Anettes familj.

Anette var ordforande i PIO Sma-
land fran 2011 och hon visade om-
tanke om vidnnerna i sin regionala
forening in 1 det sista. Veckan fore

sin bortgdng mejlade hon PIO-
kontoret och bad oss om hjdlp att
ordna ett styrelsemote i PIO Smaland
efter sommaren. Vi anade inte da att
det sorgligt nog skulle bli ett mote
utan Anette.

Genom sitt engagemang i PIO hade
Anette manga véanner och det tom-
rum hon ldmnar efter sig &r stort.
Anette hade alltid PIOs medlemmars
biasta som mal och hon kommer
alltid att vara en forebild for oss i
styrelsen och for personalen i vart
arbete. Vi minns Anette med saknad,
tacksamhet och virme.

Styrelsen och personal i PIO genom
Maria Monfors, ordforande
Anneli Larsson, verksamhetsansvarig

Var mangariga ordférande i
PIO Smaland, Anette Anders-
son, har astadkommit ett he-
dersamt arv i tjanst for primar
immunbristorganisationen.

Ar 2011 blev Anette ordférande i
PIO Jonkdping och dérefter PIO
Smaland. Engagerat verkade Anette i
flera publika sammanhang, savél vid
informationsbord som 1 medier, for
att paldst berétta och sprida kunskap
om hur primdr immunbrist paverkar
hilsa, liv och samhélle. Genom hen-
nes girning spreds méanga virdefulla
kunskaper, sasom vad de senaste
forskningsronen beskriver, hur in-
tressevickande sysslor bor genom-
foras och vilka fragor som kan vara
viktiga att stélla framgent.

Anette arrangerade en mangd roliga
och givande aktiviteter i foreningen
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som blev synnerligen uppskattade
och betydelsefulla. I en tillsynes
strid strom av uppdrag avloste fore-
lasningar, medlemsmdten, styrelse-
sammantrdden och arsstimmor samt
radio- och TV-program varandra.
Bland de behandlade diskussionsom-
radena aterfanns bade dvergripande
och specifika resonemang om hélso-
och sjukvérd samt forebyggande at-
gérder, hygienfragor, livskvalitet och
smittskyddsrad. Anettes talmodiga
strdvan att via Okad insikt och for-
djupad kompetens engagerat forsoka
gora ménniskors villkor gynnsam-
mare inger respekt. Medlemmarna i
PIO Smaland vittnar om hur de ge-
nom hennes forsorg upplever storre
overblick gillande sin egen situation,

Stod

Den 24 januari 1983 gar att
lasa i PIOs davarande informa-
tionsblad att ett nytt arbets-
mal var att avsatta resurser
for forskning om immunbrist-
sjukdomar. P& arsmotet i mars
samma ar skulle fragan och ut-
formning diskuteras narmare.

Tidigare mottagare av stéd

1985 togs beslutet att dela ut det
forsta forskningsstodet till tva
personer. Anders Fasth fick stod for
ett arbete med benmérgstransplanta-
tion och Ruzena Soderstrom for ett
projekt géllande Ig-subklassbrist.
Mellan 1985 och 2004 delades forsk-
ningsstodet ut med ibland nagra ars
mellanrum. Sedan 2005 har PIO tack
vare gener0sa bidrag kunnat dela
ut forskningsstdd varje ar. Vi hittar
ménga vilkdnda namn frén tidigare
ars utdelningar som genom sina
insatser inom forskningen har gjort
livet battre for personer med primér
immunbrist. Vilka som fétt forsk-
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lattare hantering av betydande utma-
ningar och béttre beredskap infor av-
gorande fordndringar. Vidare innebar
Anettes direkta tilltal under de étskil-
liga métena ménniskor emellan att
det generdsa bemotandet kom till sin
ritt. Vid dessa tillféllen erbjods for-
plagnad, informationsunderlag och
végledning i erkant frikostig omfatt-
ning. Dessutom betyder den starka
organisationens goda gemenskap att
minnena bér langt. Dér &r nérvaro,
helhetskinsla och detaljrikedom be-
staende intryck.

Anette var en malmedveten kdmpe
som under manga ars tid har
planerat, genomfort, utvérderat, for-
battrat och anpassat verksamheten

efter skiftande om-

standigheter, vunna

erfarenheter och

val  Overvdgda

slutsatser. Den be-

stimda ambitionen

med dessa ataganden

har stindigt varit allas

trivsel, delaktighet och vdlmaende.
For Anette verkade ingenting vara
omdjligt att uppnd. Hennes avtryck i
foreningen &r bestdende, omfattande
och vérdefullt. PIO Sméland saknar
Anette och kommer alltid att minnas
henne med stor tacksamhet.

PIO Smaélands styrelse genom
Marco Eliasson,
tillforordnad ordférande

Il forskning

ningsstdd finns att ldsa pa www.pio.
nu/forskningsfond.

PIOs forskningsrad

Beslut om utdelning fattas numera
arligen i oktober ménad av riks-
organisationens styrelse efter forslag
fran ett forskningsrad bestaende av
fem ledamdter samt en fristdende
konsult. Konsulten ska bidra med
stor vetenskaplig erfarenhet. Leda-
moter 2022 dr Maria Monfors, PIOs
ordforande, Linda Zakrisson och An-
ders Fasth, styrelseledamoéter i PIO,
Nicholas Brodszki, SLIPIs ordforande
(Sveriges ldkares intresseforening
for primdr immunbrist), Susanne
Hansen, SISSIs ordférande (Sveri-
ges sjukskoterskors intresseforening
for primdr immunbrist) samt Olov
Ekwall, fristaende konsult. Forsk-
ningsradet tillsdtts av riksorganisa-
tionens arsmate for ett ar i taget.

Arets mottagare

I ar har det kommit in manga gavor
till forskningsfonden, framst via
minnesgavor men ocksa fran fodelse-

dagsinsamlingar via Facebook och
andra insamlingar. Alla gavor till fon-
den gér oavkortat till utdelningar av
forskningsstod. I ar delades stodet ut
till tva personer. Christina Lundqyvist,
PhD, avdelningen for reumatologi
och inflammationsforskning, Sahl-
grenska akademin tilldelas stod for
sin forskning om B-cellers funktion
i tymus vid utveckling av immun-
systemet. Hannes Lindahl, ST-ldkare,
PhD, institutionen for klinisk immu-
nologi och transfusionsmedicin, Ka-
rolinska universitetssjukhuset Hud-
dinge tilldelas stod for sin forskning
om hur lymfocytundersékningar kan
anvéindas for att ge sékrare prognos
for sjukdomsutvecklingen hos per-
soner med CVID. Med anledning av
att det inkommit gavor dronmérkta
for forskning om CVID var det fint
att kunna bidra med stod till ovan
nidmnda forskningsomrade. Christina
Lundqvist och Hannes Lindahl kom-
mer berdtta mer om sin forskning i
PIObladet under nista 4r.

Varmt tack for alla gavor.
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| boérjan av juni naddes UMPI
av det sorgliga beskedet att
Sophia somnat in, hon var en
stor del av UMPI och var den
av 0ss som brann som mest
for de fragor som ror unga
vuxna med primar immunbrist.

Nar PIOs arbete med att minska iso-
leringen under pandemin startade,
startades ocksa poddcirkeln. Till den
poddcirkeln var det, forutom Mag-
dalena, fyra andra som anmaélde sig;
Hugo, Saga, Elin och séklart Sophia.
I samband med en av de poddtraf-
farna borjade vi diskutera tillgangen
pa plasma och vi konstaterade att vi
skulle vilja gbra mer dn vi gor just
nu. De flesta av oss stannade nog dér,
men Sophia tdnkte ett steg ldngre och
redan dagen efter hade Magdalena fatt
ett mejl frdn Sophia dir hon tyckte
att vi kan ju gora nagot, tillsam-
mans blir det roligt! Sagt och gjort.
Magdalena och Sophia tréiffades via
Zoom for att brainstorma idéer kring
vad vi kunde hitta pa och ganska
kort darefter tillfragades dven resten
av deltagarna 1 poddcirkeln om de
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ville haka pd. Hade det inte varit
for Sophias ihdrdighet, engagemang
och anda hade vi nog inte kommit sa
langt med projektet.

Sophia var till borjan den mest dri-
vande av oss att fa det hir projektet
framat. Hon hade en klar tanke med
vad vi forsokte astadkomma och
fick oss alla med pd tdget. Drivet
hon hade blev nistan for oss lite av
hennes kannetecken. Hon var alltid
sa entusiastisk kring allt vi gjorde i
UMPI och det syntes! Hon var en rik-
tig idéspruta och var inte radd for att
dela med sig av sina idéer och tankar.
Hon var ocksa man om att alla skulle
fa vara delaktiga pa sitt sétt och efter
sina egna forutséttningar.

Hennes glddje, nyfikenhet, driv och
positivitet forgyllde verkligen alla
moten och projekt vi tog oss an. Hon
var en viktig grundpelare och en
kloss som holl hela gruppen samman
mot vara gemensamma mal. Trots
att hon hade det valdigt tufft med sin
egen hilsa var hon hela tiden positiv
och bidrog med glédje och stod till
ovriga gruppmedlemmar dven in i
det sista.

Foto: Privat.

Sophia var verkligen den brinnande
eldsjialen bakom UMPI som holl
uppe gruppens motivation och hade
hela tiden en strdvan efter att goéra
mer och forbéttra det vi gjorde. Det
mairks att vi har haft svart att halla
lagan uppe utan henne. Det &r ett
stort tomrum utan Sophia och hennes
gladje och kampaglod.

Vi alla i UMPI har mycket att tacka
Sophia for. Utan henne hade var grupp
aldrig startats. Hon var den som
holl ithop oss och som visade vigen
framat. Vi ska forsoka fortsitta driva
UMPI utan Sophia men vi alla
héller med om att det kidnns svart. For
vi saknar hennes kdmpaglod, hennes
skratt, hennes humor, hennes nyfi-
kenhet och hennes genuina intresse
for att sprida UMPI/PIOs budskap.

Tack Sophia for att du sammanforde
oss, for att du gav oss gemenskap
och for att du har bidragit till att
kunskapen kring primér immunbrist
har spridits, framfor allt till barn och
unga vuxna.

Vi saknar dig! Vinnerna i UMPI.
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Ny professor

Ny professor i klinisk immunologi

Text: PIO samt utdrag som anvands
med godkannande fran Kl
Foto: UIf Sirborn

Den|september utsags Peter
Bergman till professor i klinisk
immunologi vid institutionen
for laboratoriemedicin. Tjans-
ten ar forenad med arbete
som lakare vid det Kliniskt im-
munologiska laboratoriet och
vid immunbristenheten.

Vad betyder denna professur

for dig?

Jag ar jitteglad att bli utndmnd till
professor vid Karolinska Institutet.
Jag kommer fortsitta traffa patienter
pa immunbristenheten, ingd 1 det
diagnostiska teamet pa det kliniska
immunologilaboratoriet samt bygga
upp enheten for klinisk immunologi
vid institutionen for laboratoriemedi-
cin. Samarbetet med sjukhuset ar
extremt viktigt bade for utbildningen
och forskningen och denna nya pro-
fessur ger utmérkta forutsittningar
for det.

Vad kan den har utnamningen
betyda fér personer med primar
immunbrist?

Detta betyder att jag nu kan fokusera
annu mer pa forskning, utbildning
och kliniskt arbete inom omradet
primir immunbrist. Jag kommer

Karriar

dela min tid mellan mottagningen,
det kliniskt immunologiska labora-
toriet samt Karolinska Institutet. Att
bygga denna axel mellan akademin
och klinik kénns toppen och kommer
absolut att forbéttra bade diagnos-
tik och behandling av patienter med
primér immunbrist. Professuren och
ett precis beviljat anslag fran veten-
skapsrddet gor att vi kan ga vidare
med nagra spannande forsknings-
projekt om hur vi kan hitta fler
patienter med immunbrist tidigare,
forbattra diagnostik och behandling
samt forebygga infektioner genom
olika typer av vaccinationsstrategier.

I det hdar numret av PIObladet
skriver vi om ESID-métet. Vad
tyckte du var sarskilt intressant
och viktigt under métesdagarna?
ESID ér alltid en extremt viktig och
intressant konferens eftersom man
blandar béade likare, forskare, sjuk-
skoterskor samt patienter pd samma
stille. Detta dr nog ganska unikt for
immunbristomradet och gor att man
hela tiden far en pdminnelse om att
patientnytta alltid maste vara i cen-
trum for det man gor.

P& konferensen lyssnade jag pa
manga bra foredrag. For mig var
sarskilt foredragen om covid viktiga
eftersom vi sjdlva har studerat detta

Peter utbildade sig till ldkare vid KI och tog sin examen 2001. Han paborjade
sina doktorandstudier direkt efter sin ldkarexamen och kombinerade detta
med forskar-AT vid Karolinska Universitetssjukhuset. 2005 disputerade han
pa en basalvetenskaplig avhandling om antimikrobiella peptider och infek-
tioner 1 det centrala nervsystemet. Déarefter paborjade han sin kliniska utbild-
ning och blev fardig specialist i klinisk mikrobiologi 2013. Han utndmndes
till docent i klinisk mikrobiologi samma ér och beviljades direfter en 6-arig
klinisk forskartjanst fran vetenskapsradet och anstdlldes som universitets-

lektor vid K1 2016.

Efter 10 ar inom klinisk mikrobiologi atervinde Peter till patientarbete och ar-
betar sedan 2017 pa immunbristenheten vid infektionskliniken pa Karolinska
universitetssjukhuset. Peters forskning handlar om immunforsvarets roll vid
olika infektionstillstdnd, dir basal forskning kombineras med kliniska projekt

kring medfédda immundefekter.
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i detalj. Just gruppen patienter med
primér immunbrist har varit utsatta
under pandemin, men med hjilp av
tydliga vaccinationstrategier har vi
kunnat skydda manga fran svar sjuk-
dom. Tack vare alla dessa studier om
covid och immunbrist har vi &ven
lart oss véldigt mycket om grundldg-
gande immunologi och SARS-CoV-2
samt om hur nya mRNA-vaccin
fungerar hos patienter med nedsatt
immunforsvar. Man har dven hittat
en hel rad helt nya sjukdomar som
kan leda till 6kad kénslighet for
covid-19. Vi har sjilva bidragit till
dessa studier genom att upptécka
patienter i Sverige med olika gene-
tiska varianter som kan Oka risken
for svar covid-19. Jag uppskattade
ocksa foredragen om inflammation
vid immunbristsjukdomar. Foredra-
get av Dan Kastner, upptickaren av
autoinflammatoriska sjukdomar, var
mycket bra och intressant, tycker jag.
Men manga andra foredrag var ocksa
utmaérkta och inspirerade till nya stu-
dier pa hemmaplan. I ar hade vi fran
Stockholm ett stort bidrag bade pa
vuxen- och barnsidan med flera fore-
drag och postrar, vilket kidndes kul.
Ser redan fram emot SLIPI-konfe-
rensen ndsta ar samt ESID om tva ér.

PIO énskar stort grattis och Iycka
till framéver. B

Peter Bergman, professor i klinisk immu-
nologi vid institutionen for laboratorie-
medicin, Karolinska Institutet samt verk-
sam som overlakare vid immunbristen-
heten, Karolinska Universitetssjukhuset.
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Smatt & gott

Arsméte

2023

Den 25 mars 2023
halsas alla medlemmar
varmt valkomna till PIOs
arsmoéte i Stockholm.
Métet planeras som hybrid-
mote dvs dven digitalt.

Yalkommen till
Zebra-butiken
via PIOs hemsida
wWww.pio.nu

Inbjudan skickas ut
i borjan av 2023.

Valkomna!

Halsningar fran
styrelsen i PIO

Nomineringar till
fortroendeuppdrag

Da var det dags att skicka in nomineringar till organisationens olika for-
troendeposter for verksamhetsaret 2023. OBS, endast medlemmar kan
viljas till fortroendeuppdrag inom organisationen! Skicka nomine-
ringarna till: anitadoragrip@yahoo.se mérkt “Nomineringar”, senast
den 15 januari. Kom ihag att den nominerade dessforinnan ska vara
tillfragad och ha accepterat nomineringen. Vilka poster som ar valbara
kan du ldsa om i PIOs stadgar § 5. Stadgarna finns p4 www.pio.nu under
menyn "PIO”.

Viinliga hiilsningar frdn valberedningen i PIO

©00000000000000000000000000000000000000000000000000000

eeccccce
.

Februari PIOs regionala foreningar
: bjuder in till arsmoéten
25 mars PIO riks arsmote i Stockholm
: med intressanta forelasningar.
p (det gar aven att delta digitalt)
22-29 april Varldsimmunbristveckan

med bl.a. zebra-promenader.

eeccccccccce

10-13 augusti 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.

eecccccccccce

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

eeccccccce
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Fraga doktorn

Anna-Carin Norlin, éverlakare.
Peter Bergman, dverlakare, professor.

Fraga:
Jag funderar pa hur min sjukdom
CVID kan paverka min fertilitet.

Svar:

Sammantaget verkar CVID inte pa-
verka fertiliteten, dvs formégan att
bli gravid. Inte heller har behandling
med immunglobuliner ndgon nega-
tiv effekt pa graviditeten, tvértom ar
det viktigt att blivande mammor och
gravida har optimal behandling for
att minska risken for infektioner hos
sig sjélva och dven for att barnet ska
fa overfort ritt mangd antikroppar
under graviditetens sista trimester
(vilket i sin tur skyddar barnet under
de forsta manaderna). Var erfaren-
het frdn Sverige &r att patienter med
CVID oftast har en helt normal
graviditet och foder friska barn i
samma utstrickning som hos friska.
Man ska da komma ihag att vara
patienter dr vélkontrollerade bade
hos oss och via mddravirden under
hela graviditeten.

Det finns tva forskningsartiklar som
tar upp fragan om CVID och gravi-
ditet. Den ena studien (fran USA)
visar att graviditeten oftast dr normal
medan den andra, fran Tjeckien,
visar att graviditeten hos CVID-
patienter kan vara mer komplicerad
med blddningar, preeklampsi samt
okad risk for dodfodda barn, men inte
spontanaborter. Den 6kade risken i
den tjeckiska studien kan ha att gora
med att manga kvinnor i den studien
fick sin diagnos forst efter gravidi-
teten och séledes inte hade optimal
behandling. Infektioner under gravi-
diteten ska saklart hallas till ett mini-
mum, vilket vi ir extremt noga med
hos svenska CVID-patienter.

Enligt den samlade kunskap som
finns idag dr bedémningen att: Anti-
kroppsbrister, inklusive diagnosen
CVID, péverkar inte den kvinnliga
eller manliga fertiliteten.

Referenser

Tjeckisk studie:
www.pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/
26280892/

Amerikansk studie:
www.pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/
25572592/
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CSL Behring

Vi har engagemanget i blodet

CSL Behring ar inget vanligt biomedicinskt foretag.
Aven om vi tillhor vad som kan kallas de globala jattarna
inom branschen, sa ar vart fokus pa de sma sjukdomarna.
De sallsynta varianterna som drabbar fa personer, men
paverkar manga liv. Det ar dar, i det lilla, som vi lovar att
fortsatta godra stor skillnad.

CSL Behring AB, Box 712,182 17 Danderyd, tel: 08-544 966 70. info@cslbehring.se, www.cslbehring.se
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Fran sjukhus till egen
behandling i hemmiljo

For manga lampar sig
behandling hemma battre

Du behover inte komma till sjukhus for att fa medicinsk behandling.
En rad lakemedel kan med fordel tas i hemmiljo istallet for pa sjukhus.
Lakemedelsbehandling hemma har anvants under flera decennier och
ar val beprovat.

Manga patienter féredrar behandling i hemmiljé och med anpassade
hjalomedel kan du bade tryggt och enkelt ta din behandling hemma.
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Ta kontakt med din sjukskéterska
for att fa veta mer om hembehandling
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Nordic InfuCare AB ® Box 14026 167 14 Bromma
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