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Hint e n sist..

Niér jag skriver det hér ar det bara nagra veckor kvar
till PIOs arsmdte och 1 ar kan vi dntligen ses igen pa det
forsta fysiska medlemsmétet sedan 2019. Det kommer
att bli en dag med intressanta foreldsningar som du far
ta del av i kommande nummer av PIObladet.

Vid arsmétet avslutar jag min tid som ordférande. Nar
jag fick fragan fran valberedningen om jag ville stilla
upp for omval, tackade jag nej. Det var ett svart beslut.
PIO har betytt mycket for mig och blivit en stor del
av mitt liv. PIO ar en fantastisk organisation som har
utvecklats under dren, men efter sju ar som ordforande
kénde jag att det ar dags att ldmna Over till nya krafter.

Min PIO-resa borjade for 25 ar sedan da vér yngsta
dotter fick diagnosen primér immunbrist. Beskedet
vickte givetvis manga fragor, vad dr primir immun-
brist, vad innebar det for var dotter, hur kommer
hennes liv att se ut framover? Jag och min man och
vara tre dottrar bodde da i1 Bern, Schweiz och det var
var ldakare som tipsade om PIO och berittade att det
var den forsta organisationen for primér immunbrist
1 vérlden. Pa den tiden var inte Google och internet
vad det dr idag sa sokandet efter information blev vil-
digt viktigt for mig. Jag kommer sé vil ihag néir jag
fick mitt forsta PIO-kuvert i brevladan. Jag laste allt
pa staende fot, s6g i mig all information och ville for-
stds veta mera. Vi flyttade hem till Sverige 2001 och
jag borjade engagera mig i PIO, till en bérjan med
familjeldgret och i PIO Stockholm.

Mina stora forebilder som ordféranden dr Maj-Lis
Hellstrom som grundade P10, Kerstin Torstenson som
var ordférande under manga ar och Anneli Larsson som
numera ar verksamhetsansvarig. Tre starka, fantastiska
eldsjélar som har drivit organisationen framét.

Det har hiant mycket under aren som jag varit ord-
forande som har gett mig bade glada och sorgliga
minnen. Ett av de glada minnena &r PIOs 40-arsjubi-
leum 1 Stockholm 2018 med tillbakablickar, framtids-
spaningar, intressanta och givande foreldsningar och
ett besok pa ABBA-muséet. Samma ar var det ocksa
premidr for PIOs poddcast Sa sjukt: En podd om livet
med primér immunbrist.

SCID-screening inférdes sommaren 2019, ndgot som
PIO hade arbetat for linge. Samma &r arrangerade
PIO en workshop och ett nordiskt moéte om tillgangen
pa immunglobuliner, och inom ramen for det nordiska
samarbetet inom NMPI anordnades ett uppskattat
lager for unga vuxna pa Island.

Coronapandemin fick oss att stélla om och léra oss nytt.
Vi anordnade foreldsningar, fragestunder och arsméte
via Zoom. Under sommaren och hdsten 2020 startades
ett projekt med ekonomiskt stod fran Radiohjilpen
som gjorde det mojligt for medlemmar i PIO att
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triffas digitalt for
att bryta isoleringen
som manga befann sig
1. Till foljd av det projektet

startades dven UMPI, ung med primér immunbrist, av
engagerade ungdomar.

PIO har haft regelbundna traffar med SLIPI och SISSI,
lakarnas och sjukskdterskornas intresseforeningar
samt har tva representanter i styrgruppen for PIDcare,
registret som gor det mojligt att folja upp och forbéttra
vérden for personer med primdr immunbrist.

Virldsimmunbristveckan och de populdra zebra-
promenaderna, for att sprida kunskap och medveten-
het om primér immunbrist, har blivit aterkommande
evenemang. PIO har ocksa tagit fram tvd korta
informationsfilmer for att 6ka kunskapen om primér
immunbrist och for att tiden fran forsta symtom till
diagnos ska minska. Ett annat aterkommande evene-
mang dr PIOs uppskattade familjeldger. Det hér ar
bara nagra av alla saker som hint under aren.

Jag vill rikta ett stort varmt tack till styrelsen och per-
soner som jag har haft forméanen att traffa och arbeta
tillsammans med under aren. Mitt varmaste tack till
kontoret som gor ett ovirderligt jobb. Det har varit
fantastiska larorika ar som har gett mig sa mycket.
Min tid som ordférande tar slut men mitt engage-
mang bestar, jag kommer att sitta kvar i styrelsen som
suppleant.

Med detta vill jag tacka for de gangna arens fortroende
och onska den nya ordforande Maria Lofving mitt
varmaste lycka till! Maria har varit en del av PIO i
manga ar. Hon borjade som ungdomsrepresentant men
har ocksa jobbat pé kontoret, fraimst med ekonomi-
fragor, suttit i valberedningen och varit PIOs revisor
och jag vet att hon kommer att bli en utméarkt ord-
forande.

Tack till alla er medlemmar for att ni gor det mojligt
att driva PIOs verksambhet. Det &r viktigt att ni dr kvar
och stodjer PIO. Jag vill ocksé passa pa att tacka for
alla gavor som vi fatt till verksamheten och PIOs
forskningsfond, det betyder mycket!

Mitt varmaste tack fran hjartat!

i.= { /,\\"’_ Q, H
Y G, R/ P
Maria Monfors, avgaende ordforande
PIOs drsberdttelse for 2022 har mejlats ut till alla

medlemmar som har uppgett en e-postadress. Den
finns ocksa att ldsa via PIOs hemsida.
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Ditt mediemskap
Or stor skillnad

Aktuellt i PIO

- och dr en fb’rwt;d/ttw fb’r PIOs fmmtéaé

Manga ideella foreningar
tappar medlemmar och det
allmanna varldslaget paverkar
bade privatekonomin och
ekonomin for foreningar.
Tyvarr tappar ocksa PIO
medlemmar och om vi inte
lyckas vanda den trenden
kommer det fa stor paverkan
pa PIOs verksamhet.

Att du ar medlem gor att PIO kan
fortsétta vara en stark organisation
dér du kan gora din rost hord och
bidra med dina erfarenheter. Nér vi
fragar PIOs medlemmar sédger de att
information och att P1O representerar
och for gruppens talan dr PIOs
viktigaste uppgift. PIObladet, podden
Sa sjukt, PIOs informationsmaterial
och hemsidan far hoga betyg av
medlemmarna i PIOs enkétunder-
sokningar. De flesta vill ldra sig
om sjukdomarna, behandling och
om hur andra medlemmar goér for
att fa livet att gd ihop nidr man
lever med primdr immunbrist.
Ménga medlemmar hor av sig
till PIO ndr négot fordndras kring
sjukdomen som paverkar vardags-
livet. PIO fyller ocksd en viktig
roll som informationskalla, vilket
marktes tydligt under pandemin.

PIO &r medlem i Funktionsritt
Sverige som har till uppdrag att
vara funktionsrittsrorelsens enade
rost mot regering, riksdag och olika
myndigheter. PIO &r en liten patient-
organisation 1 jamforelse med flera
av de andra 49 medlemsforbunden,
men tillsammans ir vi en viktig kraft
som med tyngd kan lyfta och driva
gemensamma fragor.

PIO driver ocksé egna sakfragor och
arbetar for Okad forstaelse och
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kunskap om priméir immunbrist s
att samhiéllets stod och insatser
kommer medlemmarna tillgodo.
PIOs viktigaste mal ar att alla med
primédr immunbrist ska diagnostiseras
tidigt och ha tillgang till basta mdjliga
sjukvérd, behandling, mediciner och
sikra blodplasmaprodukter oavsett
var i Sverige man bor. Information
till sjukvarden ar darfor en del av
PIOs arbete. Vi tror att ju mer man
vet om sin sjukdom och om vilka
rattigheter man har i samhaéllet desto
storre mojlighet till bra livskvalitet.
Darfor erbjuder PIO foreldsningar,
utbildning, stéd, information och
mojlighet att trdffa andra i samma
situation vid medlemsmoten och
familjeldger.

Det bidrar du till som mediem
Tack vare ditt medlemskap blir PIO
en stark rost. Ditt medlemskap och
att PIO har medlemmar som med-
verkar ideellt i PIOs styrelse, 1 de
regionala foreningarna och i olika in-
tressegrupper dr en forutsittning for
att P10 ska kunna bedriva paverkans-
arbete. For att PIO ska kunna ta fram
information 1 olika former, anordna
moten, foreldsningar och familje-
lager, hantera medlemsregister och
foreningsadministration samt bedriva
paverkansarbete med mera behdvs
aven anstilld personal.

P4 PIO-kontoret i Orebro arbetar tva
personer deltid. For att kunna ha ett
bemannat kontor dr PIO beroende av
att beviljas statsbidrag varje ar. For
att fa statsbidrag fran Socialstyrelsen
maste organisationen uppfylla vissa
krav, exempelvis att det finns
regionala foreningar. En del av stats-
bidraget baseras pa hur minga med-
lemmar som finns i organisationen.
Det sker tyvidrr inte nagon arlig
indexkopplad upprikning som
kompensation for kostnadsokningar

och ndr nya organisationer be-
viljas statsbidrag skjuts det inte
till mer pengar utan det blir fler
som delar pd den sammantagna
statsbidragspotten. Att statsbidraget
minskar och urholkas gor att PIO
behdver hitta sitt att oka intdkterna
for att kunna fortsdtta bedriva
verksamhet i nuvarande omfattning.
Forst och framst behdver vi stoppa
medlemstappet och bli fler med-
lemmar! Du kan hjélpa till genom
att berdtta pa ditt sjukhus att PIO
finns sa att fler hittar oss. Kanske
har du ndgon i familjen som vill bli
familjemedlem (det kostar 25 kr
extra per ar), eller nérstaende eller
vianner som kan tidnka sig att bli
stodjande medlemmar i PIO.

Vad far du fér medlemsavgiften?
I dagsldaget gar néstan hilften av
medlemsavgiften varje ar till tryck-
och portokostnad for PIObladet.
Produktionen av tidningen och
artiklar dr beroende av stod fran
annonsdrer. Som medlem far du
ocksa tillgang till PIOs informations-
material. Du kan delta pa moten till
en subventionerad kostnad och i
medlemsavgiften ingér en forsékring
vid deltagande pa PIOs moéten och
familjeldger. Dessutom bidrar du med
din medlemsavgift till att det finns en
organisation som inom manga olika
omréaden, genom en mingd olika
insatser och aktiviteter, varje ar bidrar
till att forbattra livet for alla som lever
med en primér immunbristsjukdom.
Tack for att du dr medlem!

Ett bra sdtt att fa veta mer om allt
som hdnder under ett dr dr att delta
pd PIOs drsméte eller att ta del
av PIOs drsberdttelse som gdr att
ldsa via www.pio.nu, under menyn
"PIO". Via hemsidan och PIOs
sociala medier kan du fa lopande
information om PIOs arbete. B



Internationellt moéte

Requlatoriska T-celler

- Oppningsforelasning vid ESID-motet av
Shimon Sakaguchi, Osaka University, Japan

Text: Jenny Lingman-Framme, éverlakare

Barn- och ungdomskliniken Halmstad
Foto via ESID, © Emmy Jonsson

Den inledande huvudfore-
lasningen vid ESID-moétet i
Goteborg holls av Shimon
Sakaguchi fran Osakauniver-
sitetet i Japan. Sakaguchi ar
en mangfaldigt prisbelont
forskare, vars upptackter om
regulatoriska T-celler varit
mycket viktiga inom det
immunologiska forsknings-
faltet.

Regulatoriska T-celler &r en specifik
typ av vita blodkroppar (T-hjélpar-
celler) som bidrar till att uppratt-
halla immunsystemets sjalvtolerans,
sd att immunreaktioner inte riktas
mot den egna kroppen. Regula-
toriska T-celler fungerar dven som
en broms pa immunsystemet och
nedreglerar andra cellers aktivitet,
exempelvis efter infektioner, sa att
immunreaktionen blir lagom kraft-
full och inte skadar vérden.

De regulatoriska T-cellerna bildas
tillsammans med ovriga T-celler
i brassen (tymus), men de kan un-
der vissa forhallanden dven bildas
genom att “vanliga” T-celler om-
vandlas i kroppens védvnader.

Sakaguchi inledde foreldsningen
med att ge en historisk overblick
over den forskning som bidrog till
identifierandet av de regulatoriska
T-cellerna for ca 25 ér sedan.

4

Den tidiga forskningen baserades
pa musstudier, dir man sag att moss
som fatt tymus bortopererad inom
de forsta levnadsdygnen utvecklade
svira autoimmuna symtom. Dirav
skapades hypotesen att tymus inte
enbart utbildar vanliga T-celler som
forsvarar kroppen mot bakterier och
virus utan dven T-celler som kan
reglera andra immunceller. Hypo-
tesen kunde bekriftas genom ytterli-
gare musstudier, ddr man bl.a. trans-
planterade T-celler fran friska moss
till moss som helt saknade T-celler.
De moss som samtidigt transplante-
rades med bade vanliga T-celler och
regulatoriska T-celler blev friska,
medan de som enbart transplante-
rades med vanliga T-celler (utan
regulatoriska T-celler) drabbades av
autoimmuna symtom, sasom SVar
inflammation i tarmen.

Immunbristsjukdomar med

koppling till regulatoriska T-celler
Senare forstod man att genen FOXP3
som sitter pa X-kromosomen ar
nodvindig for att regulatoriska
T-celler ska bildas och fungera
normalt. I musstudier gav varianter
(mutationer) i denna gen upphov
till s.k. “scurfy mouse” med svéar
autoimmunitet hos drabbade han-
moss. ("Scurfy mouse" dr benim-
ningen pad en mus som inte har
ndgra regulatoriska T-lymfocyter.
Den ser lite "skabbig" ut, dvs. scurfy,
pga. autoimmun inflammation i
huden.) Hos ménniska ger varianter
i FOXP3 upphov till sjukdomen

ENID TR

Shimon

Shimon Sakaguchi

IPEX hos drabbade pojkar, med
avsaknad av fungerande regulato-
riska T-celler och tidig debut av au-
toimmuna sjukdomar, sdsom tarm-
inflammation, diabetes, blodbrist
(anemi) och svart eksem.

Daérefter har man beskrivit en rad
olika sjukdomar som kan ge likartad
sjukdomsbild som IPEX hos bade
kvinnor och mén. De uppstar genom
varianter i gener som alla &r viktiga
for regulatoriska T-cellers funktion.
Exempel pd sddana sjukdomar é&r
CTLA4-brist, LRBA-brist, CD25-
brist, BACH2-brist, STAT5SA- och
STATS5B-brist. Dessa immunbrist-
sjukdomar brukar kallas T-rego-
patier och kan botas via stamcells-
transplantation.
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Mindre allvarliga genvarianter i
dessa gener, dir endast en byggsten
1 arvsmassan dr utbytt (sa kallade
single nucleotide polymorphisms,
SNPs), har visat sig féorekomma
1 0kad frekvens hos individer med
autoimmuna folksjukdomar, sdsom
diabetes typ 1, inflammatorisk tarm-
sjukdom och multipel skleros (MS),
jamfort med friska kontrollgruppper.

Behandling baserad pa
regulatoriska T-celler

Sakaguchi talade vidare om hur man
genom att manipulera regulatoriska
T-celler kan behandla autoimmuna
sjukdomar och cancer. Autoimmuna
symtom kan minskas genom att man
okar de regulatoriska T-cellernas antal
och aktivitet, t.ex. genom att injicera
signalsubstansen interleukin-2 i sma
doser i blodet. Man kan ocksé sepa-
rera regulatoriska T-celler ur blodet,
stimulera dem att dela sig och bli
fler i laboratoriet och sedan fora
tillbaka dem till blodet. Den typen
av behandling skulle behova bli
mer specifikt riktad mot sjuk vévnad
1 kroppen for att inte ge upphov till
negativa biverkningar. Studier kring
mer riktad behandling pagar, dar man

tar ut vanliga T-celler som ger upp-
hov till en viss typ av autoimmu-
nitet ur kroppen och omvandlar
dem till regulatoriska T-celler.

Det ér vilként att det finns gott
om regulatoriska T-celler i cancer-
tumorer, dir de himmar de vanliga
T-cellernas bekédmpning av tumor-
cellerna. Genom att avlidgsna regu-
latoriska T-celler, eller genom att ge
lakemedel som dndrar deras funk-
tion, kan immunsystemet arbeta mer
effektivt mot tumdren. Likemedel
som hiammar de regulatoriska T-
cellernas effekt anvénds redan for
behandling av vissa cancertyper.
Det rér sig till exempel om lakeme-
del i form av antikroppar riktade mot
CTLA-4 och PD-1, vars upptickt
belonades med Nobelpriset 2018.
Dessa ldkemedel utgor en viktig del
1 behandling av vissa cancertyper,
sdsom hudcancer malignt melanom,
men medfor en ganska stor risk for
biverkningar i form av autoimmuna
symtom. Sakaguchi avslutade med
att berétta att forskning pagar kring
att mer specifikt paverka endast de
regulatoriska T-celler som finns i
tumorvavnad.

"Scurfy mouse" dr bendmningen pd en mus som inte har ndgra
regulatoriska T-celler. Den ser lite "skabbig" ut, dvs. scurfy, pga.

autoimmun inflammation i huden.
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inte bort

Internationellt méte

Hugo, Saga, Freddy och Magdalena
i vimlet utanfor férelasningssalen.

Ett mote utover

det vanliga

IPOPI-métet i Goteborg var en
fantastisk upplevelse. For mig
var det forsta gangen som jag
ndrvarade vid ett [POPI-méte
av denna kaliber, och att fa gora
det i samband med att det holls
i Goteborg var riktigt kul. Att
fa triffa s& manga ménniskor,
fran alla mgjliga lander och bak-
grunder, var maktigt. Semina-
rierna var spannande och givande
med foreldsare med olika yrken
och bakgrunder, vilket gav ett
stort utbud av kunskap. Program-
met var bra utfort, dock maste jag
sdga att det som var mest givande
for min del, var pauserna. Dér
fick man triffa och umgés med
alla deltagarna, vilket var helt
fantastiskt. Jag lamnade Gote-
borg med nya vanner och minnet
av manga hérliga samtal.

Freddy Godden,
ledamot i PIOs styrelse

Det internationella ESID,
INGID och IPOPI-moétet
[2-15 oktober i Goteborg.
Over 2000 forskare, likare, sjuk-
skoterskor och patientrepresen-
tanter traffades under fyra dagar
for att ta del av den senaste forsk-
ningen och diskutera viktiga
frigor inom omradet priméra
immunbristsjukdomar.



Internationellt méte

aV

immunsvar vid CVID

Text: Malin Winerdal
Foto via ESID, © Emmy Jonsson

| oktober 2022 samlades
varldens immunbristexpertis
i Goteborg pa European
Society for Immunodeficien-
cies (ESIDs) stora konferens.
Motets oOvergripande tema
handlade om hur det kan
uppsta fel i regleringen av
immunsvar vid olika former
av primar immunbrist och
hur detta kan leda till forhojd
inflammation, sa kallad hyper-
inflammation.

Variabel immunbrist (pd engelska
Common Variable Immunodefi-
ciency (CVID)) ér en av de vanli-
gaste formerna av immunbrist och
karaktériseras av lag koncentration
av antikroppar (IgG, IgA och
IgM) i blodet, daligt svar pa
vaccination och vanligtvis ater-
kommande infektioner. Som namnet
antyder varierar symtombilden fran
patient till patient dar somliga far
en mildare klinisk bild medan andra
drabbas hardare. Forskare virlden
over arbetar med att forsoka forsta
vad som ligger bakom sjukdomens
orsak och vad som gor att den tar
sig sa olika uttryck samt hur vi kan
gd till viga for att behandla den
varierande sjukdomsbilden. Alla
dessa fragor diskuterades ingaende
vid en separat session pa ESID-
motet.

Dr Charlotte Cunningham-Rundles,
professor 1 immunologi vid Mount
Sinai School of Medicine, USA,
beskrev hur patienter med CVID
kan delas in i tva grupper med hjélp
av provsvar, kliniska symtom och
genetiska faktorer. Den ena gruppen
besviras isolerat av aterkommande
infektioner och den andra har utéver
detta dven problem med inflamma-
toriska komplikationer. Patienterna
i den senare gruppen, som dr Cun-
ningham-Rundles benimnde CVID+
eller inflammatorisk CVID, har ofta
ett komplicerat sjukdomsforlopp dar
manga olika organsystem i kroppen
blir paverkade samtidigt.

Enligt dr Cunningham-Rundles har
man funnit att midngden av cyto-
kinen BAFF (fran engelskans B-cell
activating factor) ar forhojd hos
patienter med inflammatorisk CVID
och att méngden samvarierar om-
vint med andelen mogna B-celler,
som dr den celltyp i kroppen som
producerar antikroppar. Dessa
patienter har dven en storre mangd
inflammatoriska signalsubstanser, sa
kallade inflammatoriska cytokiner,
1 blodet dér interferon-gamma (IFN-
gamma) dr en av de viktigaste.

Man tror att denna 6kning av in-
flammatoriska signaler atminstone
delvis orsakas som en direkt konse-
kvens av att patienterna har laga ni-
véer av IgA vilket gor att slemhinnan
1 mag-tarmkanalen inte fungerar som
den ska. Som stdd for denna teori
visade dr Cunningham-Rundles att

patienter med inflammatorisk CVID
har mer spar av bakterier (ribosomalt
DNA) i blodet én friska individer.
Detta bildar sammantaget en kedje-
reaktion dér patienternas franvaro
av mogna B-celler och IgA leder till
defekt slemhinnebarridr i mag-tarm-
kanalen och lackage av bakterier,
som 1 sin tur eldar pa inflammato-
riska signaler i hela kroppen och kan
oka risken for autoimmunitet och in-
flammatoriska komplikationer.

En annan framstéende forskare inom
faltet, dr Klaus Warnatz, professor
1 klinisk immunologi vid Albert-
Ludwigsuniversitetet i Freiburg,
presenterade ocksd sin forskning
pa B-celler vid CVID. Hans studier
fokuserar pa en speciell undergrupp
av B-celler som kénns igen pa att
de uttrycker mindre av ett protein
som kallas CD21, sé kallade CD21-
laga B-celler. Dessa celler tycks vara
konstant aktiverade, men de uppvisar
minskad forméga att dela sig nér
de blir stimulerade, vilket krdvs
for ett normalt immunsvar. De har
dessutom forhojda nivaer av im-
munddmpande receptorer. Méngden
CD21-laga B-celler dr dkad hos pa-
tienter med CVID, mojligtvis kopplat
till den inflammation man ser hos
denna patientgrupp som drivs pa
av cytokinen IFN-gamma. I linje
med detta beskrev dr Warnatz hur
de CD21-laga B-cellerna uttrycker
mycket av ett protein som kallas
T-bet. Detta dr en sa kallad trans-
kriptionsfaktor som i sig kan reglera
uttrycket av andra gener i en cell.
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Professor Klaus Warnatz fran Tyskland.

Just T-bet i sig dr starkt kopplad till
IFN-gamma-driven inflammation.
Dr Warnatz foreslog att CD21-laga
B-celler med hogt uttryck av T-bet
kan anvdndas som en biomarkor for
denna sorts inflammation som inte
bara ses vid CVID utan ocksa vid
andra sjukdomar som till exempel
SLE och reumatiod artrit.

Vidare talade ytterligare en stor fors-
kare inom filtet, Borre Fevang, pro-
fessor vid Oslo Universitetssjukhus,
om behandlingsmojligheterna vid
just inflammatorisk CVID. Eftersom
de inflammatoriska komplikationerna
vid CVID kan variera sa mycket
bade avseende vilka organ som pa-
verkas och allvarlighetsgrad, fram-
holl dr Fevang vikten av att indivi-
dualisera behandlingen och se till
varje patients personliga behov och
situation. Det finns idag flera olika
behandlingsalternativ for att modu-
lera och ddmpa immunforsvaret
men det finns fortsatt behov av fler
storre studier for att kunna utveckla
behandlingsstrategierna ytterligare.
Flera nya angreppsvinklar &r pa vig
som riktar sig mot den storda im-
munregleringen vid inflammatorisk
CVID. Dr Fevang beskrev till
exempel hur de har sett fordndringar i
bakteriefloran i tarmen hos patienter
med CVID. Tarmfloran har visat
sig ha en néra koppling till det in-
flammatoriska svaret i kroppen och
man studerar nu mdjligheten att pa-
verka sjukdomsforloppet genom att
modulera tarmens bakteriesamman-
sattning.
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| den vardag vi alla
kampar med.

Aven jag hade formanen att fa
delta vid ESID-motet i hostas.
Det var otroligt givande att triffa
manniskor fran andra lander, och se
béade skillnader och likheter i den
vardag vi alla kimpar med. Att se
vad andra astadkommit dr mycket
spannande, och vi var dverens om
att flera olika projekt enkelt kunde
anpassas till andra lander och fa
storre spridning.

I Italien har de skapat en seriefigur
for att hjdlpa yngre barn — bade
att forklara for andra och for att
kdnna sig mindre annorlunda,
superhjélten Lino Globulino. Han
finns redan pd Youtube pa bade
italienska och engelska (www.
youtube.com/@aipodv2139). Gre-
kiska foreningen har tagit fram
armband med information om PID
till sina medlemmar, for att hjélpa
till med kommunikationen nar man
behover hjdlp 1 varden fran annan
an sin specialist. Deltagare fran
Ruménien berdttade om projektet
”Plasma for Romania” dir man
samlar in berédttelser om patienter
med PID. Malet &r att skapa opi-
nion for lokal plasmainsamling da
man i Ruménien enbart samlar in
till operationer, och det som blir
over betalar man for att destruera!
Det svara dr givetvis att behalla
personernas integritet ndr man
samlar in berittelser och bilder, att
inte dela FOR mycket — samtidigt
som det dr det personliga som gor
det levande. Malet &r att publicera
en bok sa smaningom. Givetvis be-
hover vi hjélpas at med opinionen
for att undvika sadant sloseri nér
EU inte producerar tillrackligt
med plasma for att tdcka behovet!

Jag deltog dven i flera av program-
punkterna for INGID, och fick in-
trycket att &ven sjukskdterskorna
anser att utbytet grupperna emellan
ar viktigt och intressant. Vid flera
tillfallen framkom hur de forsoker
halla liv 1 klinikdverskridande

Internationellt méte

moten och samarbeten, men att
ekonomistyrningen i flera ldnder
lagger hinder i vigen for ett sadant
tankesatt. ”Vem blir det som ska
debitera vem?” Detta trots att man
kunnat visa pa béttre och snabbare
(och didrmed billigare) diagnostise-
ring eller behandling for patienten.
Jag tog med mig att de 6nskar att
vi patienter hjdlper dem att driva
pa detta hellre &n att “the patient
voice” i alla undersdkningar fram-
héller hur ndjda vi &r med vérden,
vilket tyvérr far foljden att ekono-
merna anser att resurserna riacker
eller kan minskas — att vi patienter
uppskattar dem vet de redan!

”Nursing as support — do you dis-
cuss travel and vaccines” handlade
om hur de kan bista nér patienter
vill ut och resa, och flera uppskat-
tade att jag berdttade om att det gar
utmarkt att flyga, och att man far
ha med bade nélar och extra med-
iciner i handbagaget, men att det
hjélper om man har bra intyg med
sig. Man kan ocksa fa assistans att
ta sig runt pa flygplatsen, &ven om
man bara har svart att ga eller blir
vildigt trott, men det ska helst an-
maélas 48 timmar i forvag.

Det fanns dven tid for ett uppskattat
yogapass — i Indien har de sett att
ndgra fa enkla andningsdvningar
forbattrar rehabiliteringen for
covid-19-patienter —samt en hel del
diskussioner under trevligt mingel.
I andra lander verkar sjukskoter-
skorna fungera mer som bollplank,
och stotta med till exempel diskus-
sioner om for- och nackdelar vid
flytt, byte av jobb m.m, &n vad jag
upplever att man gor 1 Sverige.

Birgitta Kjollerstrom,
medlem i PIO

=
Birgitta Kjollerstrom (i rétt) och
nagra av PIOs representanter som
deltog pa motet | Goteborg.
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Text: Anita Doragrip och Maria Lofving
Foto: Arkivbild, PIO

Under IPOPIs internationella
mote | Goteborg holls en
gemensam forelasning med
INGID, sjukskoterskornas in-
tresseorganisation for primar
immunbrist, som handlade
om sjukskoterskans roll vid
primar immunbrist. Det ar av
vikt att lyfta fram rollen sjuk-
skoterskan har i patientens
resa, menade Sary Workman,
leg. sjukskoterska och forskare
fran London.

Sjukskdterskan har en viktig roll,
inte bara vid immunglobulinbehand-
lingen utan genom hela resan fran di-
agnos, vid uppfoljningar, 6vergangar
fran olika avdelningar, vid vaccina-
tion och nir det géller den mentala
hélsan. Sary Workman menar vidare
att sjukskoterskans roll dr mycket
mangfacetterad. Hon visade en bild
dér alla olika delar gér in i vart annat
ien cirkelrorelse. Sjukskoterskan ska
utbilda patienten, agera som en fore-
sprakare for patientens behov, finnas
tillgénglig som en resurs, vara en for-
bindelselank till andra professioner,
bidra med sin expertkunskap, agera
forebild och vara en ledare.

Vad gér da sjukskdterskor for att
stodja patienter?

De lyssnar pa patienten, ger rad
och utfor behandlingar. Vid diagnos
finns skoterskan med som stod och
ger information om sjukdomen, be-
handlingar och olika hjélpmedel. En
viktig funktion som sjukskoterskan
har dr ocksa att registrera olika
prover, f6lja upp och informera om
provsvar samt vara en kontakt for att
svara pa fragor. Vissa sjukskoterskor
(pd avancerad nivd) kan gora be-
domningar av sjukdomstillstand och
forskriva lakemedel. De koordinerar
med andra specialiteter och &r aktiva
1 samverkan. Vissa sjukskoterskor
ar forskarutbildade, genomfor egna
forskningsprojekt och publicerar
forskningsresultat.
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Internationell samverkan

Inom INGID arbetar sjukskoterskor
over granserna for att dela basta praxis
inom Europa och i vérlden samt lobba
for behandling och finansiering dér
det behovs. Organisationen arbetar
for tillgang till behandling &ver hela
varlden till en rimlig kostnad. De in-
itierar olika samarbeten och nétverk
och arbetar for en evidensbaserad
vérd och for att basta praxis ska spri-
das och anvéndas. INGID har publi-
cerat riktlinjer pa flera olika sprak,
nu senast pa turkiska, franska och
arabiska. De erbjuder mgjlighet till
onlineutbildning och hoppas i fram-
tiden kunna tillhandahalla utbytes-
program for skoterskor. Ett annat
mal dr att kunna specialistutbilda och
stotta sjukskoterskor pa platser dar
bristen pa liakare &r stor.

Mental hélsa

Workman tryckte pa hur viktigt det
ar att dven tdnka pd den mentala
hélsan och hur olyckligt det ar att
det finns ett stigma runt att diskutera
vissa dmnen. Detta gor det ofta svart
for individer att erkdnna att de be-
hoéver hjalp. Skoterskan finns vid
patientens sida med empati genom
diagnos, behandling och uppfolj-
ning. P& vissa hall i vérlden finns
patientforeningar som stod.

Halsorelaterad livskvalitet

Programpunkten avrundades av Ann
Gardulf, leg. sjukskoterska, forskare
och professor vid bland annat Karo-
linska Institutet, som berittade om
hur sjukskoterskor kan hjilpa till att
forbattra den hilsorelaterade livs-
kvaliteten for personer med primér
immunbrist. Hon forklarade att med-
icin och omvardnad &r tva olika delar
men med manga berdringspunkter.
Sjukskoterskor dr experter pa om-
vérdnad. I Sverige dr grundutbild-
ningen for att bli sjukskdterska bade
klinisk och akademisk. Manga sjuk-
skoterskor ldser vidare och blir kli-
niska specialister. Till exempel finns
klinisk sjukskdoterska med specialise-
ring pd infektionssjukdomar, specia-
lisering pé barnsjukdomar osv. Sjuk-
skoterskor avldgger dven allt oftare

viktiga roll

Ann Gardulf, leg. sjukskéterska, forskare
och professor vid Karolinska Institutet.

akademiska examen (ofta kopplade
till klinisk utbildning): magistergrad
1 ar, mastergrad 2 &r, doktorsgrad
(minimum 4 ar). Sjukskdterskornas
akademiska utbildning och examina
skiljer sig inte fran andra professio-
ner i varden, t.ex. ldkarna.

Vilutbildade sjukskéterskor
raddar liv

Gardulf lyfte d4ven fram en retro-
spektiv studie som publicerades i The
Lancet 2014: Nurse staffing and edu-
cation and hospital mortality in nine
European countries: a retrospective
observational study. Inom ramen for
studien undersoktes journaler fran
over 400 000 patienter som hade ge-
nomgatt vanliga kirurgiska ingrepp
pd 300 olika sjukhus i nio europeiska
lander. Man tittade pa mortaliteteten,
dvs. antalet patienter som hade avli-
dit, i det hér fallet inom 30 dagar efter
inskrivningen pé sjukhuset och satte
detta i korrelation till bemanningen
med sjukskoterskor pa respektive
sjukhus och sjukskoéterskornas ut-
bildningsniva. Resultaten visar bland
annat ett samband mellan dkad
arbetsbelastning och dkad mortalitet,
men ocksé att mortaliteten minskade
pa sjukhus med manga vélutbildade
sjukskoterskor.
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Immunglobuliner

Lika men iInte samma

Text: Maria Lofving och Anneli Larsson
lllustration: Lisa Wallin

Under forra aret horde flera
medlemmar av sig till PIO och
ville veta mer om innehdllet i
olika immunglobulinpreparat
och undrade vad de
skulle tanka pa infor byte
av preparat. Anledningen till
bytet var att det preparat
som de hade anvant under
manga ar skulle ersattas
av ett nytt. Efter énskemal
kommer har fakta om immun-
globuliner och pa nasta upp-
slag en tabell med bland an-
nat innehall och egenskaper
for de immunglobulinpreparat
som finns tillgangliga i Sverige
just nu.

Alla immunglobulinpreparat inne-
héller antikroppar mot olika smitt-
dmnen, men de skiljer sig at, bland
annat ndr det giller koncentrationen
av immunglobulin, IgA-nivan, vilka
hjélpdmnen som anvinds och pH-
vérdet, samt hur preparaten tillverkas.
Alla preparat innehéller utdver im-
munglobuliner en liten mingd andra
proteiner. Beroende pa olika metoder
i tillverkningsprocessen varierar typ
och méngd av dessa proteiner mellan
preparaten och ibland &ven mellan
olika tillverkningssatser (batcher).
Mojlig infusionshastighet, antal in-
fusionsstallen, frekvens av infusio-
nerna och mdjlighet till anvdndning
med eller utan pump varierar ocksa
mellan preparaten. Aven hallbarhets-
tiden skiftar mellan olika preparat
och hur de ska forvaras. I Sverige
finns ett flertal olika immunglobulin-
preparat tillgéngliga. De &r lika, men
alltsé inte samma. De kan inte utan
vidare bytas ut eller blandas. Som
individer reagerar vi inte heller pd
samma sétt pd olika preparat. Aven
livssituationen kan skilja sig &t dver
tid vilket gor att olika preparat och
sdttet att ta sin behandling kan passa
olika bra under olika faser i livet.
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Dos och biverkningar

Dosen immunglobulin berdknas ba-
serat pa kroppsvikt och justeras efter
vilken serum-IgG-nivd man Onskar
uppna. Dosen behover saledes an-
passas till exempel beroende pa hur
individen reagerar pa behandlingen
och om vikten Okar eller minskar.
Uppfoljning ar dérfor viktigt, inte
minst nir det géller barn dir dosen
behover justeras allt eftersom barnet
vaxer.

Vissa individer far inga biverkningar
alls av sin immunglobulinbehandling
medan andra bland annat kan uppleva
huvudvirk, yrsel, feber och ledvirk.
Dessa biverkningar &r mer ovanliga
om behandlingen ges subkutant jim-
fort med intravendst. Vid subkutan
behandling &dr det ddremot vanligt
med lokal svullnad och smérta/klada
vid insticksstillet. Om biverkningarna
dr svdra kan det vara limpligt att
Overvéga att byta preparat. Aven de
proteiner som forekommer i prepa-
raten utover immunglobuliner kan or-
saka reaktioner hos en del patienter.
Allergier kan ocksd forekomma.
Ibland kan en tillverkningssats ge
biverkningar/reaktioner pa grund av
antikroppsinnehéllet eller protein-
innehéllet i just den tillverknings-
satsen. Det kan ddrfor vara aktuellt
att prova en annan tillverkningssats
av samma preparat innan beslut om
byte av preparat. Om byte av prepa-
rat foreslas, kom ihdg att berétta om
du tidigare haft biverkningar da det
eventuellt kan péverka vilket nytt
preparat som véljs.

Behandlingsmetoder

Immunglobulinbehandling kan ges
(administreras) antingen intravenost
(i en ven) eller subkutant (i under-
hudsfettet). Vid intravends behand-
ling kan en storre dos ges som upp-
repas med 3—4 veckors mellanrum.
En behandling kan ta 2—4 timmar
och ges oftast pa sjukhus. Subkutan
behandling, som néstan uteslutande
skots som egenbehandling hemma, ar
den vanligaste behandlingsmetoden i
Sverige vid primir immunbrist. Med

den subkutana behandlingsmetoden
injiceras immunglobulinet, oftast i
magen eller laret, med en eller flera
ndlar och med hjilp av en pump.
Vanligen tas behandlingen under
1-2 timmar en gang i veckan, men
behandlingsintervallet kan glesas ut
upp till var 14:e dag for nigra av pre-
paraten. For dessa preparat finns det
dven mojlighet att ge behandlingen
mer frekvent, upp till varje dag.

Det dr mojligt att ge storre doser sub-
kutant med det som kallas faciliterad
subkutan behandling dér ett enzym,
rekombinant humant hyaluronidas,
anviands for att immunglobulinet
lattare ska spridas i underhuden. Med
den hdr metoden ér det mojligt med ett
behandlingsintervall p&d 3—4 veckor.

En annan behandlingsmetod som
fortfarande ar relativt ovanlig i Sve-
rige ar Rapid Push, déir en spruta an-
vénds for att manuellt, dvs. utan hjélp
av en pump, injicera immunglobulin
under huden. Den hir metoden kan
anvéindas for att ta en mindre dos
immunglobulin varje dag eller hela
veckodosen vid ett tillfdlle. En injek-
tion tar oftast 5-20 minuter.

Individualiserad behandling

Det ér viktigt att som patient fa infor-
mation om tillgdngliga behandlings-
metoder och preparat for att kunna
vara delaktig i valet. Information om
de olika immunglobulinpreparaten
och administreringssétt finns exem-
pelvis pa FASS.se. Ofta har dven
lakemedels- och medicinteknikfore-
tagen patientbroschyrer pa nitet som
exempelvis infusionsdagbok. Nar det
géller doser och intervall finns in-
formation 1 SLIPIs behandlingsrikt-
linjer. De olika immunglobulinpre-
paraten och behandlingsmetoderna
ar lika effektiva och var och en har
sina for- och nackdelar beroende
pa dina personliga behov. Behoven
kan variera beroende pa var i livet
du befinner dig. Om du sjélv kénner
till vilka alternativ som finns kan du
diskutera med din ldkare vad som
passar bast for dig. H



mmunglobuliner

NAMN / ADMINISTRERINGS- INNEHALL / STORLEK CIRKA VAT
BOLAG VAG SUBK. / INTRAV. STYRKA FLASKA/FORP. IgG-SUBKLA
Cutaquig Subkutant En ml innehaller: Humant normalt 6, 12, 24 eller 48 ml lgG1 71 %, 1gG2 25 %, Ic
Octapharma immunglobulin (SClg) 165 mg I6sning i en injektions-  19G4 2 %
Nordic (varav minst 95 % ar immun- flaska
globulin G)
Cuvitru Subkutant En ml innehaller: Humant normalt 5ml, 10 ml, 20 ml, Distribution av IgG-subkla
Telazils Frerme immunglobulin (SClg) 200 mg 40 ml varden): lgG1 >56,9 %, Ig
(renhet pa minst 98 % IgG) >3,4 %, 1gG4 >1,7 %
Hizentra Subkutant En ml innehdller: Humant normalt 5ml, 10 ml, 10x 10 ml,  Fdrdelning av IgG-subklas
CSL Behring immunglobulin (SClg) 200 mg 20 ml, 10 x 20 ml, varden): IgG1 69 %, lgG2
(renhet: minst 98 % ar immun- 50 ml 1gG4 2 %
globulin typ G (IgG)
HyQvia Subkutant En ml innehaller: Humant normalt 25 ml, 50 ml, 100 ml, Fordelning av IgG subklas
Takeda Pharma immunglobulin (SClg) 100 mg 200 ml, 300 m 19G1 > 56,9 %, 1gG2 > 2t
(renhet pa minst 98 % IgG) %, 19G4 > 1,7 %
Flebogamma Intravendst En ml innehaller: Humant normalt 100 ml, 200 ml, Distribution av IgG subkla
DIF 50 mg/ml immunglobulin (IVlg) 50 mg 400 ml varden): 1gG1 66,6 %, IgG
Grifols Nordic (varav minst 97 % IgG) 2,7 %,19G4 2,2 %
Gammagard Intravendst Humant proteininnehall (IVlg) &r 5 gram injektions- Fordelning av IgG subklas:
S/D 50 mg/ml varav minst 90 % dr flaska, 10 gram IgG2 > 16 %, 1gG3 > 3,3
Takeda Pharma IgG. IgG-innehall fore tillsats av injektionsflaska
albumin: > 95 %
Gamunex® Intravendst En ml innehaller: Humant normalt (10 ml, tillhandahalls Fordelning av lgG-subklas
100 mg/ml immunoglobulin (IVIg) 100 mg fninte), 50 ml, 100 ml,  vdrden): IgG1 62,8 %, IgC
Grifols Nordic (renhet minst 98 % IgG) 200 ml, 400 m| 4,8 %, 19G4 2,7 %
KIOVIG Intravendst En ml innehaller: Humant normalt 10 ml, 25 ml, 50 ml, Fordelning av IgG-subklas
Takeda Pharma immunglobulin (IVIg) 100 mg 100 ml, 200 ml, varden): 1gG1 > 56,9 %, I
(renhetsgrad minst 98 % IgG) 300 ml 19G3 > 3,4 %, 1gG4 > 1,7
Octagam Intravendst En ml innehaller: Humant normalt 200 ml Fordelning av IgG subklas:
50 mg/ml immunglobulin (IVlg) 50 mg varden): 1gG1 ca 60 %, Ig
Octapharma (renhet pd minst 95 % IgG) ca’%,lgG4cal %
Nordic
Octagam Intravendst En ml innehaller: Humant normalt 20 ml, 50 ml, 100 ml, Fordelning av IgG subklas:
100 mg/ml immunglobulin (IVlg) 100 mg 200 ml, 300 ml varden): 1gG1 ca 60 %, Ig
Octapharma (renhet pd minst 95 % IgG) ca’%,lgGdcal %
Nordic
Privigen® Intravendst En ml innehaller: Humant normalt 25 ml, 50 ml, 100 ml, Fordelning av IgG-subklas
CSL Behring immunglobulin (IVlg) 100 mg 200 ml, 400 ml varden): 1gG1 69 %, 1gG2

(renhet minst 98 % IgG)

9G4 2 %
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Tillgangliga immunglobuliner i Sverige mars 2023. Immunglobulinbehandlingen kan ges som intravendsa eller subkutana infusioner.
Subkutan behandling har funnits sedan slutet av 1980-talet och har i princip ersatt den intravendsa behandlingen vid primar immunbrist.
Kéllor: sissi.nu, fass.se

\DE
SSER

G3 3 %,

sserna (ungefarliga
G2 226,6 %, 1gG3

ser (ungefarliga
26 %, 19G3 3 %,

ser (cirkavarden):
,6 %, 19G3 > 3,4

MAX INNEHALL
IgA

Maximalt IgA-innehall:

300 mikrogram/ml

Maximalt IgA-innehall:

280 mikrogram/ml|

Maximalt IgA-innehall:

50 mikrogram/ml

Maximalt IgA-innehall:

140 mikrogram/m|

HJALPAMNEN
MED KANDA EFFEKTER

Natrium, maltos, Polysorbat 80 och
vatten for injektionsvatskor.

Glycin, vatten for injektionsvatskor.

L-prolin, Polysorbat 80, vatten

for injektionsvatskor, saltsyra

(for pH-justering), natriumhydroxid
(for pH-justering).

Rekombinant humant hyaluronidas
(rHuPH20), natrium (som klorid
och som fosfat), glycin, vatten for
injektionsvatskor.

FORVARING /
TEMPERATUR

Forvaras i kylskap (2 °C=8 °C). Far ej frysas.
Forvara injektionsflaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt. Kan férvaras vid hégst 25 °C

i 9 manader.

Forvaras vid hégst 25 °C. Far ej frysas.
Forvara flaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Forvaras vid hogst 25 °C. Far gj frysas.
Forvara injektionsflaskan/blisterforpackade
forfyllda sprutan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Forvaras i kylskap (2 °C=8 °C). Far gj frysas.
Forvara injektionsflaskorna i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

sser (ungefarliga
2 28,5 %, 19G3

er: 1gG1> 56,9 %,
%, 19G4 > 0,3 %

ser (ungefarliga
2 29,7 %, 19G3

ser (ungefarliga
JG2 > 26,6 %,
%

erna (ungefarliga
52 ca 32 %, 1gG3

er (ungefarliga
52 ca 32 %, 1gG3

ser (ungefarliga
26 % 1gG3 3 %,

Maximalt IgA-innehall:

50 mikrogram/ml|

Maximalt IgA-innehall:

3 mikrogram/ml (i 50
mg/ml 16sning)

Maximalt IgA-innehall:

84 mikrogram/ml

Maximalt IgA-innehall:

140 mikrogram/ml

Maximalt IgA-innehall:

200 mikrogram/ml|

Maximalt IgA-innehall:

400 mikrogram/ml

Maximalt IgA-innehall:

25 mikrogram/ml
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D-sorbitol, vatten for injektionsvatskor.

Pulver: Humant albumin, glycin, natri-
umklorid, glukosmonohydrat, saltsyra,
natriumhydroxid. Spadningsvatska:
Vatten for injektionsvatskor.

Glycin, vatten for injektionsvatskor.
Innehaller mindre an 1 mmol natrium
(23 mg) per engangsdos (upp till hogst
2 g/kg), dvs ar nast intill “natrium-
fritt”.

Glycin, vatten for injektionsvatskor.

Innehaller 35 mg natrium per 100 ml,
maltos 100 mg/ml, vatten for
injektionsvatskor.

Innehaller 69 mg natrium per 100 ml,
maltos, vatten for injektionsvatskor.

L-prolin, vatten for injektionsvatskor,
saltsyra (for pH-justering), natrium-
hydroxid (fér pH-justering).

Forvaras vid hogst 30 °C.
Far e] frysas.

Forvaras vid hogst 25 °C. Far gj frysas.
Forvara injektionsflaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Forvaras i kylskap (2 °C=8 °C). Far gj frysas.
Forvaras i ytterkartongen. Kan forvaras vid
hdgst 25 °C i 6 manader.

Far e] forvaras over 25 °C. Far ej frysas.
Forvara injektionsflaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Forvaras vid hogst 25 °C. Far gj frysas.
Forvara forpackningen i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Forvaras i kylskap (2 °C=8 °C). Far gj frysas.
Forvara forpackningen i ytterkartongen.
Ljuskansligt. Kan forvaras vid hogst 25 °C

i 9 manader.

Forvaras vid hogst 25 °C. Far ej frysas.
Forvara injektionsflaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.



Femarsjubileum for
PIOs podd Sa sjukt

Text: Anneli Larsson
Foto: Estrid Holm samt PIOs arkivbilder

| &r fyller PIOs podd S& sjukt
fem arl Det har hunnit bli
hela 25 avsnitt och i dagarna
kommer avsnitt 26 ut. Till av-
snitten har medlemmar i olika
aldrar bjudits in for att dela
med sig av sin vardag med pri-
mar immunbrist. Det har varit
berattelser om medgangar
och motgangar, gladje och
sorg. Med Sa sjukt har PIO
kunnat na ut pa helt nytt satt.

Experter inom olika omraden har
ocksd medverkat for att berétta om
bland annat priméra immunbristsjuk-
domar, behandling, forskning och om
olika stod man kan fa till exempel
i skolan eller pa arbetsplatsen. Ett
uppskattat inslag i avsnitten &r frage-
ladan ”Anders svarar och forklarar”
dér professor Anders Fasth besvarar
fragor frn lyssnarna. Sedan starten
har avsnitten tillsammans haft dver
15 000 lyssningar, vilket ar helt
fantastiskt. Podden é&r ett samarbets-
projekt mellan PIO och CSL Behring
och startades 2018 for att fira PIOs
40-arsjubileum.

Producent for podden ar Estrid
Holm och programledare &r Lucette
Rédstrom. Estrid Holm har varit
producent sedan starten och har med
saker hand lotsat PIO in i podcast-
véirlden. Lucette blev program-
ledare for podden under 2020 da hon
eftertradde Micha Artl.
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PIO tog kontakt med Estrid och
Lucette for att fa veta lite mer om
dem och hora hur de tycker att aren
med podden S& sjukt har varit.

Halla dér! Femarsjubileum for Sa
sjukt i ar. Det har blivit ménga in-
tervjuer med PIO-medlemmar och
experter.

Vad har gjort mest intryck pa dig
under de hér aren?

ESTRID: Det ar forstas alla patient-
beréttelser; hur s& manga fatt stingas
sa med okunskap i primirvarden och
hos andra méanniskor som de &r bero-
ende av. Kanske minns jag &dnd4 allra
mest Carolin i1 avsnittet om foljsam-
het, som var sin egen vérsta fiende
och inte riktigt ville erkdnna att hon
hade primédr immunbrist (ocksa!)
- och hennes fantastiska skdterska
Ramona som aldrig gav upp. Och sa
Erik Stahl som rorde oss till tarar...
Lille Santis ldkare som sjélv borjade
grata ndr vi pratade om Santis svéra
situation. Ja, det gar nog faktiskt inte
att vélja! Tycker ocksa att intervjuerna
med engagerade lakare, skoterskor
och forskare betyder mycket efter-
som de ger hopp om en béttre framtid.

LUCETTE: Jag kan inte annat &n att
halla med Estrid. I och med Sa sjukt
har jag fatt trdda in i en vérld som jag
var helt ovetandes om. Som mamma
till ett barn med ett sdllsynt syn-
drom kénner jag igen det hédr med att
behova kdmpa for saker som andra
ménniskor tar for givet—vilket har 16pt
som en rod trad genom de berattelser

vi hort. Det som har berdrt allra mest
ar att fa mdta och lyssna till de som
lever med primér immunbrist och
som ofta mot ratt hoga odds @nda
hittat en vardag. Jag har fatt bade
skratta och grata under den hér resan
och kénner stor tacksamhet dver alla
som sa generdst delat med sig.

Kiinde ni till priméir immunbrist
innan ni borjade med Sa sjukt?

ESTRID: Faktiskt inte.

LUCETTE: Negj, inte jag heller. Jag
hade hort orden forut men forstod
inte vidden av vad det innebéar att
leva med priméir immunbrist.

Ar det nagot avsnitt som ni minns
sarskilt?

ESTRID: 1 den allminna angesten
som drabbade de flesta av oss varen
2020 var det fint att fa tillgang till
ndgra av de bédsta ldkarna, Anders
Fasth och Lennart Hammarstrom,
som kunde ge kloka rad — och att vi
dé ocksa kunde vara vildigt snabba
med att fa ut information. Béde pa
svenska och engelska!

LUCETTE: Det ar svart att ndmna
bara ett, jag minns dem allihop! Men
om jag maste sdga nigot sa siger jag
det som var mitt forsta avsnitt, dar vi
fick traffa Erik Stahl och hora hans
starka livshistoria, och nu senast
systrarna Monfors som berdttade sa
Oppet och rakt. Men sen ocksa som
Estrid ndmnde — det vi gjorde under
pandemin, dir vi forst fick stélla in
det som var inplanerat, men sen sig
att vi kunde anvéinda var plattform
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till att snabbt na ut. Det kindes bade
viktigt och bra.

Ni dr bada frilansjournalister med
méanga olika spinnande uppdrag.
Vad gor ni nir ni inte jobbar med
Sa sjukt?

ESTRID: Jag ar frilansjournalist
och jobbar som radio- och tv-produ-
cent, bland annat pa Sveriges radios
och SVT:s kulturprogram och med
Nobelsidndningarna. Jag producerar
ocksa flera andra poddar (for sa
varierade uppdragsgivare som Vasa-
museet och familjeforetagare) och sa
g0r jag en hel del informationsfilm
for olika organisationer, foretag och
myndigheter.

LUCETTE: Och jag ér journalist
och har bland annat varit program-
ledare for olika program pa TV4 och
en gang i tiden ZTV. Nu jobbar jag
som frilans, bade som speaker och
med journalistiska uppdrag och hors
oftast som trailerspeaker i TV4:as
kanaler.

AVSNITT 4 Att valja framtid

primar immunbrist?

och medicinering

EXTRAINSATT - AVSNITT I

EXTRAINSATT - AVSNITT 12
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AVSNITTI "Man maste ju leva ocksa” - Vad en immun- %
bristsjukdom innebér, medicinskt och i vardagslivet ?ﬁ

AVSNITT 2 PIO 40 ar - fran fortvivlan till hopp med
béattre mojligheter till diagnos och behandling

AvsNITT 3 Hjalp! Jag har fatt en kronisk sjukdom

AVSNITT 5 Primdr immunbrist - mer an infektioner
Kopplingen mellan Pl och autoimmunitet

AVSNITT 6 Traning! Hur funkar det for personer med
AVSNITT 7 N&r man inte &r kompis med sin sjukdom

AVSNITT 8 Forskning och behandlingsmojligheter
inom omradet primar immunbrist

AVSNITT 9 Foréaldraskap och priméar immunbrist

AVSNITTI0 Familj, kdrlek och primar immunbrist

Primar immunbrist och covid-I9

Sa fortsatter livet i skuggan av covid-19

AVSNITT13 Donerad blodplasma raddar liv

PIO ér ju en liten organisation,
siarskilt om man jaimfort med vad
ni ir vana vid. Hur ér det gora en
podd for en liten organisation som
foretrider medlemmar med en
sillsynt sjukdom som kanske inte
sa manga kénner till?

ESTRID: Nér jag forklarar for mina
journalistkollegor pa radio och tv hur
det ar att jobba med poddar som nar
kanske bara négra hundra personer
eller 1 bésta fall nagra tusen, sé sager
jag alltid att det 4r sa kul att {4 tinka
pa en vildigt sndv malgrupp. Och
att verkligen fa grotta ner sig i ett

amne — att for en gangs skull ha TID
att ldra sig ndgot mer pa djupet (jag :
hoppas verkligen att dven de som &r :
profts pa sin sjukdom tycker att det :
LATER som om vi vet vad vi héller :

pa med!).

LUCETTE: Haller med, att vara :
moten far ta tid! Annars tycker jag :
att instdllningen till jobbet dr den- :
samma oavsett om det ir hundra eller :

hundratusen som lyssnar.

AVSNITTI7 Allt du vill veta om vaccin
och primar immunbrist

Ja, da kor vi vil fem ar till (minst)
och hors igen vid 10-irsjubileet!
Tack Estrid Holm och Lucette Rad-
strom for att ni pa ett s& medménsk-
ligt och samtidigt proffsigt sétt skapar
avsnitt efter avsnitt i Sa sjukt-podden
som undervisar och berdr.

Vi vill ocksé passa pa att tacka ALLA
som har medverkat i podden under
de har aren, VARMT TACK! Utan er
ingen podd. Och sist men inte minst
ett stort tack till CSL Behring som
g0r den hér podden mojlig. M

Mejla till sasjukt@pio.nu om du
vill vara med i podden, vill dnska
ett amne, eller har en fraga till
“Anders svarar och forklarar”.

“Sé sjukt” gar att lyssna pa via PIOs
hemsida eller dér poddar finns.
Podden har ocksa ett eget Insta-
gramkonto och en YouTube-kanal.

AVSNITT I4 Skolan - sa kan den anpassas for
elever med primar immunbrist

AVSNITT I8 Poddcirkel om Sa sjukt - en motesplats
for unga vuxna med priméar immunbrist

AVSNITTI9 Att leva ndra ndgon med primar
immunbrist

AVSNITT 20 HAE - om livet med en séllsynt, allvarlig
sjukdom och den senaste forskningen

AVSNITT 21 Covid-I9 - Forskningsframsteg och om
att vaga lamna isoleringsbubblan

AVsNITT 22 Tidig upptéckt av primar immunbrist
livsviktigt

AVSNITT 23 Livet med primar immunbrist och om
PIDcare och Halsodagboken

AVSNITT 24 Internationell immunbristkongress i
Goteborg

AVSNITT 25 Syskonrelationer och primér immunbrist
- glédje, oro och syskonkérlek

AVSNITT 26 Varldsimmunbristveckan och GoZebra

13

AVSNITTI5 Jobb - ingen passar for a ’“7erp°d d.
alla, men alla passar fér nagot 'nsvshitt u"d'
Pelp;, er
AVSNITT 16 Resistenta bakterier och dig ueln’ng_l Hs "
framtida alternativ till antibiotika pép pdate,.a
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Personanpassad vard
vid variabel Immunbrist

med: hjilp av Yymfocytanalyser

Text: Hannes Lindahl
Foto: Privat

Variabel immunbrist (CVID)
betraktas inte som en en-
hetlig sjukdom utan snarare
som ett syndrom, eller en
klinisk bild, vars underliggande
orsak varierar fran person till
person. For den enskilda in-
dividen med CVID blir darfor
sjukdomens framtida forlopp
mycket oforutsagbar. Mer
kunskap behdvs for att battre
kunna forutspa och forhindra
framtida samsjuklighet och
komplikationer hos personer
med CVID.

Diagnosen CVID baseras pa laga
antikroppsnivéer, utebliven effekt
av vaccin och ndgon av foljande
immunologiska sjukdomsyttringar:
okad kénslighet for infektioner, auto-
immun sjukdom eller onormal till-
vaxt av lymfocyter. Utover dessa
sjukdomar medfor diagnosen CVID
okad risk for lungsjukdom, leversjuk-
dom, tarmsjukdom, autoinflammato-
risk sjukdom och cancer. Till raga pa
allt kan det vara svart att uppticka
autoimmuna sjukdomar nér diag-
nostiken bygger pa att det gar att
mita patientens egna antikroppar i
blodprov. Det har uppskattats att tva
tredjedelar av alla med CVID kom-
mer att fa nagon form av sjukdoms-

yttring utover okad infektionskéns-
lighet. Det finns alltsa ett stort behov
av redskap som visar vilka av alla
mojliga komplikationer till CVID
som behandlande ldkare behdver
vara sérskilt vaksam pa. Tv4 redskap
som redan anvinds dr att soka efter
sjukdomskopplade genvarianter och
kartlaggning av lymfocyter.

Lymfocyter delas in i B-lymfocyter,
T-lymfocyter och NK-celler. B-lym-
focyter dr de immunceller som se-
nare blir de antikroppsproducerande
cellerna. Men for att bilda anti-
kroppar ordentligt behéver B-lymfo-
cyterna forst fa hjdlp av T-lymfocyter.
T-lymfocyterna &r de celler som har
hogst befélsgrad bland de vita blod-
kropparna, immunforsvarets gene-
raler. T-lymfocyter &r alltsd mycket
viktiga och paverkar allt som hiander
1 immunsystemet, bade nér det fung-
erar som det ska och nédr det inte gor
det, som vid autoimmuna sjukdomar.
Det ér inte bara brist pa T- eller
B-lymfocyter som leder till sjukdom
utan dven nér de finns i normalt antal
men har onormala egenskaper. Bade
lymfocyternas antal och egenskaper
undersoks 1 klinisk rutin med flodes-
cytometri. Det finns ett fatal etable-
rade samband mellan avvikelser i
lymfocytbilden och komplikationer
till CVID och av den anledningen un-
dersoks de flesta numera med en ut-
forlig kartlaggning av lymfocyterna
vid diagnostillfillet innan behand-
ling med immunglobuliner inleds.

Hannes Lindahl, ST-lakare, PhD, Klinisk
immunologi och transfusionsmedicin,
Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge.

Vi tror att det gér att fa ut mer prog-
nostisk information utifrdn dessa
lymfocytanalyser och undersoker
detta i en studie som &r ett samarbete
mellan Klinisk immunologi och
transfusionsmedicin samt Immun-
bristenheten pa Karolinska Universi-
tetssjukhuset. Att utvinna mer infor-
mation fran analyser som redan gors
1 klinisk rutin kan leda till snabbt
tillimpbar 6kad personanpassning
av vérden for denna utsatta patient-

grupp.
Jag vill avsluta med att uttrycka min

tacksamhet for att PIO har valt att
stodja detta forskningsprojekt. H
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Bhymus

...€ller B-cellerna 1 tymus

Text: Christina Lundqvist
Foto: Marthe Viberg

B-celler ar en viktig del av im-
munforsvaret och har vanligt-
vis ansvar éver produktionen
av antikroppar som skyddar
0ss mot virus och bakterier. |
tymus (brassen) har det upp-
tackts en unik population
B-celler - som skiljer sig fran de
man vanligtvis finner i blodet.
Vi vill med var forskning for-
sta varfor dessa B-celler har
hamnat i tymus och vad de
har for funktion.

Jag dr en del av Olov Ekwalls
forskningsgrupp vid avdelningen for
reumatologi och inflammations-
forskning, Sahlgrenska akademin.
Forskningsgruppen ar engagerad i ett
brett spektrum av dmnen relaterade
till immunforsvaret och dess sjuk-
domar. Jag har i min forskning framst
fokuserat pa tymus och utvecklingen
av T-celler.

Stamceller kommer fran benmérgen
via blodbanan till tymus, dér de ut-
vecklas till fardiga T-celler. Deras
huvudsakliga uppgift &r att identi-
fiera och skydda oss fran infektioner.
Under sin utveckling i tymus méter
de blivande T-cellerna en méngd
olika celler, inklusive dendritiska
celler och epitelceller. Dessa paverkar
T-cellernas utveckling och hindrar

PIObladet Nr /2023

autoreaktiva celler fran att komma ut
i omlopp.

Tymus ér vilkénd for sin viktiga roll
i utvecklingen av T-celler. Vad som
kanske ar mindre ként, &r att det 4ven
finns en population B-celler i tymus.
B-celler utvecklas vanligtvis i ben-
mirgen och édr forknippade med
sekunddra lymfoida organ, sdsom
lymfknutor och mijélten. I tymus
finns en liten grupp B-celler, mindre
an en procent av det totala antalet
celler, som tills nyligen varit relativt
forbisedda.

Var forsta artikel i bhymus-projektet
beskrev dessa B-celler. De har en
spannande profil som skiljer sig fran
andra B-celler. Redan nagra dagar
efter fodseln, innan ndgra genom-
gingna infektioner, uppvisar de en
erfaren profil. Hur ar detta mdjligt?
En teori &r att det dr en reaktion pa
tarmens kolonisation, som startar
direkt efter fodseln. De skulle dven
kunna vara en alternativ utvecklings-
vig for B-celler, som inte kréver
kontakt med virus, bakterier eller
andra infektiosa dmnen. Tymus har
en generellt inflammatorisk miljé och
kan tidnkas ge nddvindiga signaler
for cellerna att dndra sin profil.

Vi har till den andra delen i projektet
sekvenserat genuttrycket fran en-
skilda B-celler i tymus fran tva indivi-
der, for att studera deras sdrskiljande
drag. Vi hoppas komma nirmare att

Christina Lundgqvist, PhD, forskar vid
avdelningen fér reumatologi och
inflammationsforskning, Sahigrenska
akademin Goteborg.

forstd deras funktion i tymus och
deras betydelse for upprittandet av
ett fungerande immunforsvar.

Jag wvill rikta ett stort tack till PIO
for forskningsstodet som hjélper
mig att driva projektet vidare. For att
forbattra framtida behandlingar av
immunrelaterade sjukdomar ar det
viktigt att forstd hur immunforsvaret
utvecklas och fungerar. Genom en
djupare forstaelse for hur immunfor-
svaret interagerar med olika celler,
kan vi skapa mer specifika och effek-
tiva behandlingar.



Smatt & gott

Varldsimmunbristveckan 22-29 april
 #GoZebra ochnyt fir iir ¥ZebraRun

Det var den internationella patientorganisationen IPOPI som
startade Virldsimmunbristveckan, World PI Week, ar 2011. Syftet
ar att 6ka kunskapen och sprida kiinnedom om priméira immunbrist-
sjukdomar hos allméinhet, virdpersonal och beslutsfattare.
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I Sverige gar vi som zebror. Varfor en zebra? Zebran anvinds for att
forklara och sprida kunskap om ovanliga sjukdomar. Om du hor klappret
av hovar, ar det naturliga att tdnka “hést”. Men tdnk om det faktiskt ar en
zebra som kommer? Leta efter det ovanliga, det kan vara primir immun-
brist! Via promenaderna samlas pengar in till PIO som fordelas mellan
. PIOs forskningsfond och information om primér immunbrist. Bjud in
eller utmana dina vénner och bekanta att vara med i kampanjen och hjéilp
oss att sprida kunskap om primér immunbrist via sociala medier!

| Las mer om kampanjen och registrera dina promenader pd www.pio.nu.

Du anmaler dig till

#ZebraRun
W+ Via appen
RaceONE

Las mer pa
www.raceone.com
eller
www.pio.nu

PIOs tamiljelager
Uskavi 10-13 augusti.

Inbjudan kommer att skickas ut i april/maj till familjer med barn
och ungdomar upp till 18 ar som har primér immunbrist.

G4, jogga eller
‘ i spring I, 3, 5 km!
For att delta pa familjeldigret maste alla i familjen vara medlemmar ) LG, —
for att pd sa sdtt ocksd vara forsdkrade vid evenemang arrange-

rade av PIO. Anmdlan om familjemedlemskap gér du enklast pa

hemsidan www.pio.nu. Varmt vilkomna till Uskavi! valkommen ti"

Zebra-butiken
via PIOs hemsida

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

5februari  PIOs regionala foreningar
bjuder in till arsmoéten

25 mars PIO riks arsmote i Stockholm
med intressanta forelasningar.
(Det gar aven att delta digitalt.)

22-29 april Varldsimmunbristveckan
#GoZebra och #ZebraRun

10-13 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. 5 \)’

L W =
A ‘“\\\\\\\\m Q%\\\\\\Qﬁ\\\\

T
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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.

72707 d39WIAON ZO00-ddD-IMS

CSL Behring AB, Box 712,182 17 Danderyd, tel: 08-544 966 70. info@cslbehring.se, www.cslbehring.se
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ENKEL INFUSIONSPUMP,
SAKER BEHANDLING

information:

FREEDOM60°

Syringe Infusion System

FreedomEdge™

Syringe Infusion System

Freedom
Infusionspumpar

steg for
en saker

Gl jnfusion

Subkutant Precision
infusionsset Admin-set

info@steripolar.se
018-430 0980

Vad?

Freedom infusionssystem ar en latthanterlig
och barbar infusionspump med tillbehor
lampliga fér subkutan immunglobulin-
behandling.

Nar?

Freedom ger dig frihet att ta din behandling precis
nar och var det passar dig. Utan behov av
batterier,strom eller programmering innebar det
en enkelhet med goda forutsattningar att lyckas
med sin hembehandling.

Hur?

Freedom har en funktion med hég inbyggd
sakerhet som skyddar din vavnad och ger en
trygg behandling. Med hjalp av Hlgh-Flo
infusionsset kan du férdela hela din dos av
lakemedel till fler infusionsstallen samtidigt. Pa sa
satt kan behandlingstiden bli kortare och frigéra
vardefull tid som du istallet kan anvanda till andra
viktiga sysslor.

when outcomes matter

Ste | & ipOIa ] el 018-4300980

| info@steripolarse |  www.steripolar.se
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