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Vad?

Freedom infusionssystem ar en latthanterlig
och barbar infusionspump med tillbehor
ldmpliga for 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 High-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.

www.steripolar.se




Hint se”n sist.

och jag ombads att presentera mig, inledde jag med
att sdga: “Hej, jag heter Maria och jag ar mer eller
mindre uppvuxen i P10.”

V id ett mote nyligen dér jag skulle representera PIO

Jag var bara knappt 10 &r ndr mina foréldrar upptéckte
att det fanns en forening for personer med den diagnos
som min dldre bror hade fatt ett antal ar tidigare och min
mamma engagerade sig direkt. Nyfiken som jag var (och
fortfarande ér) gjorde jag henne ofta séllskap till arsmoten
och styrelseméten och satt intill henne nér hon granskade
PIOs bokforing under aren som hon var foreningens
revisor.

Nér PIO i slutet av 90-talet efterlyste en ungdomsrepre-
sentant var det sjdlvklart for mig att anméla mitt intresse
och det blev starten for mitt personliga engagemang.
Under aren dérefter satt jag med som suppleant i styrelsen,
blev senare utsedd till kassor och arbetade ménga dr som
ekonomiansvarig pa kontoret i Orebro. En mandatperiod
satt jag dven med i styrelsen 1 IPOPI, den internationella
organisationen for primér immunbrist. Tvd mycket inten-
siva och lédrorika 4r dé jag fick ta del av personliga 6den
frén andra delar av vérlden och se hur viktiga patient-
foreningar, som PIO, &r for att sprida information och
paverka myndigheter och beslutsfattare pa olika nivaer,
nationellt, pd EU-nivé och globalt.

Som kontrast till arbetet som utfors internationellt har jag
ocksé haft formanen att nistan frén starten fa vara del-
aktig i den regionala foreningen PIO Orebro-Véstmanland.
I den gemenskapen ar det tydligt vilket stdd vi kan vara
for varandra och hur mycket det ger att utbyta erfarenheter
och fa tillfille att prata om vardagen med varandra. Nér
det har dykt upp frdgor om varden eller behandlingar har
vi ocksa haft nytta av kontakten som vi har byggt upp
under aren med ldkarna och sjukskéterskorna pa vara
lokala sjukhus.

Det har nu gétt ett par manader sedan jag fick fortroendet
av drsmotet att prova mina vingar som ordforande och det
arbetet har redan rivstartat. Bland annat med planering for
ett projekt om patientcentrerad vard som PIO vill genom-
fora i ar tillsammans med de regionala foreningarna. Vi har
beviljats extra statsbidrag for det hér projektet och mélet ar
att varden for personer med priméra immunbrister ska bli
mer patientcentrerad och mer jamlik. Alla ska f3 tillgang
till basta kinda sjukvard och behandling, oavsett var man
bor. Projektet bestar av olika delar, dir en del ar utbild-
ningar for styrelsen i PIO riks samt representanter fran de
regionala foreningarna for att léra sig mer om rollen som
patientforetridare och om patientcentrerad vérd.
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Vi kommer ocksa anordna tréffar i samarbete med de
regionala foreningarna for att informera om PIO, om pro-
jektet och samla in tankar om sjukvarden frdn medlem-
marna. Senare i host kommer alla medlemmar ocksa fa
mojlighet att bidra med sina &sikter i en medlemsenkét
som ska undersoka hur personcentrerad PIOs medlemmar
upplever att sjukvarden ar.

Ytterligare en medlemsundersdkning 4r i gang redan
nu som handlar om medlemmarnas tankar om PIO och
erfarenheter av subkutan immunglobulinbehandling. P1O
arbetar pd manga olika satt for att oka kunskapen om
primér immunbrist och se till att vara medlemmars behov
tillgodoses. For att kunna prioritera det som medlemmarna
tycker &r viktigast behover vi fd hora fran dig, vad du
tycker att PIO ska arbeta med och varfor PIO &r en viktig
forening for dig. Du kan l4sa mer om den hir medlems-
undersdkningen pé sid. 3. Jag hoppas du har mdjlighet att
svara!

Jag ar 6dmjukt tacksam for fortroendet jag har fatt och ser
fram emot att fa vara en del av PIOs viktiga arbete 1 min
nya roll som ordforande.

Jag onskar dig trevlig lasning och en skén sommar!

Maria Lofving
PIOs ordforande

7;% nne ay Cé/w

Clara Ivarsson var med redan for
drygt 20 ar sedan och startade
PIO Orebro, som sedermera blev
PIO Orebro-Vistmanland. Hon var
under alla ar engagerad i foreningen och vi minns
med virme hennes glada skratt, hennes positiva in-
stéllning och hur hon med omtanke och 6ppet delade
med sig av sina erfarenheter for att hjdlpa andra. Clara
var ocksa mycket synlig under Vérldsimmunbrist-
veckan, redan sedan PIO borjade uppmérksamma
kampanjen, och var varje ar aktiv under den veckan
for att berdtta om PIO och primdr immunbrist och
samla in pengar till PIO. PIO har forlorat en eldsjél och
viistyrelsen i PIO Orebro-Véstmanland en god vén.
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Aktuellt i PIO

Medlemsundersokning pagar

Till alla PIO-mediemmar!

Just nu pagar en medlems-
undersokning i PIO. Med din
hjalp kan vi fokusera PIOs
arbete pa det som med-
lemmarna tycker ar viktigast
samtidigt som kunskapen
om subkutan immunglobulin-
behandling kan Oka.

Enkiiten bestir av tva delar. Den
forsta delen av enkéten vinder sig till
alla medlemmar och handlar om PIO.
Det ar viktigt for PIO att behélla med-
lemmar och ocksa att véixa och bli fler.
For att lyckas med det behdver vi din
hjélp! Vi vill veta vad du tycker om
PIO och vad som ar vérdefullt for dig.

Den andra delen genomfors i samarbete
med Steripolar och riktar sig till dig
(eller ditt barn) som har pagéende sub-
kutan behandling med immunglobu-
liner. Genom att besvara enkdten kan
du som har subkutan immunglobulin-
behandling bidra till att utveckla be-
handlingsmetoder, 6ka kunskapen om
praktiska utmaningar och biverkningar.
Steripolar tillhandahéller pumpar och
utrustning som anvénds vid immun-
globulinbehandling.

En lank till den
digitala enkéten
har skickats ut
via e-post. Har
du inte fatt en-
kédten? Skanna
QR-koden och
fyll i din e-post-

adress 1 formuldret sa mejlar vi dig en
lank till enkdten. Det gar ocksa bra att
meddela din e-postadress till info@
pio.nu.

PIO har anlitat det oberoende under-
sOkningsforetaget Mistat AB som
ar specialiserade pa denna typ av
undersokningar. Givetvis ar ditt del-
tagande i undersdkningen anonymt!

Vi skulle vara mycket tacksamma om
du tog dig tid att fylla i enkaten (det tar
endast nagra minuter!).

En sammanfattning av resultatet fran
enkdten kommer presenteras i PIO-
bladet.

Dina synpunkter ar viktiga for oss.
Hoppas att du vill delta!

PIOs familjelager
Uskavi 10-13 augustl

PIO halsar alla anmalda familjer valkomna till familielagret pa
Uskavigarden utanfor Nora. Lagret anordnas for familier med
barn upp till I8 ar som har primar immunbrist.

Lego, dans, bad, minigolf och mycket mer!

I ér far vi besok av lego-magiker Stefan Eriksson. Stefan, som privat
dger en halv miljon legobitar, har varit med i TV-programmet Lego
Masters. Stefan kommer att hélla i en aktivitet dar barnen far prova
pa att bygga med lego for att sedan gora egna stop-motion-filmer.
En aktivitet som barnen har 6nskat dr dans och till lagret kommer
Emma och Cornelia, som bdda dlskar att dansa och som studerar
pa estetiska programmet, Karolinska gymnasiet i Orebro. Pa sjélva
lageromradet finns mycket annat roligt att gora som att paddla kanot/
kajak och paddle boards, spela minigolf, fotboll och brannboll, bada
med mera. For barn som vill pyssla kommer det finnas mojlighet till
det i moblerade télt. Som tidigare har vi ocksa bokat ”Gula huset” om

vi behover lokaler inomhus.

Vid eventuella fordndringar ldmnas information via
hemsidan, Facebook samt via mejl till anmilda familjer.

Varmt vilkomna till Uskavi!
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For att delta pa familjeligret

mdste alla i familjen vara med-
lemmar for att pd sa sdtt ocksa
vara forsdkrade vid evenemang
arrangerade av PIO. Anmdlan
om familjemedlemskap gor du
enklast pa hemsidan www.pio.nu
eller via mejl: info@pio.nu.



Ars- och medlemsméte

Arsméte i PIO 2023
- pa plats och digitalt

Text: Anneli Larsson
Foto: Nathalie Fessé Ljungback

PIOs ars- och medlemsmote
holls pa Scandic Grand Cen-
tral i Stockholm 25 mars 2023.
Det var fantastiskt att antli-
gen kunna traffas pa plats,
efter nagra helt digitala ar
under coronapandemin. For
forsta gangen arrangerade
PIO ett stort hybridmote.
Cirka halften av de delta-
gande medlemmarna var
med digitalt via Zoom. Det
var minst sagt spannande
att samordna all teknik, men
det gick for det mesta bra.

Dagens program startades med PIOs
arsmote dér ett fyrtiotal medlemmar
deltog. Janne Bjorkander var motes-
ordforande och lotsade vant deltag-
arna genom dagordningen. Ordférande
Maria Monfors gav en kort samman-
fattning av verksamhetséret 2022 och
berdttade bland annat om mdten,
aktiviteter, podden, paverkansarbete
och om familjeldgret. 2022 4rs stora
héndelse var det internationella immun-
bristmoétet for ldkare, sjukskoterskor
och patientrepresentanter som anord-
nades i Goteborg den 12—15 oktober
av ESID, INGID och IPOPI. Du kan
ldsa allt om verksamhetsaret 2022 i
PIOs arsberittelse som finns att ladda

s

ner fran PIOs hemsida www.pio.nu.
Lés girna och ta del av allt spdnnande
och viktigt som gors i PI1O.

Styrelseledamot Johan Bechtel och
foreningsrevisor Maria Lofving redo-
visade balans- och resultatrapporten.
2022 gjorde PIO ett minusresultat pa
-133 721 kr. Att det blir allt svarare
att f4 ekonomin att gd ihop har olika
orsaker. En orsak ir att det inte sker
nagon arlig indexkopplad uppriakning
av statsbidraget som kompensation
for kostnadsokning, en annan orsak
ar att en del av statsbidraget baseras
p& hur manga medlemmar som finns
1 organisationen. Styrelsen ser dver
olika atgérder for att kunna véinda
utvecklingen. Bland annat behover
medlemstappet stoppas och PIO be-
hover fler medlemmar. Arsmotesdel-
tagarna beviljade enhilligt styrelsen
ansvarsfrihet for rakenskapsaret 2022.

Valberedningens forslag till ny sty-
relse presenterades och godkindes.
Infor arsmotet hade Maria Monfors,
PIOs ordférande sedan sju ar tillbaka,
meddelat att hon onskade kliva av
uppdraget som ordforande. Till ny
ordforande foreslog valberedningen
Maria Lofving som har manga ars er-
farenhet av arbete 1 PIO i olika roller
och som ocksd har varit ledamot 1
IPOPIL, den internationella patientfore-
ningen. Arsmétet valde enhilligt Maria
Lofving till ny ordforande i PIO. Maria

PIOs arsmotespresidium: Janne Bjorkander, Maria Monfors, Maria Lofving, Johan

Bechtel och Lisa Wallin.

4

2 \
Maria Monfors avtackas av PIOs nya
ordférande Maria Lofving.

Monfors avtackades med blommor och
en present. Arsmotet tackade ocksa av
Anita Doragrip fran valberedningen
och Freddy Godden, suppleant i PIOs
styrelse som bada hade valt att lamna
sina uppdrag. Glddjande &r att bade
Maria Monfors och Freddy Godden
finns kvar pa nya poster, Maria som
suppleant 1 styrelsen och Freddy som
studieorganisator. PIOs nya ordforande
Maria Lofving vilkomnades och mot-
tog lyckonskningar och hon presenterar
sig 1 detta nummer av PIObladet.

PIOs nya styrelse bestar av ordférande
Maria Lofving, ledamoter dr Johan
Bechtel, Magdalena Doragrip, Anders
Fasth och Linda Zakrisson, suppleanter
ar Nathalie Fessé¢ Ljungbéck, Susanne
Larsson, Maria Monfors, Camilla
Nordmark och Jennie Sefton.

Arsmétesprotokollet finns att ldsa
pa PIOs hemsida www.pio.nu under
menyn "PIO", vilj sedan knappen
"Dokument/Medlemmar".

Efter arsmotesforhandlingarna startade

PIOs medlemsmodte som 1 ar hade
temat Patientresan — vigar i varden.
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Medlemsmbte

Patientresan
- vagar i varden

Text: Anneli Larsson

Patientresan i varden om-
fattar allt fran utredning och
behandling till uppfolining och
rehabilitering. Syftet med te-
mat for medlemsmaotet var
att vi skulle fa lara oss mer om
hur man som patient lattare
ska kunna navigera under sin
resa i varden och at vilket hall
malet finns nar man har primar
immunbrist.

Medlemsmotet inleddes med att jag
(Anneli Larsson, verksamhetsansvarig
i PIO) berittade om hur patientresan
kan se ut: Bryter man en arm har patient-
resan en tydlig borjan och ett slut.
Resan genom vérden for personer med
priméra immunbrister &r ddiremot stén-
digt pagdende. Det ér sdllan man kan
avbryta resan, d&ven om man helst bara
vill ha “hemester”. Vigen pa resan
genom vérden kan vara krokig och allt
annat &n rak och forutsagbar.

Pa sin resa kan man méta manga olika
professioner som till exempel allmén-
lakare, infektionsldkare, fysiotera-
peuter, gastroldkare, lunglékare, sjuk-
skoterska och psykolog. Har man flera
olika symtom och sjukdomar kan flera
olika vardprocesser pagd samtidigt
under resans gang. Det kan ocksa
finnas barriérer eller mellanrum mellan
avdelningar eller mellan primérvarden
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och specialistvarden, som under patient-
resan kan vara svara att ta sig over. Och
som i alla delar av livet kan det vara
bra att ha en vén eller nirstdende med
som stod pa resan.

I bésta fall kan patientresan kdnnas
som en smidig solig charterresa med
all inclusive, men ibland kan det kén-
nas som man kor runt runt i en rondell.
I perioder kan det kanske kénnas som
man hamnat pa en resa mot oként mal,
medan man ibland vet vart man ska —
men fardmedlets GPS ar ur funktion.

Vid medlemsmotets forsta foreldsning
fick vi lyssna pd Per Wretenberg,
professor och forfattare till boken
med samma namn som foreldsningen
”Doktorns rad om vérd” dér han bland
annat beréttar om sin egen patientresa.
Referat finns pa sidan 6-7. Efter lunch
forelaste Anna-Carin Norlin, 6verlakare
vid Immunbristenheten, Karolinska
Universitetssjukhuset 1 Huddinge och
Kim Ramme, overldkare vid Aka-
demiska Barnsjukhuset i Uppsala om
patientresan vid primir immunbrist
och berittade om végen frdn symtom
och diagnos till behandling och upp-
foljning. Referat finns pa sidan 10-12.

Dagens sista foreldsare var Pia
Emanuelsson fran Funktionsritt
Sverige som berittade om organisa-
tionen och om projektet Funktions-
rattsbyran. Pa sidan 8 kan du ldsa mer
om Funktionsréttsbyran.

Ars- och medlemsméte

Medlemsmotet avslutades med att
vi fick hora nagra medlemmar i
PIO beritta om sin patientresa och
sina vigar i varden. Det var en
mycket kdnslosam och uppskattad
programpunkt. P4 sidan 8-9 har nigra
av paneldeltagarna skrivit om sin resa
for PIObladets ldsare.

Stort tack till Janne Bjorkander, Per
Wretenberg, Kim Ramme, Anna-Carin
Norlin, Pia Emanuelsson och alla dvriga
medverkande, teknisk support, bade i
lokalen och pa nitet, medlemmar som
var med under dagen samt utstdllande
bolag CSL Behring, Nordic Infucare,
Octapharma Nordic, Steripolar och
Takeda. W

Bli medlem i PIO
med tre enkla steg

[=]
1) Skanna QR-koden

2) Fylli dina uppgifter
3) Betala medlemsavgiften

QR-kod: www.pio.nu



Ars- och medlemsméte

Doktorns réd

om vard

Text: Anneli Larsson
Foto: Nathalie Fessé Ljungback

Titeln pa foreldsningen som
holls pa medlemsmotet ar
samma som pa den bok som
professor Per Wretenberg
gav ut forra aret. Att skriva
en bok om hur sjukvarden
fungerar var nagot som han
hade funderat pa i flera ar
eftersom han upplever att
manga lakare inte vet hur var-
den ar tankt att fungera. Vet
man inte det ar det svart att
vagleda sina patienter till den
vard de har ratt till. Vet man
som patient inte vad man har
ratt till finns det risk att man
far mycket sdmre vard an
man borde fa.

Béde bland ldkare och patienter be-
hovs storre kunskap om vilka rittig-
heter man har i varden. Det finns for-
stas patienter som &r paldsta, sarskilt de
som dr med i ndgon patientforening

och far information och kunskap via
dem. Ofta far man sla sig fram i var-
den och vet man vad man har ritt till
sa dr det svéarare for varden att inte
hjélpa till. Per Wretenberg menar att
man fér battre vard om man star pa
sig, men podngterar samtidigt att han
tycker vi har en jamforelsevis bra
sjukvard i Sverige. Sérskilt om man
har allvarliga sjukdomar eller rékar
ut for svara akuta olyckor sé finns
det hog kompetens inom varden.
Men det finns brister i sjukvarden,

» Som lakare borde man vara
uppmuntrande om en patient be-
géar second opinion och tycka att
det ar bra med fler perspektiv.<«

till exempel nér det giller tillgdng
till en fast ldkarkontakt, trots att man
har rétt till det enligt lag. Kderna &r
ocksa langa och manga far vinta
lange pé vérd. Det finns ocksé stora
regionala skillnader ndr det géller
vilken vird man fér. Sverige halkar
efter inom vissa omraden och exem-
pelvis nya behandlingar kan ta langre

tid att infora 1 Sverige jaimfort med
manga andra lander.

Rattigheter i varden

Hilso- och sjukvérdslagen ér vildigt
tydligt skriven och dér framgar
patientens réttigheter. Dar star till ex-
empel att man har rétt till den bista
véard som finns i Sverige, att man har
ritt att bestimma vilken ldkare man
vill ha och att man har rétt till en se-
cond opinion. Nar det géller att fa en
second opinion kan det upplevas som
jobbigt for en pa-
tient att séga till sin
ldkare att man vill
hora en annan dok-
tors asikt, men det
kan faktiskt ocksa
vara bra for den
forsta doktorn att
hora vad en kollega har att sdga. Som
lakare borde man vara uppmuntrande
om en patient begér second opinion
och tycka att det dr bra med fler per-
spektiv. En dhorare beréttade att hon
blivit nekad second opinion. Hér
har patienten enligt Per Wretenberg
ett Overldge — att neka stimmer inte
overens med vad som star i Hilso-
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och sjukvardslagen. Patienten borde
verkligen std pa sig och hidvda sin
rétt och om inte det hjélper kan man
lugnt och artigt be att f4 prata med
verksamhetschefen, var Wretenbergs
tips. For ovrigt kostar en second
opinion nistan ingenting. Man har i
vissa fall ocksa ritt att soka vard pa
andra platser inom EU. (Information
finns pé& Forsakringskassans hemsida
www.forsakringskassan.se)

En annan viktig rattighet inom sjuk-
varden dr rétten att fa information
om vilka olika behandlingsalternativ
som finns, och om riskerna och
nyttan med de olika alternativen.
Som patient har man rétt att vara med
och bestimma om sin vard och for att
kunna fatta beslut om sin behandling
behdver man som patient vara vélin-
formerad. Per Wretenberg gav radet
att man ska stilla ménga fragor till
sin lakare.

En fraga fran en av dhorarna hand-
lade om hur man ska gora ndr man
har primér immunbrist for att ldkare
inom andra professioner ska ta héin-
syn till den primdra immunbristen
nidr de ordinerar behandling. Per
Wretenberg menade att det dr den
lakare som ska genomfora behand-
lingen, till exempel en operation,
som har ansvaret att ta reda pa om det
kravs nagra atgarder och vad som be-
hovs infor en operation om patienten
till exempel har primir immunbrist.

Fast lakarkontakt

Det viktigaste du kan gora for att din
vard ska fungera s bra som mdjligt dr
att ordna sa du har en fast lakare i pri-
marvéarden, menade Per Wretenberg.
En fast ldkarkontakt ger kontinuitet,
personlig kdnnedom och fortroende.
Det underlattar att ha en likare som
du traffar regelbundet som kdnner dig
och dina problem och vet vilka medi-
ciner du har, med mera. Har man en
komplicerad kronisk sjukdom som
exempelvis immunbrist dr det extra
viktigt att kunna trdffa samma ldkare
i primdrvarden. Du har laglig ritt
till en fast lakarkontakt, men det ar
inte alltid sa l4tt att fa igenom. Detta
ser Per Wretenberg som det storsta
problemet med svensk sjukvard. Ett
tips for de som Onskar en fast ldkar-
kontakt i primirvarden men inte far
det, dr att undersoka privata alternativ
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som ofta kan ge mdjlighet till detta.
I exempelvis England fungerar detta
med fast lakarkontakt i primérvarden
mycket bra. Det borde verkligen ga
att fa till i Sverige ocksa. En &horare
inflikade att en fast ldkarkontakt
borde kunna forkorta tiden fran
forsta symtom till diagnos, inte
minst vid priméir immunbrist. Om en
patient alltid traffar samma lidkare
kan lékaren reagera pé att patienten
ar tillbaka igen med exempelvis
ytterligare infektioner och kan da
undersoka varfor. Per Wretenberg
instimde och lyfte ocksé problemet
att lakarna ofta inte heller kommer at
journalen pd andra vardinrittningar,
sa de kan inte se tidigare infektioner
eller andra komplikationer.

Tillgang till journalen

Journalsystemen i Sverige dr inte
sammankopplade. I vissa regioner
ar systemen ihopkopplade och sjuk-
husen och vérdcentralerna kommer
at att ldsa varandras journaler men
inte i alla. Det gor att ett stort
ansvar ldggs pa patienterna att for-
medla information mellan ldkarna
om sin sjukdom. I Stockholm finns
det nu ett fungerade system och olika
sjukvardsinrittningar kommer &t
varandras journaler, beréttade Per
Wretenberg. Det 4r en jétteutmaning
att forsoka samordna 21 regioner och
skapa ett gemensamt journalsystem.
Att det ser sa olika ut i Sveriges sjuk-
vardsregioner dr inte bra. Att vi har
21 regioner i ett land med Sveriges
storlek och antal invanare ifraga-
sitter Wretenberg och menar att
regionerna dr for sma.

Forsakringar

Den viktigaste forsdkringen for pa-
tienter inom sjukvarden dr patient-
forsidkringen LOF  (regionernas
omsesidiga forsdkringsbolag) som
finns for att man ska kunna fa er-
sattning vid skada som uppstatt av
behandling eller biverkan. Man kan
ocksa ha ritt till ersdttning om man
till exempel far en infektion vid en
operation. Det &r viktigt att anméila
skada. Det &r patienten sjdlv som ska
anméla och ldkarna borde uppmuntra
till det, sa Per Wretenberg. Man
anmadler via LOFs hemsida (lof.se).
Beddmer LOF att det ir en vardskada
far man erséttning fran forsékringen.
Man kan ocksd anméla om man har

i

Per Wretenberg, professor, orto-
pedisk kirurgi vid Universitetssjukhuset
Orebro och Ortopedkliniken Region
Orebro Lan samt forfattare till boken
Doktorns réd om vard.

fatt fel diagnos. Nér det géller sina
egna privata forsdkringar, menar
Per Wretenberg att det &r viktigt att
se over vad forsakringen técker. Allt
fler forsékringsbolag utesluter olika
kroniska sjukdomar s det dr viktigt
att undersoka vilka som inkluderas.

Pé tal om forsékringar s& namnde
Wretenberg dven Forsékringskassans
roll och menade att deras handliaggare
numera ofta gar emot behandlande
lakares sjukintyg. Manga lakare upp-
lever idag att Forsdkringskassan kan
vara ett bekymmer. Lékarna vill sina
patienter vél och sjukskriver inte
ndgon i onddan. Har finns ett problem
att F-kassan inte lyssnar pd ldkarna
som har kunskap om patienten och
kan bedoma arbetsformagan, menade
Wretenberg. Det har gor det knepigt
for bade patienten och lékaren.

Per Wretenberg avslutade sin upp-
skattade foreldsning med att ge
foljande “’ta hem-budskap”:

1. Sta pa er!

2. Forsok att skaffa en fast doktor
som ni gér till hela tiden.

3. Om nagonting inte fungerar,
begér en second opinion.
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Funktions-

rattsbyran
- fb’r vad om m;tt'%/wter

Text: Ulrika A Jondelius
Foto: Nathalie Fessé Ljungback

Funktionsratt Sverige ar en
paraplyorganisation med 52
medlemsforbund och har sitt
huvudkontor i Sundbyberg.

Till PIOs medlemsméte kom Pia Ema-
nuelsson fran Funktionsritt Sverige
for att berdtta om Funktionsréttsbyran.
Projektet Funktionsréttsbyran ar ett
trearigt arvsfondsprojekt som startades
i september 2021. Tanken med projektet
ar att bygga upp en rikstdckande
radgivningsbyra med kunskap om
réttigheter for personer med funktions-
nedsittningar.

I nulédget riktar sig projektet till vuxna
med funktionsnedséttning och deras
anhoriga. Onskemal finns, om projektet
fortloper, att dven rikta sig till barn och
ungdomar.

Malet med projektet &r att ta ett forsta
steg mot en etablerad och rikstickande
Funktionsrittsbyra som ska kunna
erbjuda radgivning till individer via
telefon och webb. Radgivningsbyran
bemannas av en jurist och en socionom
och de ger frimst telefonradgivning,
via telefonnummer 010-898 50 90,
for att den som ringer sjdlv sedan ska
kunna utkrdva sina réttigheter.

Oppettider for radgivning finns pa
www.funktionsratt.se/funktionsratt-
sverige-projekt/funktionsrattsbyran/.
Radgivningen har sommarstingt fran
15 juni och 6ppnar upp till hosten igen.

Radgivningen kan bland annat inne-
béra att ge stod att forstd beslut och

Pia Emanuelsson fran Funktionsratt

Sverige forelaste om projektet
Funktionsrattsbyran.

dokument fran myndigheter och att
hénvisa till andra som kan ge mer
hjalp samt hénvisa till olika handlings-
alternativ kring hur man kan utkrdva
sina réttigheter. Radgivarna ger ocksa
rad och information till anhoriga. I
nuldget finns inte mojlighet att rad-
givare kan trdffa den som soker rad
personligen, folja med pad méten eller
agera ombud. De skriver inte heller
ansokningar eller 6verklaganden. Alla
drenden som kommer in till Funktions-
rattsbyran ldggs in i en databas, for att
samla information och kunskap om
vad det efterfragas rdd om. Denna kun-
skap kan sedan anvindas for att synlig-
gora samhéllsproblem som kan lyftas
for att stélla krav pa fordndring. Alla
drenden som samlas in anonymiseras
och inga personuppgifter sparas. Lis
mer pad www.funktionsratt.se. l

med CVID

Jag heter Johan, ar 33 ar,
och jag fick min diagnos for
9 ar sedan. Under panel-
diskussionen fick jag fragan
om vad jag skulle ha gett for
rad till mig sjalv nar jag nyss
hade fatt diagnos om jag
vetat det jag vet idag.

Sé hér i efterhand tycker jag att jag
hanterade diagnosen lite ldtt den
forsta tiden med en instdllning att jag
skulle leva s& normalt som mojligt
och ndstan forminskade att mitt liv
kommer fungera annorlunda. Jag
forsokte mest leva pa som om allt
var som vanligt och berittade inte sa
mycket om mitt tillstdnd alls. Nu
ndr jag dr dldre och har levt med
aterkommande infektioner, bakslag
och komplikationer kopplat till
CVID under flera ar s& har jag mer
accepterat att mitt liv ser lite annor-
lunda ut &ven om jag forsoker leva sé
normalt det gar.

Om jag fick ga tillbaka i tiden och
ge mig sjélv tips pa hur det dr att
leva med CVID s4 skulle jag ge mig
sjélv rdet att ta sjukdomen pa allvar.
Att jag skulle acceptera att saker i
livet kommer se lite annorlunda ut
dven om man lever s normalt som
mojligt. Jag skulle ocksa ge mig sjalv
radet att inte trycka undan diagnosen
utan forsoka hitta ett forhallnings-
sétt dér jag blir trygg med att livet i
perioder kommer fungera annor-
lunda, utan att for den delen tycka att
livet dr oréttvist. Det kommer ga att
ha ett bra liv inda men man far tackla
lite fler utmaningar pa végen dn vad
vissa andra behover.

Det ar latt att séga detta med livser-
farenhet, men kanske inte hade varit
l4tt att ta till sig ndr man 4r ung dé
man far sin diagnos och inte helt
hittat sig sjélv, men det &r radet jag
skulle ha gett mig sjalv och vill ge till
andra som kanske fatt CVID-diagnos
precis just nu.
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Var rvesa med,

Jag heter Nathalie och var son
Santiago foddes i november
202l, med svar kombinerad
immunbrist. Han upptacktes
via screening och var bara 1,5
vecka gammal nar han diagnos-
tiserades.

Santiago stamcellstransplanterades nir
han var 6 médnader med mig som
donator av stamceller. Nu dr Santiago
1,5 ar och ér till hosten klar med alla
vaccinationer som ingar i barnvaccin-
programmet i Sverige. Da kommer vi
kunna leva ett liv utan restriktioner vil-
ket kénns overkligt och helt fantastiskt.

Jag kdnner en vildig tacksamhet att
var son aldrig hann insjukna i svéra
infektioner pa grund av sina mycket
laga B- och T-celler. Tack vare tidig
diagnos, ritt hjdlp och isolering i vért
hem hade han stora chanser till att bli
frisk med hjélp av mina stamceller.
Déremot har resan hit varit extremt
tuff med manga motgangar, sémnldsa
ndtter och mer tarar &n mina tidigare
30 &r sammanlagt. Det var bland annat
svart att hitta en donator i registren
som var en perfekt matchning. En bra
matchning hittades men tyvérr angrade
sig den personen. Till sist beslutades
att jag skulle donera &dven om jag en-
bart matchade Santiago till 50 %. Det

resulterade 1 en lite mer komplicerad
procedur med mina stamceller efter-
som min och Santiagos HLA-typ inte
matchar fullt ut. Under perioden efter
transplantationen, innan Santiagos nya
immunforsvar hade hunnit byggas upp,
drabbades han av nagra infektioner
som han tack vare snabbt insatt be-
handling klarade av bra, vilket var en
stor lattnad. Nér en patient genomgar
en sd kallad haploidentisk stamcells-
transplantation sker &terhdimtningen
av det nya immunsystemet ldngsamt
och patienten &r till en borjan mer in-
fektionskénslig &n om hen hade haft
en obesldktad donator med 100 %
HLA-matchning.

Det finns for- och nackdelar ser jag.
Kort forklarat &r nackdelen med
haploidentisk transplantation (med en
fordlder som donator) att risken for
akut avstotning dr nagot storre och
att patienten dar kénsligare for virus-
infektioner de forsta manaderna, men
fordelen ar att risken for GVHD éar
liten. GVHD innebdr att det nya
immunforsvaret uppfattar kroppen
som frimmande och angriper den.

Santiago har genomgétt en tuff och
utmanande behandling for att kunna
komma dit han &r idag men samtidigt
kan jag ibland ténka att jag ar tacksam
att han foddes med den svéraste formen
av medfodd immunbrist s att han inte
behover leva med den extrema oviss-
het och svara sjukdomsutmaningar ar
efter ar som méanga andra personer
med primdr immunbrist gor och att
SCID ér en sjukdom som det finns
mycket goda mdjligheter att behandla
nér den upptécks 1 tid.

Anneli Larsson, verksamhetsansvarig i PIO, samtalar med medlemmar i PIO som
berattar som sina erfarenheter under temat patientresan - vagar i varden.
Foto: Maria Monfors.
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Jag heter Jennie och ar
mamma till en 13-arig pojke
med X-kromosombunden a-
gammaglobulinemi, ocksa kallad
Brutons sjukdom.

Var son Petter var 8 manader forsta
gangen han borjade visa symtom pa
immunbrist, en Oroninflammation,
som foljdes av manga fler. Det drojde
néstan exakt tva ar innan han fick sin
diagnos. Han var da 2 ar och 9 manader
och hade da behovt runt 20 antibiotika-
kurer, framst for droninflammationer,
men dven annat som till exempel
scharlakansfeber.

Jag kommer ihdg chocken och hur det
kéandes nér samtalet fran lédkaren kom.
Det var en fredag eftermiddag i nov-
ember 2012. Likaren berittade att de
hittat en brist i immunforsvaret och de
hade pratat med Goéteborg (Drottning
Silvias barn- och ungdomssjukhus)
som ville att vi skulle komma dit snabbt.

Alla tankar bara snurrade. Behdvde vi
aka idag, imorgon, eller skulle vi rent
av ha behovt akt tidigare? Jag brot
ithop forst, allt kdndes hoppldst, men
efter att det fatt sjunka in och jag hade
pratat med min man sd vindes kénslan
till lattnad och hopp. Nu hade vi nagot
att utgé fran, nu kunde vi ga framat och
fa en friskare pojke.

Det kommer fortfarande svackor nér
jag kinner mig ledsen dven om det inte
ar sd ofta ldngre. I vardagen kan det till
exempel vara sd att jag av bara farten
tanker att vi kor pa sa har, det dr bara
tillfalligt, det blir bra sen —och pl6tsligt
inser jag att det inte ar tillfalligt, det
har &r livslangt. Nagot som har blivit
valdigt viktigt for oss 1 var kontakt med
sjukvarden ar att veta vart vi ska vanda
oss och veta att vi blir lyssnade pa nar
var son blir sjuk eller nér vi har fragor.
Och jag kénner att de lyssnar pa oss pa
vart sjukhus i1 Karlstad.
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Resan till diagnos

behandling och uppfaljning vid primar immunbrist

Text: Camilla Ottosson

Figurer: Omritade efter visade bilder under férelasning

Foto: Nathalie Fessé Ljungback

Vid PIO riks arsmote den 25
mars hade vi férmanen att fa
lyssna pa en forelasning om
resan till diagnos och behand-
ling avimmunbrist. Forelasare
var Anna-Carin Norlin (6ver-
lakare vid immunbristenheten
vid Karolinska universitets-
sjukhuset i Stockholm) och
Kim Ramme (&verlakare vid
Akademiska barnsjukhuset i
Uppsala).

Sa fungerar immunférsvaret -
skydd mot infektioner

Anna-Carin Norlin inledde fore-
lasningen genom att beskriva hur
immunforsvaret fungerar ndr vi blir
smittade med virus. Virus har inget
eget cellmaskineri som ménskliga
celler har. Darfor maste de ta sig in i
en ménsklig cell och utnyttja cellens
maskineri for att géra nya virus-
partiklar. Den infekterade cellen
blir en virusfabrik. Immunforsvaret
skyddar oss mot virus pa flera olika
sitt. Den infekterade cellen kan dtas
upp av sa kallade dtarceller, makro-
fager. Makrofager kan sedan visa
viruset for andra vita blodkroppar i
immunforsvaret sa att dessa engageras
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Kim Ramme och Anna-Carin Norlin forelaste om "Resan till diagnos'. (Foto ar ett montage av tva bilder).

1 forsvaret mot viruset. Nér viruspar-
tiklar visas upp for B-celler, och dessa
samtidigt far hjélp frén T-cellerna,
kan B-cellerna borja gora antikroppar
mot viruset. Antikropparna kan
sedan binda till virus som kommit
in 1 kroppen och blockera dem fran
att infektera vara celler. Médnniskor
har fem olika klasser av antikroppar,
IgA, IgG, IgE, IgM och IgD. IgM
bildas i borjan av en infektion och &r
inte sa effektiv. B-celler 6vergar med
tiden till att gora IgG istdllet, som
binder battre och kan interagera med
fler delar av immunforsvaret. IgG
finns enbart i blodet. IgA har vi mest
av i kroppens vévnader, t.ex. som
skydd mot infektioner i och pé slem-
hinnor, men inte s& mycket i blodet.
IgD bildas mest hos sma barn och
betraktas som en omogen antikropp
och man kénner inte till s& mycket
om dess betydelse i immunforsvaret.
IgE &r viktig i forsvaret mot parasiter
och maskar men &r ocksa involverat i
allergiska reaktioner.

Antikroppar kan inte komma 4t virus
inuti vara celler. T-cellerna spelar en
viktig roll for att hantera celler som
redan infekterats och hindra sprid-
ning frén en cell till en annan. De
skannar av véra celler for att se att de
ar normala, icke-infekterade och att
de inte dr cancerceller. Presentations-

molekyler (HLA-molekyler) pa utsi-
dan av véra celler visar vad som finns
i cellen. Nér T-celler triffar pa en cell
med virusdelar i sina presentations-
molekyler, sldpper de ut perforiner
som gor sma hal i den infekterade
cellens membran sa cellen sprangs.
De slépper dven ut granzymer som
sétter 1 gang en sjdlvmordsprocess
1 den infekterade cellen. Den doda
cellen &ts sedan upp av makrofager.

Béde B-celler och T-celler “kommer
ihdg” virus och andra smittimnen
som de tréiffat pa. De ger oss ett immu-
nologiskt minne. Denna férmaga att
minnas utnyttjar vi nér vi vaccinerar
personer mot sjukdomar. Vid en vac-
cinering far individen ett modifierat
smittimne som kan vara forsvagat,
eller avdodat eller en del av virus
eller bakterier, cller RNA-baserat,
som vaccin mot SARS-CoV-2. Det
ger immunforsvaret chansen att géra
B-celler och T-celler redo att sléss
direkt nir ett levande virus kommer
in 1 kroppen. Man kan hitta och méta
méngden av antikroppar i blodet mot
det man vaccinerat mot med flera
snabba rutinmetoder. Det &r lite mer
besvirligt att pavisa vaccinaktiverade
T-celler. I studier av effekt av de nya
mRNA-covid-vaccinen har man sett
att flera olika sorters celler i immun-
forsvaret aktiveras, dven T-celler.
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Nér immunférsvaret inte fungerar
- resan till diagnos

Kim Ramme tog sedan vid och be-
rittade om primir immunbrist i barn-
domen genom att visa en bild av David
Vetter som levde i en steril plast-
bubbla och blev kallad fo6r ”Bubble
boy” i media. David hade svér kom-
binerad immunbrist, SCID och dog
1984 vid 12 ars alder av en infektion.
”Bubble boy” var ldnge sinnebilden
av immunbrist hos barn. SCID fore-
kommer hos 2-3 barn per 100 000
levande fodda barn (det fods ca 110
000-120 000 barn i Sverige varje ar).
SCID orsakas av mutationer i nigon
av cirka 20 olika gener. Dessa muta-

inre organ. Reaktionen kallas for ma-
ternell engraftment. Barn med SCID
har ofta diarré och dalig tillvaxt. Vid
4—6 manaders alder har de skyddande
antikroppar som 6verforts fran mam-
man boérjat forsvinna. D4 far barnen
ofta andningspaverkan orsakad av
lunginflammationer, ofta av smitt-
dmnen som inte brukar ge sjukdom
hos friska barn. Det kan vara svam-
pen Pneumocystis jiroveci eller virus
som cytomegalovirus (CMV-virus)
eller parainfluensavirus. Bristen pé
T-celler och B-celler ger ospecifika
reaktioner pa smittdimnen som gor
det svart att forsta hur allvarligt sjuka
barnen ér. Feber, forhdjda inflamma-

Sedan augusti 2019 ingar SCID i den
rikstdckande nyfoddhetsscreeningen
med PKU-provet. Detta erbjuds alla
nyfodda barn i Sverige som ett blod-
prov 48—72 timmar efter fodseln.
Diagnosen SCID kan da stéllas vid
en veckas élder. (Figur 2.)

Nér man har faststdllt en SCID-
diagnos ges alla barn profylax med
immunglobulin intravendst eller sub-
kutant for att skydda dem mot infek-
tioner infor den stamcellsbehandling
de senare ska fd. Man ger ocksd
antibiotikaprofylax for att skydda
mot bakterie- och svampinfektioner.
Om barnet har fatt diagnosen

Nyfédd

I manad:
Torsk i munnen
och utslag i
bléjregionen

3 manader:
Dalig tillvaxt, blek, trott,
ev snabbandad

5 manader:
Inlagd pa misstanke om
luftvégsinfektion, diagnos
Pneumocystis jiroveci

6 manader:
Diagnos SCID

®

9 manader:
Stamcellstransplantation
efter en langre tids
behandling pga
Pneumocystis jiroveci

tioner leder till avsaknad av funge-
rande T-celler och B-celler. Ibland ar
aven NK-cellerna paverkade.

Fram till 2019 tog det inte séllan ldng
tid att stdlla diagnosen SCID. (Figur
1.) De symtom man ser redan under
forsta levnadsmanaderna hos barn

tionsmarkorer med mera, vilka nor-
malt anvénds av ldkare for att tolka
svarighetsgrad vid en infektion, ar
inte lika tydligt avvikande hos barn
med SCID, eller saknas helt. Barnens
déliga tillvaxt fangas upp pd BVC
och av barnldkare, men orsaken ar
ofta svar att inse. Ofta &r barnen sa

ADA- SCID ger man ocksa det en-
zym som saknas vid just den formen.
Eftersom det finns risk for 6verforing
av CMV-virus fran mamman vid
amning avbryts den om mamman
haft CMV. Familjen isoleras i
hemmet fram till transplantation for

Nyfodd

I vecka:

PKU-larm

- familjen
kontaktas av lakare

2 veckor:
Uppféljande kontroll
och provtagning -
diagnos SCID

3 veckor:
Insatt pa immunglobuliner
och infektionsprofylax, om
mojligt isolering i hemmet

4 veckor:
Genetisk diagnos
SCID verifierad
(kan ga snabbare)

att undvika infektioner.
@

3 manader:
Stamcelistransplantation -
infektionsfritt barn -

95-100 % 6verlevnad

med SCID ér anstringd andning och
hosta, svampinfektioner i huden och
munnen (torsk). Man ser ofta dven
eksemliknande hudféréndringar.
Vid forlossningen fors T-celler fran
mamman normalt éver via moder-
kakan till barnet. Med normalt im-
munsystem sa Overlever inte dessa
celler men hos ett barn med SCID
reagerar dessa T-celler mot barnet
och ger en avstdtningsreaktion med
symtom frdn hud och ofta ocksa
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svart sjuka vid SCID-diagnosen att
det dr mycket svart eller omgjligt att
fullflja en stamcellstransplantation,
som &r den behandling som kréivs.

Transplanteras barn med SCID tidigt,
vid ndgra ménaders alder, dverlever
néra 100 %, men om transplantationen
sker senare nér barnet dr infekterat
med olika virus och med Pneumo-
cystis sa blir prognosen mycket
sdmre, under 50 %.

Som botande behandling gors
allogen stamcellstransplantation, dar
stamceller fran benmérgen hos en
matchad donator ges till barnet.
Donatorn kan vara ett syskon, en av
fordldrarna eller en okdnd donator
som man hittar i register (i Sverige
Tobiasregistret) som matchar bra.
For tre typer av SCID (ADA- SCID,
X-kromosombunden SCID och SCID
med avsaknad av ARTEMIS) ar det
i vissa fall mojligt med genterapi.
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I Sverige har ett barn fatt genterapi
som behandling av ADA- SCID,
internationellt finns det flera barn
som fatt sddan botande behandling.
For ADA- SCID kan éven lang-
varig enzymterapi vara aktuellt, om
stamcellstransplantation eller gen-
terapi inte 4r mdjliga att genomfora.
Stamceller finns i benméirgen och

virus och bakterier, ofta med ovan-
liga bakterier, svampinfektioner och
vartor 1 huden. Cirka en tredjedel av
de med medfédda immunologiska
sjukdomar insjuknar i annat dn in-
fektioner och det finns ockséd im-
munbrister dir infektionsfrekvensen
inte dr 6kad. Mycket vanligt dr ock-
sa tecken pa avvikande reglering av

ocksa hur mycket inflammation
barnet har, genom vissa inflamma-
tionsmarkdrer 1 blodet. Vid behov
g0r man dven rontgendiagnostik om
man har symtom fran magen eller
lungorna och genetisk diagnostik.

Vigen till diagnos kan vara lang,
figur 3 illustrerar tid fran forsta

1-3 ars alder:
Tata virusinfektioner
+ nagra éroninflammationer

7 ar: 16 ar:
Lunginflammation Laga vita blodkroppar (neutrofiler)
- svarar pa - gor benmérgsundersokning
Nyfoédd behandling som &r normal

13 ar:
Laga blodplattar
(trombocyter) - far diagnos ITP

€)

25 ar:
Insjuknar akut i granulomatés
interstitiell lungsjukdom (GLILD)
- utreds och far diagnos CVID

kan tas fram fran olika kéllor, som
perifert blod efter stimulering av
benmaérgen, fran benmaérg eller fran
navelstrangsblod. Till transplantation
av sma barn vill man helst anvinda
benmérg.

For barn som inte har SCID och inte
hittas vid nyfoddhetsscreeningen,
missténks diagnosen priméar/medfodd
immunbrist baserat pa barnets sym-
tom. Internationell statistik visar att
ca | per 10 000 barn insjuknar i en im-
munbristsjukdom under barndomen.
Uppskattningen av forekomsten ar
osdker beroende pa att tillgang till
hélso- och sjukvérd som kan stilla en
korrekt diagnos skiljer sig at i olika
delar av virlden. I dag &r drygt 500
olika medfédda immunbrister kinda,
och nya uppticks hela tiden. En
genetisk forklaring hittas dock inte
alltid. Férandringarna i generna ger
upphov till fordndringar i de protein
som generna kodar for och detta kan
leda till en méingd olika symtom.
Dessa kan vara tdta infektioner med

immunsystemet som autoimmunitet
riktad mot blodet med lagt blod-
viarde, laga nivder av vita blod-
kroppar, réda blodkroppar och/eller
blodplattar. Inflammatorisk tarm-
sjukdom och ledbesvér &r andra ex-
empel. Andra tecken pa avvikande
reglering ar forstorade lymfkortlar
och forstorad mjalte.

Det dr viktigt att en immunbrist-
utredning gors av en barnldkare med
immunologisk kunskap, men det
kan vara ganska svart att hitta nigon
och generellt dr kunskapen inte sa
valdigt hog, enligt Kim Ramme.
Man analyserar olika sorter av vita
blodkroppar, mangd och funktion,
nivd av immunglobuliner/antikroppar
samt olika sorter av immunglobuliner
(subklasser) samt méter antikropps-
svar pa givna vaccinationer. Man
maéter halterna av de olika komple-
mentproteinerna och deras funktion
samt om det finns ndgra autoanti-
kroppar, antikroppar som binder till
kroppens egen vdvnad. Man méter

symtom till diagnos for en individ
med vanlig variabel immunbrist,
CVID, som fick vénta ovanligt lange
pa sin diagnos. Anledningen till att
det kan ta sa lang tid att fa diagnos
ar att ldkare generellt inte har upp-
mirksamhet pa eller tillrdcklig
kunskap om priméra immunbrister,
eller att debutsymtom inte alltid
ar klassiska for immunbrist. Om
personen svarar bra pa antibiotika
ringer inga alarmklockor hos vérd-
personalen. Varningstecken for im-
munbrist noteras inte.

Framtidens resa till diagnos kommer
bli kortare pa grund av béttre diag-
nostik, fler som kan fa genetisk
diagnos, 0kad kunskap om immun-
systemet och dess delar och vilken
funktion de har. Det &r ockséd mojligt
att fler kommer kunna stamcells-
transplanteras och att den 6kade kun-
skapen om de genetiska orsakerna
till immunbrister kan leda till att fler
kan behandlas med genterapi fram-
over, och bli botade. W

Medlemsberittelser ér ett uppskattat inslag i PIObladet. Darfor soker
vi nu personer som &r intresserade av att dela med sig av sina erfaren-

heter av primar immunbrist (PI).

Har du sjdlv PI, dr du sambo/gift, vardnadshavare eller pa annat sitt har anknytning till ndgon som har PI

och vill skriva/dela med dig? Hor av dig till PIO pa mejl info@pio.nu.

Tips! P& P1Os hemsida www.pio.nu under menyn “Leva med PI” kan du ta del av medlemsberittelser.
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Virldsimmunbristreckan
#Go/Zebra och #ZebraRun

Text: Ulrika A Jondelius
Foto: Privat

For sjunde aret i rad genom-
fordes kampanjen #GoZebra
i Sverige under Varldsimmun-
bristveckan 22-29 april. Nytt
for i ar var att det ocksa gick
att promenera, jogga och
springa virtuella #ZebraRun-
lopp via appen RaceONE.
Totalt promenerade vi till-
sammans 55 320 minuter dvs
922 timmar.

#GoZebra och #ZebraRun

Det dr glddjande att se att ménga
PIO-medlemmar beréttar om kam-
panjen och ocksa inspirerar slak-
tingar, vénner, grannar och arbets-
kompisar att engagera sig, promenera
och samla in minuter. Vi har fatt
manga trevliga och positiva mejl
fran deltagare som uppskattar “att gé
zebra”. Genom detta hérliga engage-
mang har PIO fatt 30 000 kr i stod
fran kampanjens samarbetspartners.
PIO har ocksa fatt 6 869 kr genom
startavgifter fran #ZebraRun-loppen
samt via gdvor frdn medlemmar/
supporters. Intdkterna kommer att
fordelas mellan PIOs forsknings-
fond och att ta fram informations-
material for att sprida mer kunskap
om priméir immunbrist.

PIObladet Nr 2/2023

PIO har varit extra aktiva pa sociala
medier under veckan. Vi vill tacka
alla som delat PIOs inldgg och hjélpt
till att sprida kunskap om primér
immunbrist och som ocksa har lagt
upp inldgg och bilder frdn egna
promenader.

World Pl Week

Det var den internationella patient-
organisationen [POPI som startade
Varldsimmunbristveckan, World PI
Week, ar 2011. Syftet ar att oka
kunskapen och sprida kdnnedom
om priméra immunbristsjukdomar
hos allménhet, vardpersonal och be-
slutsfattare. I ar handlade kampanj-
veckans fokusomrade om vikten av
hdlsodata och vard for patienter
med en primédr immunbristdiagnos.
Runt om i vérlden arrangerades olika
aktiviteter, 14s mer pa kampanjsidan:
www.worldpiweek.org.

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, dr det naturliga
att tdnka “hdst”. Men tdnk om det
faktiskt dr en zebra som kommer?
Leta efter det ovanliga, det kan vara
primér immunbrist!

Ett hjartligt tack till er som deltagit

#WOridPIWee)
#GoZebra
\

World PIWeek

TESTe DIAGNOSE o TREAT

i kampanjen, for gévor till PIOs
forskningsfond/verksamhet och till
arets samarbetspartners Nordic Infu-
care och Steripolar. ¥

L
Zebrafika!
Under Varldsimmunbrist-
veckan bjod represen-
tanter fran PIO Skane-
Blekinge pa zebra-fika vid
de avdelningar pa universi-
tetssjukhuset i Lund dar

barn med primar immun-
brist far sin behandling.

Information om primér immun-
brist, Vérldsimmunbristveckan,
zebra-kampanjen och PIO fanns
ocksa pa det inbjudande upp-
dukade fikabordet. Ett mycket
uppskattat och gott sétt att sprida
kunskap till sdvil familjer som till
sjukvardspersonal.

PIO Skane-Blekinge bjod pa zebra-
fika och delade ut information om
PIO och Varldsimmunbristveckan pa
Skanes universitetssjukhus i Lund.
Foto: Birgitta Kjollerstrom.
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Socialstyrelsen utreder om viss var

nationell hogsp

Text: Gastskribent PIObladet - Lena Lovqvist, utredare, Hogspecialiserad vard, Socialstyrelsen samt Anna Lord, utredare och
Kristina Wikner, enhetschef, Hogspecialiserad vard, Socialstyrelsen.

Socialstyrelsen har tillsam-
mans med en sakkunniggrupp
utrett om viss vard vid primar
immunbrist ska bedrivas pa
nationell niva. Gruppen fore-
slar bl.a. att viss utredning, be-
handling och uppfoljning ska
utgéra nationell hdgspeciali-
serad vard fér bade barn och
vuxna. | maj skickades for-
slaget pa remiss.

Nationella enheter foreslas

for viss vard vid medfédd
immunologisk sjukdom

Hosten 2022 fick en sakkunniggrupp i
uppdrag av Socialstyrelsen att utreda
nyttan av nationell koncentration av

vardomradet primdr immunbrist”.
Gruppen har valt att bendimna om-
radet “medfodd immunologisk sjuk-
dom”. Isin genomlysning har de iden-
tifierat ett behov att formalisera be-
fintliga strukturer for nationell sam-
verkan och vidare utveckla varden
for personer med medfodd immuno-
logisk sjukdom inom systemet for
nationell hogspecialiserad vard. De
storre universitetsorterna (Goteborg,
Lund, Stockholm och Uppsala) har
nagot mer utbyggd vard pa tertiédr
vardniva och fungerar redan idag
som referenscentra for andra kliniker
runt om i landet. En stor del av for-
slaget handlar ocksa om att bygga
vidare pa detta och skapa kunskaps-
centrum for de séllsynta sjukdomar
som omfattas av vardomradet. Ett
forslag om nationella enheter for

beddmning, utredning, diagnosti-
cering och uppfdljning av barn och
vuxna med (vissa) medfodda immu-
nologiska sjukdomar varav nagra en-
heter med ansvar for handhavandet
av larm efter nyfoddhetsscreeningen
har tagits fram. Forslaget remitterades
i slutet pd maj och remissperioden
pégér till mitten pa oktober 2023.

Den nationella viarden utgor en
liten, men viktig del av virden.
Regional véird for patienter med
medfodd immunologisk sjukdom &r
fortsatt grunden for att varden ska
fungera for dessa patientgrupper.
Det dr helt avhingigt att det finns
regional kompetens tillgénglig i hela
landet for att kunna hantera akuta
tillstdind som till exempel svara
infektioner i form av sepsis, lungin-
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d vid primar immunbrist ska utgora

ecialiserad vard

flammation, hjdrnhinneinflammation
och osteomyelit samt for att hantera
svara tillstand till f6ljd av kompli-
kationer som autoimmunitet och in-
flammation. De sakkunniga betonar
vikten av att regionerna fortsatter att
uppratthalla och utveckla véarden for
dessa patienter inom varje region och
samverkansregion. Didremot behdver
de nationella verksamheterna fa ett
stort ansvar for kunskapsuppbyggnad
och spridning av kunskap kring den
komplexa, mer séllsynta och avance-
rade varden for bade barn och vuxna.
Forhoppningsvis kan vérdkedjorna
starkas om vardstrukturen blir mer
tydlig i och med inférandet av natio-
nell hogspecialiserad vard.

Den avancerade varden bor utga
fran nationella enheter. Det sker
en kontinuerlig och snabb utveckling
av omradet vad géller utredning,
uppfoljning och behandling. Arligen
utfors cirka 30 avancerade behand-
lingar pd barn, varav ca 10 stam-
cellstransplantationer. For vuxna ar
siffran hogre, ca 70-80 patienter
arligen far den typ av avancerad be-
handling som bendmns i underlaget.
Utredningar infor och utférande av
t.ex. stamcellstransplantationer, viss
immunsuppression och sarldkemedel
bor utga fran de nationella enheterna
medan underhéllsbehandling och
viss uppfoljning kan ske regionalt.
Nationell hogspecialiserad vard kan
ge en mer jamlik vérd, dir patienten,
oavsett var man bor i landet kan bli
bedomd av, och i samrdad med, den
framsta expertisen.

Overgangen fran barn- till vuxen-
sjukvird behéver stirkas. Hand-
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laggningen av patienter med med-
fodda immunologiska sjukdomar
varierar fran tillstand till tillstdnd och
kan vara utmanande. Olika specia-
lister kan behdvas for bedomningar,
faststillande av diagnos och upp-
foljning. Det maste finnas en dialog
inom och mellan olika professions-
och specialistgrupper samt en béttre
struktur for Gverforing fran barn- till
vuxensjukvard. De nationella en-
heterna kan ta ett storre ansvar for
att forbattra detta och ockséa fungera
som stdd for de regionala enheter
som moter dessa patientgrupper.

Socialstyrelsen leder processen
Socialstyrelsen leder arbets- och
beslutsprocessen for att koncentrera
viss vard pa nationell niva. Myn-
digheten har regeringens uppdrag att
genomlysa all vard i samverkan med
olika parter, bland annat regionernas
struktur for kunskapsstyrning och
patientorganisationer. De nationella
programomradena (NPO) foreslar
vardomraden att genomlysa samt
nominerar sakkunniga. Utifran dessa
forslag prioriterar Socialstyrelsen
vardomraden och tillsétter sakkunnig-
grupper for genomlysning av respek-
tive vardomrade. For att fordjupa sig
i omréadet och forstad behoven bittre
utfor Socialstyrelsen intervjuer med
flertalet sakkunniga inom omradet in-
for tillsittning av sakkunniggruppen.
Sakkunniggruppen ska bestd av
ca sju representanter, en sakkunnig
fran varje samverkansregion samt en
patientrepresentant. Hosten 2022
fick en sakkunniggrupp i uppdrag
av Socialstyrelsen att utreda nyttan
av nationell koncentration av vérd-
omradet “primér immunbrist”.

I sakkunniggruppen for detta omrade
ar Primér immunbristorganisationen
representerade genom Anneli Lars-
son. Sakkunniggruppernas ansvar ar
att ta fram ett underlag med forslag
om vad som ska utgdra nationell
hogspecialiserad vard. Arbetet har
utforts genom digitala och fysiska
moten under en period pé cirka atta
ménader. Underlaget som tagits fram
beskriver kortfattat vilken del av
vardomradet som kan vara aktuell
for koncentration. Underlaget ar inte
en beskrivning av hur varden ska
utforas, eller en detaljerad beskriv-
ning av vad medfodd immunologisk
sjukdom ér. Det dr ett underlag som
fokuserar pa varfor detta ska utgora
nationell hogspecialiserad vérd, och
vilken vard som bor koncentreras till
nationella enheter. Sakkunniga har
aven foreslagit hur manga nationella
enheter den varden ska bedrivas pa.
I underlaget specificeras dven vilka
sérskilda villkor som ska gilla for
de verksamheter som ansdker om
tillstand att fa bedriva véarden. I sak-
kunniggruppens uppdrag ligger dven
att gora en initial konsekvensanalys
utifran sitt forslag.

Vad hénder nu?

Regionerna och andra berdrda
aktorer har nu mojlighet att ge
sina inspel pa forslaget. Underlaget
ligger Oppet pa Socialstyrelsens
webbsida'. Nér remissperioden &r
over (oktober 2023) ska remissin-
stansernas synpunkter analyseras och
bemotas i ett yttrande av sakkunnig-
gruppen. De kan da justera eller
fortydliga sitt ursprungliga forslag
samt ldgga till eller dra bort sérskilda
villkor. Dérefter gar drendet vidare
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Steg 1

Férslag fill
vérdomraden
och atgérder

&

Steg 8

Uppfslining/
utvérdering

till beredning infor Socialstyrelsens
beslut. Beredningsgruppen tittar pa
hela drendet, inklusive alla remissyn-
punkter innan de ldmnar sitt yttrande
om att forslaget om koncentration
eventuellt leder till storre patientnytta
eller om de ser for stora negativa
konsekvenser for svensk hélso- och
sjukvard. Om de positiva konse-
kvenserna Overvdger kan Social-
styrelsen ta beslut i slutet av 2023.

Regionerna ansoker om att bedriva
den nationella virden. Om Social-
styrelsen beslutar att denna vérd ska
utgdra nationell hogspecialiserad
vard Oppnar myndigheten upp for
regionerna att ansoka om tillstand
att bedriva den definierade natio-
nella varden. Ansdkningarna bereds
och bedoms av en beredningsgrupp
bestdende av tjdnstemin fran de sex
samverkansregionerna. Berednings-
gruppen bestar av representanter for
bade universitetssjukvard, ldnssjuk-
vérd, forskning och utbildning. Deras
forslag pa fordelning av tillstdnden
lamnas till ndmnden for nationell
hogspecialiserad vard. Namnden &r
politiskt tillsatt och de beslutar om
vilka regioner och verksamheter som
fér tillstand att bedriva den nationellt
hogspecialiserade varden. Beslut om
vilka regioner och verksamheter som

Killor:

Genomlysning, ’
underlag fér beslut

Steg 7

Beslut om
tillsténd

<

far tillstand fattas som tidigast under
varen 2024.

Hur féljs varden upp?
Socialstyrelsen ansvarar for att
forvalta och folja upp de tillstind
som nimnden beslutar om. I
november 2020 lanserade Social-
styrelsen ett nytt webbsystem for
arlig uppfoljning av de verksam-
heter som bedriver nationellt hog-
specialiserad vard?. Pa ett tydligt och
transparent sétt foljs tillgdnglighet
och resultat upp, systemet mojliggor
jamforelser och ger ett underlag for
fortsatt utvecklingsarbete inom de
olika vardomradena. De verksamheter
som far tillstdnd att bedriva natio-
nell hogspecialiserad vard kommer,
tillsammans med Socialstyrelsen, ta
fram relevanta uppfoljningsmétt som
pa bista sitt aterspeglar malet med
att koncentrera viss vard. Myndig-
heten gor dven kvalitativa och kvan-
titativa fordjupade uppfoljningar av
nationell hdgspecialiserad vard. Vi
foljer t.ex. de sérskilda villkoren som
géller for tillstdindsomradena och vi
tittar pa remitteringsmonster inom
respektive tillstindsomrade. Genom
systemet for nationell hogspecia-
liserad vard okar forutsdttningarna
for uppfoljning, forskning och ut-
veckling. l

Steg 3

Remiss

Steg 6
Beredning

och antal utférare

A 4
Steg 5

Ansdkan om
tillstand

Oversikt av arbetsprocessen.

Fakta:

Om nationell
hégspecialiserad vard
Nationell hogspecialiserad vard
ar vard som dr komplex och
séillan forekommande. Den ar
offentligt finansierad och be-
drivs vid som mest fem enheter i
landet. Syftet med att koncentrera
varden till ett fital enheter ar att
uppratthalla god kvalitet, hog
patientsédkerhet och en effektiv
anvindning av hélso- och sjuk-
vérdens resurser. Arbetet syftar
ocksa till att ge manniskor lika
tillgdng till hogspecialiserad vard
oavsett var de bor.

Oversikt av

arbetsprocessen
(se figur ovan)

Folj arbetet

* pa Linkedin #nhv

* via Socialstyrelsens
mejlutskick — anmal dig till
NHV @socialstyrelsen.se

* pa socialstyrelsen.se/nhv

I https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/

pagaende-arbete/steg-3-remiss/

2 https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/nationell-hogspecialiserad-vard/

arlig-uppfoljning/
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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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. L 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.

~

Ta kontakt med din sjukskéterska
for att fa veta mer om hembehandling

@ .
nordlic

NFUCare

Nordic InfuCare AB ® Box 14026 167 14 Bromma
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