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Freedom
Enkel infusionspump,
saker behandling

FREEDOM60"

Syringe Infusion System

FreedomEdge*

Syringe Infusion System

Freedom infusionssystem ar ett porta-
belt, latthanterligt och helt mekaniskt
infusionssystem utan behov av elektro-
nik eller programmering. Systemet ar
enkelt att anvanda, anpassar sig efter
din kropps férmaga att motta lakemedel
och ger dig mojlighet att ta din behandling
var du an befinner dig.

when outcomes matter

SteriPOIar Tel. 018 430 0980 | info@steripolar.se www.steripolar.se




Hint se i sist...

Valkomna till arets férsta nummer av PIObladet.

Runt om i vérlden sprids nu det nya coronaviruset,
covid-19. Vi ser redan en stor paverkan av viruset i hela
sambhéllet. Hur covid-19 péaverkar sjukdomsbilden hos
personer med primér immunbrist &r for tidigt att siga.
Medlemmarna i ldkarnas och patienternas internatio-
nella organisationer utbyter nu regelbundet erfaren-
heter och kunskap med varandra. Vart efter mer fakta
blir kdnt kommer vi att formedla kunskapen. PIO foljer
utvecklingen av smittspridningen och myndigheternas
rekommendationer. Det finns information pa PIOs hem-
sida www.pio.nu och vi uppdaterar om det blir aktuellt
med nagra sérskilda réd till personer med nedsatt im-
munforsvar. Pa sidan 16 finns en lista med webb-lankar
till olika myndigheter och organisationer dér det gar att
fa mer och aktuell information om covid-19.

For att inte utsdtta PIOs medlemmar for eventuell
covid-19-smitta i samband med resor till/frén PIOs érs-
mote samt vid sjédlva motet beslutade PIOs styrelse att
stdlla in ars- och medlemsmdétet i Orebro. Sjélva érs-
motet kommer istéllet att hallas via telefon l6rdagen
den 28 mars klockan 10.00-12.00. Information kom-
mer att mejlas ut till de medlemmar som var anmaélda
till arsmotet samt finnas pa PIOs hemsida och pa sociala
medier. Det gér bra att anmiéla sig till telefon-drsmotet
dven om man inte var anmald till métet i Orebro. An-
maélan skickas till info@pio.nu senast 26 mars.

Den 22-29 april ar det
dags igen att ge oss ut pa

zebra-promenader. [ ar firar sjélva kampanjen Virlds-
immunbristveckan (World PI Week) 10 ar. Den inter-
nationella patientorganisationen IPOPI som star bakom
kampanjen skriver att fokus i ar dr att fira livet och alla
de framsteg som skett inom primar immunbristomradet
under dessa 10 ar. Hur vérldsimmunbristveckan kom-
mer att paverkas av covid-19 vet vi inte dnnu. Mer in-
formation kommer pd www.pio.nu.

Nytt for i ar. P1Os arsberéttelse for 2019 kommer inte
att skickas ut per post eftersom portokostnaden har okat
kraftigt. Arsberittelsen skickas i pdf-format via e-post
till medlemmar som angett en e-postadress. Den kom-
mer ocksé att finnas tillgénglig via hemsidan. Om du
onskar en utskrift pa papper sa gar det bra att kontakta
PIO.

Aven om ingen i nuléget vet hur vi alla kommer att pa-
verkas av covid-19 pé kort och lang sikt, sd kommer vi
tillsammans att ta oss igenom det har.

Ta hand om varandra! Tips! Extrainsatt avsnitt

Varma hélsningar av PIOs podd "Sa sjukt”
v < (), | Primar immunbrist och
d C«,K Q&(&L/.«‘/-) covid-I9. Lyssna via
Maria Monfors PIOs hemsida eller dar
Ordforande poddar finns.

o
OO OO OO OO0 Smatt G‘ gott

Gilla oss pa Facebook!
www.facebook.com/PIO.Riks/

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

I?IOs arsmote
Arsmotet kommer att hallas via
telefon klockan 10.00-12.00.

28 mars

cccece

cccece

22-29 april Varldsimmunbristveckan
med bl.a zebra-promenader.

ccoe

(6)7-9 aug. Familjelager i Uskavi, utanfér Nora

3 saker tillsammans. Lagret firar 20 ar!

PIObladet Nr /2020

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

Zebra-
butiken

Nar du handlar i zebra-
butiken via PIOs hemsida,
gar ditt stod till PIOs verk-
samhet for att bland
annat sprida mer kun-
skap och information
om primar immunbrist.
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Aktuellt i PIO

World Pl Week firar 10 ar!

Varje ar, den 22-29 april upp-
marksammas primar immunbrist
varlden over genom kampanjen
Varldsimmunbristveckan.

World PI Week, eller Varldsimmun-
bristveckan som vi kallar kampanjen
hiar i Sverige, startades 2011 pa
initiativ av IPOPI, den internationella
patientorganisationen for primér
immunbrist. Kampanjen genom-
fors med syftet att 6ka kunskapen
och sprida kdnnedom om priméra
immunbristsjukdomar hos allmén-
het, vardpersonal och beslutsfattare.
Det grundliggande malet ar att alla
barn och vuxna som har en immun-
bristsjukdom ska fa ritt diagnos och
basta vard och behandling for att
kunna leva ett sa bra liv som mojligt.

I Sverige gar vi som zebror!

I Sverige har vi sedan 2017 gatt pa
zebra-promenader. Genom prome-
naderna samlas pengar in till PIO,
via stod fran kampanjens samarbets-

partners, som ska anvindas till att
sprida mer information om primér
immunbrist.

Kla dig géirna
i svart och vitt
pa din prome-
nad. Registrera

GAR £
N W “Op
hur manga mi-

nuter du gatt pa

www.pio.nu. Genom att delta gor du
en god gérning och pa kopet far du
frisk luft och motion. Tack for att du
hjdlper till och bidrar med din tid!

Varfér en zebra?

Zebran anvénds for att forklara och
sprida kunskap om ovanliga sjuk-
domar. Om du hor klappret av hovar,
ar det naturliga att tinka “hédst”. Men
tank om det faktiskt &r en zebra som
kommer? Leta efter det ovanliga, det
kan vara primér immunbrist!

Sprid kunskap!
Hjélp oss att sprida kunskap om pri-
mér immunbrist via sociala medier!

Bjud in eller utmana dina vanner och
bekanta att vara med i kampanjen.

Andra aktiviteter under veckan
PIOs ldnsavdelningar anordnar ofta
andra aktiviteter under veckan som
exempelvis en foreldsning eller ett
besdk pa sjukhus for att dela ut infor-
mationsmaterial om primér immun-
brist. Hur aktiviteter kommer att pa-
verkas av covid-19 vet vi inte dnnu.

Stort tack till bolagen CSL Behring,
NordicInfu Care, Octapharma, Steri-
polar och Takeda som dr véra samar-
betspartners under veckan.

World PI Week

TESTe DIAGNOSE ¢ TREAT
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for subkutan

@ FLEXIBEL

IMM.SV.053-01-JAN2020

Den nya generationens
infusionspump

infusionsbehandling”

@ SMART TEKNOLOGIH

Touchscreen och bluetooth™

@ ANVANDARVANLIG

Intuitiv design fér smidig hantering

3-i-1, en pump till tre sprutstorlekar

* Se bruksanvisning fér pumpens anvéndningsomrade och kontraindikation
** Klinisk data kan exporteras, se bruksanvisning fér detaljer.

nordic

INnFucare

www.infucare.com
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Forskningsstod

Forskningsstod 2019

Text: Karan Golestani

Variabel immunbrist pa engelska
CVID, Common Variable Immune
Deficiency, ar den vanligaste
symtomgivande primara immun-
bristen bland vuxna i Sverige,
med en formodad prevalens pa
ca I:225 000. Eftersom sjukdomen
kan visa sig pa manga olika satt,
ar den ofta svar att diagnostisera
och en férdrojning till diagnos pa
flera ar ar tyvarr vanligt.

Jag ar specialistlikare pa Skénes
Universitetssjukhus och doktorand
vid Infektionsmedicin pa Lunds
Universitet. Till vardags arbetar
jag pé Infektionskliniken i Malmo
dér jag bl.a. har hand om en del av
var immunbristmottagning. Till-
sammans med infektionskollegor i
Malmé och Lund, arbetar vi nu for
att minska denna fordrojning till di-
agnos genom mitt forskningsprojekt
’Tidig identifiering av variabel im-
munbrist”.

Variabel immunbrist (CVID) &r en
immunbrist som kénnetecknas av
bl.a. nedsatta nivder av antikroppar
framforallt av typen immunglobulin
G (IgG), men hos en del personer
dven av andra typer av brister 1 im-
munforsvaret. Sjukdomen visar sig
vanligen i vuxen alder med 6kad in-
fektionsbendgenhet och hos manga
dven med immundysreglering, vilket
betyder en 6kad risk for inflamma-
toriska sjukdomar sdsom magtarm-
sjukdom, autoimmuna blodcell-
brister och granulom (en sorts
kroniska inflammationshirdar) men
dven okad risk for cancer.

En grov uppdelning i tva under-
grupper kan goras av CVID: personer
med endast infektioner och personer
med béde infektionsbenéigenhet och
immundysreglering. Vi vet fran bade
klinisk erfarenhet och fran fler-
talet studier, att personer som dven
har immundysreglering dr svarare

Karan Golestani som tilldelats PIOs forskningsstod 2019 uppvaktades med
diplom och blommor av Camilla Ottosson fran PIO. Foto via Karan Golestani.

att behandla, har sdmre prognos och
16per storre risk for komplikationer.

Tidig diagnos dr darfor sarskilt
viktig i denna undergrupp. Men
eftersom sjukdomen i denna under-
grupp kan visa sig pa manga olika
sdtt, dr fordrojningen till diagnos en
utmaning da patienter ofta initialt
omhindertas pa annan specialist-
mottagning d4n immunbristmottag-
ning. Denna f6rdréjning som ibland
kan vara 4-9 ar efter symtomdebut,
kan leda till betydande skada pa
organ och séankt livskvalité.

Tidig diagnos och start av behand-
ling, i form av bl.a. immunglobulin-
substitution, kan badde minska sjuk-
domsbérdan och dodligheten. Vi
har en stidndigt vixande verktygs-
lada av behandlingar och vi vet

fran andra typer av immunbristsjuk-
domar att tidig diagnos ger bittre
forutsittningar att lyckas med be-
handlingar.

I vért projekt forsoker vi darfor tidigt
identifiera patienter med CVID ge-
nom en riktad screening av patienter
med sjukdomar som ar forknippade
med CVID. Projektet startade vi i
Skéne under sommaren 2019, dar
provtagningar och utredningar nu
sker fortlopande. Med hjélp av vart
nétverk 1 SLIPIL; duktiga och intres-
serade immunbristkollegor i Sverige,
ar planen och forhoppningen att vi
ska utoka projektet till andra delar av
landet under 2020.

Ett stort tack for PIOs forsknings-

stod som kommer vara till stor hjélp
att uppna det malet! W

PIObladet Nr1/2020



Tack vare ﬁé‘im/ il PIO -

Maj-Lis Hellstroms
skribentstipendium

instiftat

Intervju med Maj-Lis Hellstréom, grundare av PIO

Foto: Sven Hellstréom

PIO: Forst, Maj-Lis, ett stort varmt
tack. Du ér en flitig gévogivare till
PIO och i november forra aret kom
det en ovanligt stor gava till PIO.
Hela 100 000 kronor gav du for
att instifta ett skribentstipendium.
Ett stipendium som PIO wvalt att
kalla Maj-Lis Hellstréms skribent-
stipendium. Beritta mer.

Maj-Lis: PIObladet och annat material
som PIO borjade ge ut varen 1978
var det forsta i virlden for manniskor
att lasa pa lekmannanivd. Om man
vill verka for ett viktigt &ndamal ar
tidningen ett nddvéndigt instrument
1 arbetet. Anvindningen av detta in-
strument kraver insikt och kunskap.
Allt material maste vara vederhéftigt
forst och framst men ska helst ock-
sa presenteras i en form som ldsaren
kan ta till sig. Méanga artiklar i PIO-
bladet har nog av och till setts som
”svara” av tidningens ldsare. Detta
pga det ibland komplicerade medi-
cinska innehallet. Jag forsokte under
mina 27 ar som redaktor att forvandla
foreldsares och intervjupersoners
sprak till en begriplig och tillging-
lig text for ldsaren. Det ar inte l4tt,
vilket mina eftertrddare kan intyga.
PIObladet har numera fétt en trevlig

och modern layout, vilket sékert upp-
skattas av ldsarna. Tidningen blev
emellertid, trots sitt fran borjan mera
diskreta ansikte, mycket uppskattad
av samtliga ldsare och var en god
bilaga nér det géllde att frimja vara
syften, om det nu géllde att gora oss
mera kinda bland makthavare eller
t ex skaffa pengar.

PIO: Det har nu gatt 42 ar sedan du
startade P1O och det dr nagra ar sedan
du lamnade alla formella uppdrag for
PIO. Men vad vi forstar sé dr du fort-
satt intresserad och foljer med 1 vad
som hénder i primdr immunbrist-
virlden. Du som sett utvecklingen
under 40 ar; vilka framsteg ar du
extra glad over att fa se?

Maj-Lis: Det é&r till stor gladje for
mig att primdr immunbrist har blivit
ett, om inte ként, sa i alla fall vil be-
skrivet sjukdomstillstand, i alla sina
varianter. Den Okenvandring Sven
och jag, som fordldrar fick genom-
fora, vill jag hoppas andra foréldrar
ska besparas och det var ocksa mitt
mal med organisationen. Dock ska
sdgas att intensiva forsok gjordes
sa tidigt som pa 70-talet att forsoka
rddda véra tre barn. Men jag vill

ocksa betona att jag inte dr séker pa
hur det skulle ha blivit utan min egen
ihardiga kamp for att hitta ett bote-
medel medan de dnnu andades.

Pa PIOs 30-arsjubiléum foreslog
jag att screening av nyfodda for pri-
mér immunbrist skulle goras. Ja, det
drojde till strax efter 40-arsjubiléet,
som ni vet. Men det &r nu verklighet.
Framgéngarna med stamcellstrans-
plantationerna vid SCID kan inte nog
bejublas. Olika substanser har identi-
fierats for att béttre reglera immun-
forsvarets funktion hos drabbade.
Rutinerna for att upptidcka priméar
immunbrist och den uppehallande
behandlingen vid primér immunbrist
har 1 mycket forbéttrats.

PIO: Vad ser du for utmaningar nér-
maste dren?

Maj-Lis: De primédra immunbristernas
mangfald utgér ett mycket stort
arbetsfilt for forskningen i fram-
tiden. Man behover finna flera sam-
band och behandlingsmdjligheterna
maste utvecklas. En artikel, som jag
har skrivit om antibiotikaresistens,
kommer att publiceras i ett senare
nummer av PIObladet. ll

Maj-Lis Hellstroms skribentstipendium instiftades den I5 november 2019 av Maj-Lis Hellstrom
genom en gava till PIO, Primar immunbristorganisationen pa 100 000 kronor.

Stipendiet ska anvandas till kostnader och/eller arvode for skribenter av artiklar och referat till

PlObladet fran primar immunbristkongresser/-konferenser i Sverige eller utomlands.

PIOs styrelse utser och beslutar om vem eller vilka personer som ska erhalla skribentstipendiet
samt vilket belopp skribenten/skribenterna ska erhalla.

PIObladet Nr /2020
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m‘l "iE”i i Better Health, Brighter Future

Shire ar nu en
del av Takeda

Vart namn dndras men vart engagemang och fokus pa att gora
skillnad for patienter ar oférandrat.

Takeda har sedan det grundades ar 1781 utvecklats till ett globalt
ledande forsknings- och innovationsdrivet |akemedelsforetag
med huvudkontor i Japan. Tillsammans med halso- och sjukvarden
arbetar vi for att forbattra livskvaliteten for patienter.

C-ANPROM/SE//0550

D.0.P 03/2019

Shire Sweden AB, Vasagatan 7, 111 20 Stockholm



Text: Maria Michelfelder
Foto: IPOPI

Den internationella patientorganisationen for primar immunbrist,
IPOPI, arrangerade konferensen IPIC i Madrid 6-8 november. IPIC
anordnas vartannat ar och malgrupp féor moétet ar lakare och sjuk-
skoterskor. Vid motet 2019 deltog 750 personer fran 64 lander.

IPIC &r en uppskattad konferens som har fokus pa det praktiska omhéndertag-
andet av patienter med priméir immunbrist baserat pa den senaste forskningen.
Manga av deltagarna stéller fragor till foreldsarna efter foreldsningarna och
konferensen ér ett utmérkt tillfélle for ldkare och sjukskoterskor att utbyta
erfarenheter med kollegor.

Fran Sverige deltog ett tiotal personer, varav fyra representanter fran PIO,
Magdalena Déragrip, Maria Michelfelder, Anneli Larsson och Anders Fasth.
I detta nummer av PIObladet fér vi ta del av ndgra av de foreldsningar som

holls under motesdagarna.

For sallsynta sjukdomar, som de
flesta primara immunbristsjuk-
domar, ar det ovarderligt att
sjukvardspersonal, forskare och
patientforetradare mots pa in-
ternationell niva for att utbyta
kunskap och erfarenheter. |
Madrid fick vi ta del av presenta-
tioner av tva organiserade sam-
arbeten med syfte att utveckla
och forbattra diagnos och be-
handling for personer med pri-
mar immunbrist.

IUIS Inborn Errors

of Immunity Committee
Ordforande for [UIS-kommittén for
medfodda fel 1 immunforsvaret,
prof. Stuart Tangye, var inbjuden
att beskriva kommitténs arbete som
fokuserar pa att klassificera mono-
gena priméra immunbrister och till-
handahélla en uppdaterad lista Gver
kénda gendefekter. Den hér listan &r
tankt att anviandas som ett verktyg for
diagnostisering och behandling av
dessa ofta sdllsynta sjukdomar.

PIObladet Nr /2020

Nya gener som pa grund av mutatio-
ner orsakar primdr immunbrist upp-
ticks varje ar och under de senaste
30 aren har antalet kdnda gener okat
avsevirt. Ar 1980 kinde man till ca
50 gener och den senaste listan fran
2019 innehéller hela 430 gener, som
har delats in 1 10 olika tabeller. Listan
finns tillginglig via IUIS webbsida
(iuis.org) men dven i form av en app
vid namn “PID Phenotypical Diag-
nosis” dér man &ven kan soka efter
en specifik sjukdom eller ett symtom.
Dessa nya upptickter hjdlper oss att
forsta funktionen hos specifika gener
vilket i sin tur kan forenkla diagnos
och mdjliggdra nya behandlingar.

Europeiska referensnatverk

Share. Care. Cure. Med de slagorden
inledde dr Enrique Terol frdn euro-
peiska kommissionen sin presenta-
tion om europeiska referensnitverk
(ERN). Idén till ett nationsovergri-
pande samarbete vicktes runt ar
2000 och blev till verklighet i och
med att de forsta ndtverken bildades
2017. Syftet med de europeiska
referensnatverken ar att ssmmanfora
specialister fran olika EU-lander for
att forbéttra hilso- och sjukvérden i

Internationellt méte

Maria Michelfelder, Anneli Larsson
och Magdalena Déragrip.

fraga om livskvalitet, diagnos och be-
handling for personer med sillsynta
sjukdomar.

Idag finns sammanlagt 24 nétverk
som stréacker sig over 26 lander, med
over 300 deltagande sjukhus och
900 sjukvardsenheter. Primdra im-
munbrister hor hemma i referensnét-
verket som kallas ERN RITA och om-
fattar immunbrister, autoinflamma-
toriska och autoimmuna sjukdomar.
Utdver att erbjuda en kontaktyta for
specialister fran olika EU-lander for
att diskutera enskilda patientfall vill
RITA &ven arbeta for att harmonisera
riktlinjer for diagnos och behandling
och gora behandlingsmdjligheter
tillgdngliga for alla EU-medborgare,
oavsett vilket land man lever i.

IUIS, International Union of Im-
munological Societies, dr en para-
plyorganisation for regionala och
nationella intresseféreningar inom
immunologi.

ERN RITA star for European Re-
ference Networks on Rare Primary
Immunodeficiency, AuToinflamma-
tory and Autoimmune diseases.



Internationellt moéte

| diskussionen om screening
och diagnostik namndes ett pa-
gaende pilotprojekt for nyfodd-
hetsscreening i Nederlanderna
och erfarenheter fran screen-
ingprogram i Spanien, men ock-
sa gendiagnostik, nagot som
fortsatter att utvecklas och bli
mer tillgangligt.

Dr Narissa Suratannon frén Chula-
longkorn University i Bangkok be-
skrev fordelarna med gentester, att
de ger en definitiv diagnos och moj-
liggor genetisk radgivning och riktad
behandling. I regioner som Sydost-
asien, dar dr Suratannon ar verksam
och dir resurserna och erfarenheterna
ar begransade, forsoker man anvén-
da alternativa metoder till t.ex. hel-
genomsekvensering. For att uppna
en mer demokratisk tillgang till den
hér typen av diagnostisering dr det
viktigt att kunna erbjuda undersok-
ningar som &r betalbara dven om
staten eller forsékringar inte ersétter
kostnaden. Billigare metoder dar da-
taanalysen &r ldttare att genomfora
dven for mindre erfarna ldkare om-
fattar bl.a. genomtickande associa-
tionsstudier (genome-wide associ-
ation studies, GWAS), som innebér
att arvsmassa fran patienter jaimfors
med kontrollpersoners for att hitta
avvikelser och som kan kombineras

Genterapi har anvants som be-
handling av primar immunbrist
under 20 ars tid och vid kongres-
sen fanns tva av de mest erfarna
inom genterapi for primar im-
munbrist med for att dela med
sig av saval tillbakablickar som
aktuella nyheter.

Forst ut var prof. Bobby Gaspar
fran Great Ormond Street Hospital
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som grund for
Individanpassad behandling

med mikromatrisanalyser av DNA
och enbaspolymorfier.

Mikromatrisanalys dr en molekylar-
biologisk metod dér flera prov &r
ordnade 1 en matris, ett rutnét, pa en
mikroplatta. Analyserna som gors
kan avse aktiviteten hos ett stort an-
tal gener (DNA-mikromatrisanalys)
eller variationer i arvsmassan som
berdr en enda nukleotid, s.k. enbas-
polymorfi (single nucleotide polym-
orphism, SNP-mikromatrisanalys).

Individanpassad behandling

Dr Anne Puel fran University Paris
Descartes lyfte ocksé fram att kun-
skapen om vilken gen som orsakar
en viss defekt kan forbattra behand-
lingen for en viss individ. Hon beto-
nade vikten av balans, att man maste
motverka brister som orsakar t.ex.
infektioner samtidigt som behand-
lingen inte far leda till problem pga.
dysreglering.

Vigen mot individanpassad behand-
ling beskrevs av Kiki van Bilsen
frén Spaarne Ziekenhuis/Erasmus
Medisch Centrum, Nederldnderna,
med sjukdomen dystrofia myotonika,
dven kallad Steinerts sjukdom, som
exempel. Denna sjukdom &r dnnu
inte erkdnd som en primir immun-
brist, men de flesta patienter med

Steinerts sjukdom har brist pd im-
munglobulin G (IgG) men inget fel
1 produktionen av IgG. Troligtvis
orsakas immunbristen hos dessa
patienter av 6kad nedbrytning, s.k.
katabolism. Kunskap om de bakom-
liggande orsakerna kan vara till nytta
nér det géller att hitta nya behand-
lingar for priméir immunbrist.

Kiki van Bilsen forklarade att halv-
eringstiden for IgG ar lang, hela 3
veckor, och det tack vare den neo-
natala Fc-receptorn (FcRn). FcRn ér
en molekyl som binder till immun-
globulinmolekylen och forlanger
halveringstiden genom att se till att
IgG atercirkulerar istillet for att bry-
tas ned. Kiki van Bilsen undersoker
om FcRn hos personer med dystro-
fia myotonika &r paverkad och att
detta leder till 6kad risk for cancer
och okad infektionskénslighet pa
grund av laga halter av IgG. Aven
gener som &r inblandade vid priméra
immunbrister, som t.ex. STAT1 och
STAT3 paverkar eventuellt FcRn.

Sé tdnk om man kunde rikta in en
behandling pa just FcRn och nyttja
kunskap om genetiken bakom Fc-
receptorn for att mojliggora indivi-
danpassad behandling? I dagsldget
saknas det tillracklig kunskap och
ytterligare undersdkningar behdvs
av hur IgG omsiitts i kroppen och hur
FcRn uttrycks.

- historia och framtid

1 London, professor i pediatrik och
immunologi vid University College
London, som pratade om behand-
ling i allméinhet och lyfte fram flera
fordelar med genterapi jaimfort med
stamcellstransplantation. Vid gen-
terapi kan exempelvis transplan-
tat-mot-virdsjukdom undvikas och
for vissa typer av svar kombinerad
immunbrist (SCID) krévs ingen eller
bara lite forbehandling. Traditionellt
sett forbehandlas patienter som ska
genomga stamcellstransplantation

med cytostatika, som kan orsaka
allvarliga biverkningar. Men 1 det
hiar sammanhanget nimnde Bobby
Gaspar dven att forskning just nu
pagar runt ett antikroppsbaserat
alternativ som skulle vara lindrigare
for patienten genom att bara paverka
immunforsvaret utan att skada DNA
pa det sitt som cytostatika gor.

20 ar av genterapi

Prof. Alain Fischer fran Hopital
Necker-Enfants Malades 1 Paris,
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professor i pediatrik vid College de
France, fick uppdraget att samman-
fatta 20 ar av genterapi och hans
presentation tog sin start i borjan av
2000-talet. Da genomfordes de forsta
forsoken med genterapi for patienter
med tva olika varianter av svar
kombinerad immunbrist (SCID),
x-kromosombunden SCID och
ADA-brist. For bada dessa sjuk-
domar kan allogen stamcellstrans-
plantation ocksa vara ett mdjligt bot
men ir en behandling som innebér
betydande biverkningar. Resultaten
for genterapi vid x-kromosom-
bunden SCID visar pd 90 % o&ver-
levnad efter 20 ar och att bade T- och
B-cellsdefekten har kunnat botas
hos 85 %. Hos vissa botades endast

T-cellsdefekten vilket gor att dessa
behover immunglobulinbehandling.
Vid de forsta forsoken med genterapi
anvindes en vektor (bdrare av den
korrigerade genen) som orsakade
mutationer som 1 sin tur ledde till
leukemi. Idag anvinds s.k. sjilvin-
aktiverade vektorer som forebygger
detta och sedan det infordes har inga
fler fall av leukemi konstaterats.

Mellan 2002 och 2013 utférdes gen-
terapi pa 55 patienter med ADA-brist
vid tre olika center i Italien, USA och
Storbritannien. 1 samtliga dessa fall
anvindes samma vektor som vid for-
sta forsoket for x-kromosombunden
SCID, men samtliga individer lever
och ingen har utvecklat leukemi.

Primar immunbrist och

Att primar immunbristsjukdomar
paverkar kroppen pa manga
andra satt an enbart genom
Okad infektionskanslighet tydlig-
gjordes under forelasningar som
beskrev olika komplikationer,
bland annat i form av autoim-
munitet, autoinflammation och
cancer.

Dr Felipe Suarez fran Hopital Necker
Enfants Malades 1 Paris, beskrev en
undersokning gillande utveckling av
cancer vid primédr immunbristsjuk-
dom. Undersokningen var baserad pa
aktuell data frén registret som fors av
franska nationella referenscentret for
primédra immunbrister, CEREDIH.
Av de registrerade personerna hade
knappt 8 % (584 personer av 7463)
utvecklat cancer. 25 personer hade
utvecklat fler &n en typ av cancer,
sa totalt handlade det om 678 olika
cancerfall, varav 376 var blodcancer
(lymfom, myeloid leukemi) och
302 tumorer (framforallt hud- och
mag/tarm-cancer). Baserat pa dessa
siffror kunde Felipe Suarez samman-

PIObladet Nr /2020

fattningsvis konstatera att risken att
utveckla en cancersjukdom dr hogre
om man har en primdr immunbrist.
Det som ocksd framgick ndr man
tittade pa tidpunkten for nér perso-
nerna hade drabbats av cancer, var att
det ofta uppstod i yngre éldrar jam-
fort med allménheten i stort.

Autoinflammatoriska sjukdomar

Autoinflammation var &mnet for
den presentation som Dr Bénédicte
Neven fran Hopital Necker-Enfants
Malades, Paris holl. Hon inledde
med att forklara vad autoinflamma-
tion &r, och nimnde som exempel
aterkommande episoder av feber, ett
klassiskt exempel ar familjar medel-
havsfeber, samt avsaknad av T- eller
B-cellsspecifikt immunsvar. Det se-
nare star i motsats till autoimmunitet
som hérror just fran T- eller B-cells-
specifikt immunsvar. Nagra exempel
pa symtom kan vara just aterkom-
mande feber med varierande langd
och frekvens, systemisk inflamma-
tion som orsakar hog sénka, olika ty-
per av hudsjukdomar och problem i
mag-tarmsystemet. Bénédicte Neven
papekade ocksa svarigheten med att

Internationellt méte

Sedan 2013 har fler an 75 patienter
framgangsrikt behandlats med gen-
terapi via sjilvinaktiverade vektorer.

For Wiskott-Aldrichs  syndrom
(WAS) har genterapi en ndgot kor-
tare historia, men 8 ars erfarenhet
visar att det dr en séker och effektiv
behandlingsmetod. Patienterna har
farre infektioner, besvdras mindre av
eksem och har férre svara blodningar,
men trombocytopenin kvarstar.

Alain Fischer sammanfattade till sist
de gangna 20 dren med att vi nu har
en bevisat vil fungerande och sdker
behandlingsmetod i genterapi, dven
om vidgen dit har varit lang och
smartsam.

Charlotte Cunningham-Rundles

behandla och lindra autoinflamma-
toriska symtom hos personer med
T- och B-cellsbrister eftersom de
behandlingar som finns kan 6ka in-
fektionsbendgenheten.

Samsjuklighet hos vuxna och dldre
Professor Charlotte Cunningham-
Rundles frdn Mount Sinai School of
Medicine i New York forelédste under
samlingsrubriken Diagnos och be-
handling av primédr immunbrist hos
vuxna” och pépekade en intressant
detalj géllande doseringen av im-
munglobulin till vuxna patienter. I
motsats till barn vigs vuxna patien-
ter inte regelbundet, atminstone dér
Charlotte &r verksam, vilket naturligt
leder till att dosen “minskar” i for-
héllande till kroppsvikt om patien-
ten okar i vikt utan att dosen hojs pa
motsvarande sétt.
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Amerikanska studier som Cunning-
ham-Rundles presenterade visade
pd att immunglobulinbehandling
hjalper véal mot lunginflammation
men inte mot infektioner i slem-
hinnorna. Tre studier géllde personer
med primidr immunbrist som fick
subkutan immunglobulinbehandling
och i samtliga studier kunde olika
infektioner pavisas, trots pagaende
behandling, och mest framtradande
var bihdleinflammation som mellan
31-57 % av patienterna uppvisade.

Cunningham-Rundles redogjorde
dven for olika autoimmuna sjuk-
domar som dr vanliga vid variabel
immunbrist (CVID), som t.ex.
forstorade lymfkortlar, forstorad
mjélte, olika lungsjukdomar och gra-
nulomatds sjukdom (enligt data fran
det patientregister som hanteras av
USA:s immunbristnitverk USID-
NET).

Hon beskrev dven hur behandling
av autoimmuna komplikationer &n
idag mycket handlar om gissningar
och eftersom specifikt anpassade
lakemedel saknas hdmtas dessa fran
andra diagnoser. Precis som méanga
andra talare vid kongressen, sag dven
Cunningham-Rundles tydliga for-
delar med mer specifik, riktad
behandling, och hon avslutade sin

FOr att avsluta kongressen fick
prof. Alain Fischer aterigen ta
plats vid talarstolen for att be-
skriva sin vision av de kommande
10 aren.

Och han malade upp en positiv bild,
med medicinska framsteg dér fordju-
pad kunskap om olika sjukdomar och
gener mojliggor individuell “preci-
sionsbehandling”, dir utbredd scre-
ening for svar kombinerad immun-
brist (SCID) ger dnnu béttre mojlig-
heter till framgingsrik behandling
genom stamcellstransplantation eller
genterapi.

Vid sidan av alla moéjligheter ség
Alain Fischer den stora utmaningen
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presentation med orden: “Individ-
anpassad behandling &r fantastiskt,
men vi dr inte dér &n!”

Tidig upptéackt av samsjuklighet

Kan nivéerna av immunglobuliner
hos patienter ge ledtrddar om ev.
samsjuklighet? Med den fragan in-
ledde dr Virgil Daim frdn Erasmus
MC, Rotterdam, sin presentation,
och konstaterade att &ven om immu-
nologiska tester, bland annat gillande
immunglobulinnivéer, dr en viktig
del, &r det viktigt att ocksa vara upp-
mirksam pd icke-immunologisk
samsjuklighet. I en studie som han
hénvisade till uppvisade t.ex. 20 % av
patienterna olika dysfunktioner i det
endokrina systemet som inte var orsa-
kad av autoimmuna komplikationer.

En annan tydlig trend &r psykiatriska
besvir och depression som en majo-
ritet av Virgil Daims patienter med
vanlig variabel immunbrist (CVID)
visar tecken pé. Det far honom att
fundera pa om depressionen ar en
foljd av att leva med en kronisk sjuk-
dom eller om den kan bero pa under-
liggande orsaker, som T-cellsfunk-
tioner eller genetiska variationer.

For att 1 storsta mojliga man kunna
minska effekten av olika komplika-
tioner dr det naturligtvis viktigt att

1 att fordndra sambhillet 1 stort, att
nyfoddhetsscreening implementeras
brett och att nya innovativa behand-
lingar kan erbjudas till ett dverkom-
ligt pris och ddrmed bli tillgdngliga
for alla. Ett initiativ som arbetar
just for att 6ka medvetenheten om
och astadkomma foréndringar inom
dessa fragor dr “European Alliance
for Responsible Research & Deve-
lopment and Affordable Medicines”
som samlar en rad europeiska konsu-
ment-, patient- och folkhélsoorgani-
sationer. Liknande allianser mellan
olika patientgrupper och gemen-
samma intressepolitiska aktiviteter
ser Alain Fischer som nddvandigt for
att framstegen inom forskning och
medicin ocksd ska fa genomslag i
den faktiska varden.

uppticka dem tidigt och att f6lja upp
immunglobulinnivder kan vara ett
sdtt. Virgil Daim foreslog dessutom
ytterligare ett antal alternativ for att
underlétta tidig upptéckt, t.ex. aktiv
screening for vilkdnda komplika-
tioner, att dra nytta av studier pa
friska éldre for att fa referensvirden
och, som tidigare ndmnts, att vara
uppmérksam pa icke-immunologisk
samsjuklighet.

Immundysreglering

Prof. Troy Torgerson, ordférande i
Clinical Immunology Society i USA,
gjorde i sin presentation atskillnad
mellan priméra immundysreglerings-
sjukdomar och primédra immunbrist-
sjukdomar. Immundysreglerings-
sjukdomar, som t.ex. autoimmunt
lymfoproliferativt syndrom (ALPS)
och IPEX-syndromet, manifesterar
sig 1 forsta hand genom autoimmu-
nitet och autoinflammation i motsats
mot immunbristsjukdomarna som
i den hér indelningen i férsta hand
visar sig genom infektioner. En své-
righet med immundysregleringssjuk-
domar &r att en defekt i en gen kan
orsaka olika symtom hos olika indi-
vider. Dessutom é&r det oklart vilken
behandling som dr bést lampad, om
det dr s.k. immunmodulation eller
stamcellstransplantation eller kanske
livslang riktad behandling?

Alain Fischer
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vid primar immunbrist

Text: Magdalena Déragrip
Foto: IPOPI

Den internationella primar im-
munbrist-kongressen, IPIC, holls
2019 i Madrid. Med pa program-
met fanns en forelasning om
respiratorisk problematik och
immunologi.

Carla Duff frdn University of South
Florida i USA holl en presentation
i dmnet utifrdn sin egen erfarenhet
som sjukskoterska. Hon berdttade
att det finns olika typer av behand-
ling som kan ges om man upp-
ticker att en patient har fitt lung-
skador. Vanligast dr att man behandlar
genom att inhalera en koksaltlosning
som ofta har en hog koncentration,
en sa kallad hyperton koksaltlosning.
Den hjilper till genom att 16sa upp
slemmet sd att det littare kommer
upp. I USA forekommer dven an-
viandning av en sa kallad afflovist
som en del av andningsgymnastiken.
Den har till uppgift att vibrera och pa
sa sitt hjélpa till att fa slemmet att
lossna, vilket ér viktigt for att forhin-
dra att nya infektioner och eventuella
lungskador uppstar.

Det finns en hel uppsjo med olika ty-
per av nebulisatorer som anvénds for
att inhalera och utfora andningsgym-
nastik. De kan dven ha olika funktion
beroende pa vad som ska inhaleras
eller beroende pa vilken typ av lung-
skada eller Iungsjukdom man har.
Vid en lungskada har patienten ofta
okad slembildning och behover dar-
for hjalp med att fa bort slemmet ge-
nom exempelvis inhalationer. Men
dven psykologiskt stod &r viktigt,
eftersom den okade slembildningen
och hostan kan upplevas som en
jobbig del av vardagen i sociala sam-
manhang. [ vérsta fall kan det leda
till angest och depression eller att
man bara kdnner sig allmént samre.
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Carla Duff avslutar sin presenta-
tion och foreldsning med att ge tips
till bade vardpersonal och patienter.
Som patient édr det bra att vara del-
aktig i sin véard, darfor kan det vara
vardefullt att gora en plan for egenbe-
handling tillsammans med sin vérd-
givare fOr att pa bésta sitt ldgga upp
sin behandling. Som sjukskéoterska
till nagon med lungskada/lungsjuk-
dom ger hon tipset att fraga “Hur
manga ganger har du missat behand-
lingen?” istdllet for “Har du utfort
behandlingen s& som vi kom &verens
om?”. Man far ett mer &rligt svar da,
enligt hennes egen erfarenhet.

Carla Duff

Behandling av respiratoriska
besviér hos patienter med och
utan priméar immunbrist

Av personerna med vanlig variabel
immunbrist (CVID) drabbas ca 30 %
av nagon typ av lungsjukdom/lung-
skada. Ungefar 15 % drabbas av
granulomatos interstitiell lungsjuk-
dom (GLILD). Till skillnad fran en
“vanlig” lungskada som orsakas av
upprepade obehandlade infektioner,

Klaus Warnatz

orsakas GLILD av en dysreglering i
immunsystemet.

Professor Klaus Warnatz fran Cen-
trum for kronisk immunbrist vid
universitetet 1 Freiburg, Tyskland,
berdttade att behandling med im-
munglobulin forebygger lunginflam-
mation. Trots detta dr det vanligt att
personer med t.ex. X-kromosom-
bunden agammaglobulinemi (XLA)
och CVID drabbas av bronkiektas-
ier som haller igang en ond cirkel
med stindigt aterkommande be-
svér. Profylaktisk behandling med
azitromycin (en typ av antibiotika
som ocksa har antiinflammatoriska
egenskaper) kan vara ett sitt att
forhindra att symtomen forvérras.
Studier har gjorts pa rattor for att se
om inhalerbar immunglobulinbe-
handling skulle kunna visa nigon
mirkbar effekt mot pneumokocker.
IgG (immunglobulin G) visade sig
ge ett bra skydd, medan IgA (immun-
globulin A) eller en blandning av IgA
och IgM (immunglobulin M) inte
hade ndgon markbar effekt.  forts.
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forts. Dr. John Hurst, professor i
lungmedicin vid University College
1 London berittade under kongressen
hur lungorna paverkas av lungskador
nédr man inte har en antikroppsdefekt.
Vi tar drygt 17 000 andetag per dag
och med varje andetag andas vi in
gifter och mikroorganismer i lung-
orna som vart immunforsvar madste
hantera for att skapa en balans och
hélla oss friska. Nar man far pro-
blem i lungorna tenderar det ofta att
leda till en nedatgdende spiral dar
lungorna blir mer och mer paverkade.
Rokning &r ndgot som kan leda till
lungskador och péd senare tid har
det blivit allt mer populdrt med e-
cigaretter. Eftersom det saknas kun-
skap om hur dessa paverkar pa lang
sikt dr det fortfarande svart att séga
hur skadligt det 4r. Men d4 riskerna
anses lagre jamfort med nikotinciga-
retter dr de nog bést lampade for per-
soner som forsoker sluta roka.

Det som hinder i lungorna nér de
skadas &r att den egna uppséttningen
av bakterier i lungorna kan &ndras.
Alla friska lungor har en viss typ
och méngd av olika bakterier och
ndr en lungskada uppstar kan folj-
den bli att en viss typ av bakterie
minskar eller 6kar. Detta kan i vissa
fall innebdra att en odling fran lung-
orna felaktigt kan visa negativt re-
sultat mot bakterier. For att mita
lungfunktion finns det enkla tester
att ta till, som t.ex. forcerad oscilla-
tionsteknik. Lungskador har man
oftast som mest besvir av dd man
ar aktiv och ror pa sig. Darfor talar
John Hurst om att i vissa fall gora ett
sa kallat "cardio-pulmonary exercise
test” som mater lungfunktionen nér
man 4r i rorelse. Detta kan ibland ge
en bttre bild av lungskadan och hur
den ter sig. Han berittar &ven om an-
dra typer av undersokningar man kan
gora, men som inte alltid dr ndodvén-
diga. Ett exempel ar hyperpolarise-
rad magnetkameraundersokning av
lungorna. Det kan ge en bra bild dver
hur skadan ser ut och har fordndrats,
men det dr ocksa ganska dyrt.

John Hurst understrok vikten av
fysisk rorelse i samband med lung-
skador och lyfter fram andra behand-
lingsmetoder vid sidan av lakemedel.
Som exempel foreslar han grupp-
baserade aktiviteter i form av tréning
och utbildning ndgra ganger i veckan
dd man &dven kan tréffa andra i
samma Sits.
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IPIC-motet

Text: Anna-Carin Norlin
Foto: Arkivbild, PIO

Anna-Carin Norlin, dverlakare vid
Karolinska Universitetssjukhuset
i Huddinge, deltog pa den in-
ternationella primar immunbrist
kongressen IPIC, som halls den
6-8 november 2019 i Madrid.
Dr Norlin sammanfattar nagra
axplock fran métet.

Under kongressen holls bland annat
en paneldiskussion runt ekonomiska
aspekter och immunglobulinbe-
handling. Vem som stér for like-
medelskostnaden i olika ldnder. Ar
det skattefinansierat, finansierat av
forsdkringsbolag eller privata dona-
tioner? Tankevdckande!

Immunglobulinbehandling ar f{or
personer med primir immunbrist
en livskvalitethdjande och i manga
fall en livsnodvindig behandling.
Diskussioner fordes runt brist-
situationen pa detta ldkemedel.
Viktigt att immunglobulin ges pa ritt
indikationer.

Personer med variabel immunbrist
(Common variable immunodefi-
ciency, CVID) har en okad risk
for bade autoimmuna och autoin-
flammatoriska tillstdnd. Vid auto-
immuna tillstdnd 4r det adaptiva
immunforsvaret involverat (B-
och T-lymfocyter) och ibland kan
autoantikroppar ses. Autoantikroppar
ar antikroppar riktade mot kroppens
egna vavnader och celler istéllet for
som forvéintat mot bakterier, svamp
och virus. Viktigt att komma ihag ar

Anna-Carin Norlin

att det forekommer att personer med
CVID kan ha autoimmunitet utan att
autoantikroppar detekteras i1 blodet.
Vid autoinflammatoriska tillstdnd
ar det medfédda immunforsvaret
involverat. Cytokiner sasom IL-1
och TNF kan ge en inflammation.
Cytokiner dr proteiner som gor att
immunforsvarsceller kan “kom-
municera” med varandra. Det finns
ladkemedel som kan himma 6verak-
tiva cytokiner och ddrmed ddmpa en
inflammationsreaktion.

Kronisk spontan urtikaria (kliande
nésselutslag som varar mer dn 6
veckor) kan vara ett delsymtom vid
CVID. Om personen har urtikaria
och samtidigt en 0kad infektions-
bendgenhet bor utredning av anti-
kroppsnivaer overvdgas, summerar
dr Norlin.
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Studie om trotthet och Pl

Vi fér en hel del fragor till PIO om kopplingen mellan trétthet och primar immunbrist. Darfér bad vi Jenny Lingman
Framme, Overlékare vid barnkliniken pa Hallands sjukhus i Halmstad, om hjélp att sammanfatta en studie som

genomforts inom omradet.

Trotthet

hos personer med primara immunbrister

Text: Jenny Lingman Framme

Under &r 2017 publicerade Joud
Hajjar fran Texas studien Incre-
ased incidence of fatigue in
patients with primary immuno-
deficiency disorders. Har foljer
en sammanfattning av studien
och mina reflektioner.

Trots att utvecklingen har gatt fram-
at avseende diagnostik och behand-
ling av immunbristsjukdomar lider
maénga drabbade av nedsatt livskva-
litet. Vid andra sjukdomar sasom
olika former av cancer, hjértsvikt
och lungsjukdomar anses trotthet
vara den faktor som har storst
negativ inverkan pa livskvalitet. Vid
ndgra av dessa tillstdnd har 6kad
trotthet dessutom visats ha samband
med sdmre prognos for grundsjuk-
domen. Fastdn méanga personer med
immunbrist vittnar om en dkad trott-
het har det saknats forskning inom
omradet.

I den aktuella studien utgick man
fran data hdmtad ifrdn det ameri-
kanska immunbristregistret (USID-
NET) for att underséka forekomst
av trotthet hos personer med im-
munbristsjukdom, samt for att kart-
lagga andra faktorer som kan kopplas
till trotthet.

Studien inkluderade 2366 personer
med immunbrist, varav 430 personer
(18 %) led av trotthet. Som jam-
forelse kan ndmnas studier av den
allminna befolkningen i USA och
England dér trétthet rapporterats hos
6-7,5 % av deltagarna. Férekomsten
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av trotthet var storst hos personer
med olika former av antikroppsbrist
(26 %) och 1 synnerhet hos dem
med vanlig variabel immunbrist,
CVID (30 %). Hos personer med
andra former av immundefekt &dn
antikroppsbrist var forekomsten av
trotthet ddremot inte hogre én i den
allménna befolkningen.

Risken for trétthet kunde kopplas
till alder och BMI, dar forekomst
av trotthet okade med stigande alder
och BMI. Diremot inverkade inte
valet av behandling (intravendst
eller subkutant immunglobulin) pa
risken att lida av trotthet.

Nér gruppen med antikroppsbrist
och rapporterad trotthet jaimfordes
med gruppen antikroppsbrist utan
trotthet sdgs en klart 6kad forekomst
av depression. Dessutom hade de i
okad omfattning organskador till
foljd av sin immundefekt t.ex. lung-
skador som bronkiektasier, samt
autoimmuna sjukdomar sdsom reu-
matism och inflammatorisk tarm-
sjukdom.

Eftersom studien baseras pa be-
fintliga registerdata bor man tolka
resultaten med viss forsiktighet och
man kan inte dra nagra sikra slut-
satser om orsaken till trottheten.
Forfattarna spekulerar dock i att
trottheten kan bero péa 6kad inflam-
mation i kroppen, vilket kan stddjas
av att personer med immunbrist som
led av trétthet d&ven hade inflamma-
toriska sjukdomar sasom reumatism
och inflammatorisk tarmsjukdom i
okad omfattning. Aven forhojt BMI

som ett matt pd fetma ar kopplat
till okad inflammation. Registret
har inte som huvudsakligt syfte att
undersoka forekomst av trotthet och
uppgifterna paverkas av den subjek-
tiva beddmningen som respektive
lakare har gjort vid mottagnings-
besoket dd ldkaren matade in upp-
gifterna i registret. Detta gor studiens
data ndgot mindre tillforlitliga, men
som forfattarna péapekar kanske
studien av detta skdl har underskattat
forekomsten av trotthet.

Likvdl framkommer en hog fore-
komst av trotthet hos personer med
antikroppsbrist, vilket talar for
att det finns ett behov for vérden
att uppmérksamma detta symtom
mera, kanske genom att strukturerat
friga efter det, eller genom att
anvdnda standardiserade enkéter.
Att behandla trotthet kan vara svart,
men ett sitt kan vara att soka efter
och behandla pavisad inflammation.
Detta skulle kunna leda till forbéttrad
kroppslig hilsa, men ocksa forbéttrad
livskvalité. W




Trots nuvarande oro
angaende coronaviruset,
covid9, valier PIO att
fortsatta arbeta och planera
verksamheten utifran organisa-
tionens verksamhetsplan. An-
passningar i verksamheten gors
efter de rekommendationer
som kommer via myndigheter,
allt efter hand. Information om
forandringar lamnas via hem-
sidan, mejl och sociala medier.

20-arsjubileum!

Arets ldger, for barn och ungdomar
upp till 20 &r som har primar immun-
brist och deras familjer, ar det 20:e 1
rad och precis som tidigare bor vi pa
Uskavigarden vid sjon Usken utan-
for Nora. I r hoppas vi fi mojlighet
att erbjuda alla deltagande familjer
en extra overnattning efter onskemal

fran familjer som reser
langt. (Vi aterkommer

med besked senare under
varen.)

Under arens lopp dr det manga
familjer som har deltagit vid ldgren
och varje ar gors nya bekantskaper.
Det finns mycket roligt att gora pa
lagret: paddla kanot, spela minigolf,
fotboll och brinnboll, pyssla, bada,
leka, med mera. Det bjuds ocksa pa
forelasningar under helgen. Mer in-
formation om programmet kommer
langre fram!

Ta chansen att trdffa andra med
erfarenhet av primir immunbrist.
Kanske far du nya vénner for livet!

Egna stugor

Vi har bokat stugor dér det finns kyl-
skép, kok och egen toa/dusch. Det
finns dven platser med el for er som
vill ta med husvagn. P4 hemsidan

www.uskavi.se kan du ldsa mer om
lagergarden och titta pa bilder.

Inbjudan kommer att skickas ut i
maj/juni och det kommer att finnas
information och anmélningsformulér
pa PIOs hemsida.

For att delta pa familjeldgret maste
alla i familjen vara medlemmar i
PIO. Anmiélan om familjemedlem-
skap gor du enklast pd hemsidan
www.pio.nu eller genom att ringa
till P1IO pa telefon 019-673 21 24.

Lagret arrangeras '
av foréldrar med Hils -
stod fran PIO- ‘

kontoret.

Vi hilsar
bdde gamla
och nya del-
tagare varmt
vdlkomna!
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PIOs podd §4 Sjukt

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

Birgitta, medlem i PIO, berattar hur immunbristen
paverkar hennes liv. Professor Olov Ekwall intervjuas
om vad primar immunbrist ar och vad man ska tanka

pa for att ma sa bra som mojligt.
Sﬁﬁ(’r till hopp med béttre méjligheter till
jpetesl diagnos och behandling
Maj-Lis Hellstrom blickar tillbaka 40 ar och beréattar
om sitt liv och anledningen till varfér hon startade
patientféreningen PIO. Lisa, medlem i PIO, berattar
om vagen fram till sin diagnos, medicinering och
vad PIO betytt for henne. Professor Anders Fasth
intervjuas om behandlingsalternativen for primara

immunbristsjukdomar.
kronisk sjukdom

sl

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

AVSNITT 2 PIO 40 ar - fran fortvivlan

AVSNITT 3 Hjalp! Jag har fatt en

AVSNITT 4 Att valja framtid

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

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

Manga med priméar immunbrist drabbas ocksa av
autoimmunitet - nar immunforsvaret borjar attackera
kroppens egna celler. Vi moéter professor Vanda
Friman som forskar om kopplingen mellan primar
immunbrist och autoimmunitet. Vi far ocksa lyssna
pa Ludvig som har haft CVID sedan tonaren och som
aven drabbats av autoimmun sjukdom.

EXTRAINSATT - AVSNITT I
Primdr immunbrist och covid-I9

Alla podd-avsnitt avslutas med frageladan "Anders Fasth svarar och forklarar’. Kontakta garna PIO
med 6nskemal pa poddens innehdll och med fragor till professor Anders Fasth via mejl sasjukt@
pio.nu. Du hittar podden pa PIOs hemsida eller sok efter ‘S& sjukt” i SoundCloud, Podtail, Acast,
Podcaster eller YouTube. Programledare: Micha Arlt (avsnitt 19), Lucette Radstrom (frén avsnitt
I0) . Producent: Estrid Bengtsdotter. Podden ar ett samarbetsprojekt mellan PIO och CSL Behring.

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

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

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

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

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

AVSNITT 8 Forskning och behandlings-
mojligheter inom omradet primar
immunbrist

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

AVSNITT9 Foraldraskap och primar
immunbrist

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

AVSNITTI0 Familj, karlek och primar
immunbrist

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

Till PIO far vi just nu manga fragor som handlar om coronaviruset, covidd9. Vi far ocksa manga fragor pa individniva
dar man &nskar rad fér hur man ska agera i olika situationer. Eftersom det finns manga olika primara immunbrister
som paverkar immunforsvaret pa olika satt ar det svart for PIO att besvara dessa fragor. Nedan har vi sasmmanstalit
en lista med lankar dar du kan ta del av information om coronaviruset, covid-9.

Covid-I9

6§
2 &
«
PIOs hemsida: \
www.pio.nu/category/covid19/

IPOPI - International Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies:
wWww.ipopi.org/ X

rra

oL

1177, Vardguiden:

www. 1177.se/sjukdomar--besvar/infektioner/ovanliga-infektioner/covid-19-coronavirus/

Folkhadlsomyndigheten:
www.folkhalsomyndigheten.se/smittskydd-beredskap/utbrott/aktuella-utbrott/covid-19/

Krisinformation.se: N’
www.krisinformation.se/ -ﬂ o 3

° 3 U
Regeringskansliet:

www.regeringen.se/regeringens-politik/regeringens-arbete-med-anledning-av-nya-coronaviruset/

I

UD, Utrikesdepartementet:
www.regeringen.se/sveriges-regering/utrikesdepartementet/ a2\ )
Forsakringskassan:
www.forsakringskassan.se/privatpers/coronaviruset-det-har-galler

Halla konsument:

[ ]

e

)

www.hallakonsument.se/tips-for-olika-kop/kopa-tjanster/resor/allman-information-om-coronaviruset/

N

ECDC, European Centre for Disease Prevention and Control:
www.ecdc.europa.eu/en/coronavirus

it

. . Bilder dr fran PIOs informationsfilm
WHO, World Health Organlzatlon. som i nuldget (18 mars) har visats for

www.who.int/emergencies/diseases/novel-coronavirus-2019 ver 19.500 personer via Facebook.
Tack for att ni har hjdlpt till att dela!

EU-kommissionen:
https://ec.europa.eu/info/live-work-travel-eu/health/coronavirus-response _sv
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CSL Behring

Varldsledande utveckling
av plasmaproteinlakemedel for
allvarliga och sallsynta sjukdomar.

SWE-OTH-0032, mars 2020

CSL Behring AB, Box 712, SE-182 17 Danderyd | Phone: +46 8 544 966 70 | Fax: +46 8 622 68 38 | info@cslbehring.se | www.cslbehring.se
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En barbar infusionspump foér
subkutan infusionsbehandling’
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ANVANDARVANLIG

Intuitiv design fér smidig hantering

@ rFLeExIBEL

3-i-1, en pump till tre sprutstorlekar

)

Q@ SVART TEKNOLOGI

Touchscreen och bluetooth™
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NFUCare

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



	PIObladet 1 2020 Omslag
	PIObladet nr 1 2020inlaga

