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Hint e n sist..

Nér jag skriver det hér ser jag med glddje tillbaka
pa arsmotet 1 Goteborg 23 mars som kombinerades
med ett medlemsmdte med flera foreldsningar och en
fragestund. Det var en fin heldag tillsammans med bade
gamla védnner och nya bekantskaper. Lingre fram i
tidningen finns referat frdn motet och medlemmen
Johanna som var med for forsta gdngen har delat med
sig av sina intryck.

I det héar numret kan du ocksa ldsa om stamcellstrans-
plantation av priméra immunbrister och dess utmaningar
for sjukvarden och individen, om ST-likaren Helena
Lindgrens forskningsprojekt som tilldelades PIOs
forskningsstdd 2023 samt om graviditet och primér
immunbrist.

PIOs regionala foreningar PIO Skéne-Blekinge, PIO
Stockholm-Uppsala, PIO Vist-Halland och PIO Ore-
bro-Vistmanland bjod alla in till d&rsmote 4 februari
och jag hade formdnen att fa delta pa det regionala ars-
métet i Orebro. I samband med arsmétet lyssnade vi
gemensamt pa en digital foreldsning av Sofie Hammer
som dr legitimerad psykolog fran Lund, specialiserad
inom hélsopsykologi. Sofie pratade bland annat om
acceptans och sjdlvmedkénsla, om att man inte alltid
méste tro pd sina tankar och hur man som anhorig kan
vara ett stod bara genom att bara finnas dir och dela det
som 4r svart.

Virldsimmunbristveckan 22-29 april har ocksa hunnit
passera. Som alltid har det varit roligt att f6lja i PIOs
sociala medier hur ni dr ute och promenerar, springer
eller aker skidor for att uppméarksamma PIO och primér
immunbrist lite extra under den hér veckan.

Under varen har PIO svarat pa tre remisser angéende
bilstdd, karenstak och hogriskskydd samt uppfoljning
av villkoren for barn och elever med funktions-
nedséttning 1 forskola och skola. Har intill finns
en sammanfattning av remissvaren. Kompletta
remissvar kan du hitta pad PIOs hemsida om du véljer
”PIO” och sedan "Remiss- och enkétsvar”. Manga
remisser besvarar PIO gemensamt med de andra
medlemsorganisationerna i Funktionsritt Sverige. Alla
remissvar fran Funktionsrétt Sverige kan du hitta pa
hemsidan funktionsratt.se.

Trevlig lasning och trevlig sommar!

Maria Lofving Sonesson, ordforande
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Remissvar varen 2024

Bilstod ér bidrag som man kan sdka om man till f6ljd av
en varaktig funktionsnedsittning behover kopa en bil
eller anpassa en bil. Socialdepartementet hade gett en
utredning i uppdrag att forenkla reglerna for bilstodet
och att fortydliga vad som géller for att ansoknings-
processen ska bli mer forutsédgbar. For vissa individer
med primir immunbrist som dr mycket infektions-
kénsliga eller har olika komplikationer som forsvarar
resande med kollektivtrafik kan ett bilstod forbattra
mdjligheten att delta i samhallet pd jamlika villkor.
Dirfor vilkomnar PIO utredningens forslag till forenk-
lade regler. Vi papekade ocksa i vért remissvar att det ar
viktigt att de medicinska radgivare som ska anlitas tar
hénsyn till 1dkarintyg vid sin bedomning. Annars finns
en risk att behoven hos individer med en primér im-
munbristsjukdom, eller andra séllsynta hélsotillstand,
inte bedoms pa ett korrekt sétt.

Remissen om karensavdrag, karenstak och hogrisk-
skydd utgick fran forslag som en arbetsgrupp pa
Socialdepartementet hade arbetat fram som syftade till
att ge ett okat skydd mot inkomstbortfall till foljd av
karens for grupper med dterkommande sjukfranvaro.
Karenstaket som foreslds innebér att karensavdrag inte
ska goras fran sjuklon eller sjukpenning om sadant av-
drag har gjorts for en individ vid sex tillfillen under
de senaste tolv manaderna. PIO stddjer forslaget da vi
beddmer att det kommer innebéra att de av PIOs med-
lemmar som inte har beviljats hogriskskydd slipper
karensavdrag vid négra sjuktillfallen per &r och att
deras ekonomi ddrmed forbattras. Vi valkomnar ocksa
forslaget om ett utdkat hogriskskydd for personer som
har en sjukdom som gar i skov. Det kan bidra till att
personer med primér immunbrist eller andra kroniska
sjukdomar blir attraktivare pa arbetsmarknaden och att
det kan underlatta arbetslivet.

Den tredje remissen géllde ett betdnkande fran en
utredning som hade tillsatts av Utbildningsdeparte-
mentet. Utredningens uppgift var att foresla vilka upp-
gifter som ska samlas in for att villkoren for barn och
elever med funktionsnedsittning i forskola och skola
ska kunna f6ljas upp. Behovet av stod och anpassningar
for barn med primdr immunbrist 1 forskola och skola
varierar beroende pa vilken typ av primédr immun-
bristsjukdom barnet har. Behovet kan ocksé variera
med tiden. I remissvaret instimde PIO i utredningens
beskrivning av att béttre och systematiskt insamlad
kunskap behovs och att tillgdngen till stod och resultatet
av insatser behover foljas upp pa ett béttre sétt.

www.pio.nu/remiss-och-enkatsvar
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Aktuellt i PIO

Nationell strategi forvantas ge battre mgjlig-
heter till tidig diagnos och jamlik tillgang till vard
och behandling for personer med sallsynta

halsotilistand

Text: Anneli Larsson

Socialstyrelsen har fatt i upp-
drag av regeringen att ta fram
ett forslag till en nationell stra-
tegi inom omradet sallsynta
halsotillstand. Representanter
fran PIO har deltagit vid olika
moten om den nationella
strategin och kommer aven
fortsatt under aret bidra med
synpunkter och delta vid
moten som Socialstyrelsen
bjuder in till.

I Socialstyrelsens uppdrag ingar
bland annat att ta fram forslag pa
utvecklingsinsatser som bidrar till att
patientgruppen far en dndamalsenlig
hélso- och sjukvéard och att kartldgga
vilka strukturer som finns for personer
med sillsynta hélsotillstand. Det ska
framga av forslaget hur statliga myn-
digheter, kommuner, regioner, civil-
samhélle och andra berorda aktorer
kan inkluderas i arbetet med séllsynta
hélsotillstand. Socialstyrelsen ska
dven lamna forslag om vilket stod
som myndigheten kan tillhanda-
hélla vid ett genomforande av den
nationella strategin. Slutrapporten
ska vara klar den 31 mars 2025.

Priméra immunbristsjukdomar klassas
var for sig som sillsynta hélsotill-
stand. Med séllsynta hilsotillstdnd

avses sjukdom, skada, storning eller
fordndring 1 kroppsfunktion med
lag prevalens. Som vigledning kan
forekomst hos farre d4n 5 av 10 000
invanare anses som lag prevalens.
Sallsynta hilsotillstand medfor
vanligen varaktiga konsekvenser for
livsvillkoren och sérskilda problem
som betingas av séllsyntheten. De
kraver speciell kompetens och ofta
samordnade insatser fran hélso- och
sjukvarden och &vriga samhillet.
Cirka en halv miljon svenskar
lever med ett sillsynt hélsotillstand.
Det ér lika vanligt som att leva med
cancer.

Till PIO far vi regelbundet samtal
och e-post fran personer som for-
soker hitta rétt i sjukvarden, for sig
sjilva eller sitt barn. Det kan vara
personer som trots aterkommande
infektioner inte lyckas fa nagon
utredning och mojlighet till diagnos.
Ibland hor medlemmar av sig som
har stora problem med autoimmunitet
och andra komplikationer och kidnner
sig maktlosa och utmattade da de
sjdlva maste fungera som sam-
bandscentral mellan alla specialister.
En medlemsundersokning fran 2017
visade att mer dn var tionde medlem
var missndjd med sin vard och be-
handling.

Vi i PIO tror att en nationell strategi
med tydliga mal inom utvalda om-
raden kommer underlitta det gemen-

samma arbetet for forbattringar for
personer som lever med séllsynta
hélsotillstand och deras familjer. Stra-
tegin bor ha som fokus att personer
med séllsynta hilsotillstand ska
fa tillgang till tidig korrekt diagnos,
bista kdnda behandling och multi-
disciplinirt koordinerat omhander-
tagande genom hela livet, oavsett var
de bor och hur sillsynt deras hilso-
tillstand dr. Med utgédngspunkt i detta
kan langsiktiga, hallbara strukturer
byggas upp som forhindrar att sill-
synta hélsotillstdnd prioriteras bort i
en fordnderlig vérld.

Socialstyrelsens roll och ansvar inom
séllsynta hélsotillstdind innefattar
utdver ansvar att fram en nationell
strategi dven bland annat att ta fram
informationstexter om séllsynta
hilsotillstind (genom Agrenska) och
att medverka i internationellt arbete.
De leder ocksa arbetet som pagar
med nationell hogspecialiserad vard.
Ett beslut om huruvida varden av
medfodda immunologiska sjukdomar
(primédr immunbrist) ska bedrivas
som nationell hdgspecialiserad vard
véntas 1 juni.

PIO foljer Socialstyrelsens arbete
och har bidragit med synpunkter
till den nationella strategin och om
nationell hogspecialiserad véard. Tva
viktiga fragor som vi tror kan leda till
forbéttringar for alla som lever med
ett sillsynt hélsotillstdnd.

PIO pa YouTube: youtube.com/user/PlOriks % i3
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PIOs ars- och medlemsmote

PIOs arsmote

| GOoteborg 23 mars 2024

Text: Maria Lofving Sonesson
Foto: Ulrika A Jondelius

PIOs arsmote 2024 samlade
ett 40-tal medlemmar,
de flesta pa plats pa First
Hotel G i GOteborg men
nagra aven online via Zoom.
Aven denna gang var Janne
Bjorkander motesordforande
och guidade oss genom ars-
motesforhandlingarna med
Magdalena Doragrip vid sin
sida som motessekreterare.

Ordférande Maria Lofving Sonesson
sammanfattade verksamhetsberit-
telsen for 2023 och berattade om allt
arbete som sker inom PIO. Bade det
utatriktade arbetet, som PIObladet,
podden ”S& sjukt”, informations-
material, familjeldgret m.m. men

Seniorprofessor Janne Bjérkander val-
des till motesordférande och guidade
oss genom arsmotesférhandlingarna.

PIOs ordférande Maria Lofving
Sonesson avtackade Magdalena
Doragrip (till vanster pa bilden)
for sitt arbete och engagemang
under méanga ar i styrelsen.

ocksd arbetet som sker i styrelsen
och péaverkansarbetet genom delta-
gande pa olika moten, samrad och
remissvar. Projektet om person-
centrerad vard som PIO arbetade
med pa olika sétt under &ret presente-
rades ocksa. Efter att styrelseledamot
Johan Bechtel redovisat ekonomin
for foregaende ar som avslutades med
ett overskott pa 3 710 kr beviljade
arsmotet enhélligt styrelsen ansvars-
frihet for rakenskapsaret 2023.

Andringar i styrelsen

Pé forslag av valberedningen, som
representerades av Birgitta Lange,
valdes Madeleine Ribbing in som
ny suppleant i styrelsen. Magdalena
Déragrip valde att ldmna sin plats
som ledamot i styrelsen och ersattes
dir av Camilla Nordmark som

tidigare var suppleant. Styrelsen be-
star ddrmed av ordférande Maria
Lofving Sonesson, vice ordforande
Linda Zakrisson, ledamdéterna
Johan Bechtel, Anders Fasth och
Camilla Nordmark samt supplean-
terna Nathalie Fessé Ljungbick,
Susanne Larsson, Maria Monfors,
Madeleine Ribbing och Jennie
Sefton. PIOs forskningsrdd fick en
ny ledamot i Anna Isaksson som é&r
ny ordforande for Sveriges immun-
bristsjukskoterskors intresseforening
och bestar nu av Nicholas Brodszki,
Anders Fasth, Anna Isaksson,
Maria Lofving Sonesson och Linda
Zakrisson.

Ny medlemsavgift fran 2025

Pa forslag av styrelsen beslutade
arsmotet att dndra medlemsavgiften
fran och med ar 2025. Medlemsav-
giften for en person och for huvud-
medlemmen i ett familjemedlemskap
forblir of6rdandrad, dvs. 300 kr.
Déremot hojs avgiften for forsta
familjemedlemmen till 50 kr, i stéllet
for 25 kr. Avgiften for en andra
familjemedlem forblir ofdridndrad,
dvs. 25 kr och maxavgiften vid
familjemedlemskap sénks till 375 kr,
dvs. en huvudmedlem och upp till tva
familjemedlemmar kommer rymmas
under maxtaket. Familjemedlemmar
ddrutdver betalar ingen avgift.
Prenumerationsavgiften for PIO-
bladet beslutades forbli of6ridndrad,
dvs. 200 kr/ér. W

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

PIObladet Nr 2/2024



Medlemsmite

PIOs ars- och medlemsmoéte

Glada aterseenden,
nya bekantskaper och
givande forelasningar

Text: Anneli Larsson
Foto: Ulrika A Jondelius

| motets pauser fylldes
lokalen av ett trevligt sorl
nar medlemmar utbytte allt
fran semesterplaner till er-
farenheter av att leva med
primara immunbrister. | ming-
let tog manga ocksa tillfallet
i akt att stalla fragor till fore-
ldsarna och utstéllarna. Arets
forelasare bjod bland annat
pa "immunologi for nybodrjare”
och behandlingsnyheter.

Medlemsmotet holls pa Central-
huset Konferens i Géteborg och cirka
40 personer triffades for att under
en givande, omvéxlande dag léra sig
mer om primdr immunbrist och som
bonus ocksd umgas med trevliga P1O-
medlemmar vid lunch- och fika-
pauser. Tretton medlemmar var dess-
utom med och lyssnade pa fore-
lasningarna digitalt. Tack alla som
deltog och bidrog till att medlems-
triaffen blev sé uppskattad! Medlems-
dagen fick fina betyg i utviarderingen
som genomfordes.

p 7 “?d -
| pauserna fanns maojlighet att fika och

prata med ansvariga for utstallningar.
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Forst ut bland foreldsarna var Jana
Bergholtz frain GPCC (Centrum for
personcentrerad vard vid Goteborgs
universitet) som foreldste om person-
centrerad vérd ur patientens och fors-
karens perspektiv. Jana Bergholtz &r
forskare och lever sjdlv med en séll-
synt sjukdom. Hon beréttade om vad
personcentrerad vard &r och dess for-
delar. Studier har visat att en person-
centrering av varden bland annat leder
till okad livskvalitet, 6kad kunskap,
forbattrad upplevelse av hilsa, for-
bittrad tillfredsstillelse med vérden
och kortare sjukvardsvistelse. I ar
ar GPCC géstskribenter i PIObladet
och i nummer 3-4 kommer en
artikel om personcentrerad vard och
om GPCC.

Strax fore lunchen berittade Saga
Terrvik och Magdalena Doragrip
fran UMPI (Ung med primér immun-
brist) om hur det gick till ndr UMPI
startades och vad de har gjort sedan
dess. Tillsammans med ytterligare
medlemmar driver de en blogg som
du kan na via PIOs hemsida (www.
pio.nu/umpi-ung-med-primar-
immunbrist/). De tar girna emot
onskemal om dmnen for bloggen
eller forslag pa aktiviteter fran dig
som dr ung vuxen med primér im-
munbrist. Hor av dig till PIO om du
vill komma i kontakt med UMPL.

Efter lunchen blev det immunologi
for nyborjare med professor Anders
Fasth. Han berdttade bland annat om
det adaptiva och det medfodda im-
munforsvaret. Det medfodda immun-
forsvaret bestar av vita blodkroppar
som redan fran borjan har formaga

Professor Anders Fasth forelaste om
immunologi for nybdrjare.

att kdnna igen monster som &ar
typiska for bakterier, virus, svamp
och andra &mnen som ér skadliga for
kroppen. Till det medfodda forsvaret
hor ocksd komplementsystemet,
ett 30-tal proteiner som har manga
olika uppgifter i immunforsvaret. Det
adaptiva forsvaret dr anpassningsbart
och lér sig kéinna igen smittdmnen
bittre allteftersom kroppen kommer
1 kontakt med dem och genom att det
minns en tidigare infektion. Immun-
systemet bestar av en enorm méngd
olika celler, proteiner och signalsub-
stanser som samverkar i ett komplext
system, beréttade Anders Fasth.
Priméra immunbrister orsakas av fel
eller brister i sjdlva systemet eller i
regleringen eller samspelet nagon-
stans i systemet. Var i immunsystemet
avvikelsen finns och vilken typ av
avvikelse det dr avgor vilken primér
immunbrist som uppstar.
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PIOs ars- och medlemsmoéte

Overlikare Jenny Lingman Framme
gav en Overblick dver nyheter inom
omradet primira immunbrister och
behandling. Primira immunbrister
kan utover infektioner &ven orsaka
inflammation, autoimmunitet och
cancer. PIRD (primary immune
regulatory disorders) och IEI, med-
fodd immunologisk sjukdom, &r
begrepp som anvénds allt oftare for
att tydliggora att primér immunbrist
kan innebdra en immundysreglering
(felreglering av immunsystemet).
Immundysregleringen kan leda till
en mingd olika komplikationer i
olika organ i kroppen. Komplikationer
forekommer 1 blod, hud, leder, lever,
lungor, lymfsystem, mage/tarm,
mjélte, skoldkortel och 6gon. De hér
komplikationerna &r inte alltid sd
litta att uppticka om man inte letar
aktivt, berdttade Lingman Framme.
Under senare ar har flera olika studier
bidragit till att 6ka kunskapen om
dysreglering och dess konsekvenser.
SLIPI (Sveriges ldkares intresse-
forening for primir immunbrist) dr
pa gang med en uppdatering av var-
ningstecknen for primédr immunbrist
hos barn och vuxna, som kommer
att publiceras innan hosten, dér auto-
immunitet och autoinflammation far
mer utrymme. Immundysreglering ses
hos fler &n hilften av alla personer
med primdr immunbrist, kan visa
sig ndr som helst under livet, och
kan forekomma vid de flesta primér
immunbristsjukdomarna.

For 50 ar sedan genomfordes for
forsta gangen stamcellstransplantation
for att bota SCID, svar kombinerad
immunbrist hos barn. Under éren
har overlevnaden okat tack vare att
behandling och omhindertagande
infor, under och efter en stamcells-
transplantation har forbéttrats samt att
det finns béttre mojlighet att hitta en
matchande donator av stamceller. Nér
det géller stamcellstransplantation
av vuxna som behandling vid primér
immunbrist har det saknats kunskap
och funnits en oro for komplikationer.
Tidigare sma studier visade daliga
resultat, men pé senare tid har det
kommit studier som visar béttre
resultat. Tack vare att tekniken och
omhindertagandet har forbattrats ge-
nomfors nu stamcellstransplantation
vid vissa priméra immunbrister d&ven
hos vuxna.

Pé 4ttiotalet kunde man genetiskt
diagnosticera en handfull priméra im-
munbrister. Tack vare teknikutveck-
lingen har man idag genetiskt kunnat
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Overlakare Jenny Lingman Framme.

diagnosticera fler dn 500 priméira
immunbrister. Att kénna till den ge-
netiska orsaken till en sjukdom kan
mojliggora riktad behandling och ger
bittre mojligheter att ge information
om risken for att sjukdomen gér i arv,
samt battre mdjligheter att uttala sig
om prognosen. Vid ndgra priméra
immunbrister finns idag exempelvis
behandling som riktar in sig pa reg-
leringen av den signaleringsvig inne
i cellen dér bristen som orsakar sjuk-
domen sitter. Behandlingen har haft
goda effekter pa de flesta symtomen.
Biverkningar forekommer och dnnu
vet vi inte hur langtidseffekten for
denna typ av behandling ér.

Det kommer bli allt viktigare att
skrdddarsy de medicinska insatserna
till varje patient, att behandlingen
anpassas till den specifika defekten,
menade Jenny Lingman Framme.
Precisionsmedicin som forekommer
vid priméra immunbrister dr stam-
cellstransplantation, genterapi och
behandling med biologiska like-
medel eller cellterapi. Alla dessa
behandlingsmetoder har sina fordelar
och nackdelar. (Med precisions-
medicin avses diagnostiska metoder
och terapi for individanpassad ut-
redning, prevention och behandling
av sjukdom, applicerade pa individ-
niva eller pa delar av befolkningen,
kélla Lif.se)

Utvecklingen géir framét, samman-
fattade Jenny Lingman Framme. Nya
priméra immunbrister beskrivs fort-
l6pande, sjukdomsmekanismer och
signaleringsvagar kartlaggs — vilket
mojliggér riktad behandling och
ger bittre mojligheter att forutspa
prognos, till exempel for att avgora
vem som behdver stamcellstrans-
plantation.

Medlems-
motet var
sa mycket
battre injag

| formmfatm

Mina forvantningar infor motet
var att jag skulle {4 ldra mig mer
om min sjukdom da jag tycker
att jag fatt lite information av
min ldkare. Det jag inte hade
forvintat mig var att fo mota
alla fantastiska ménniskor! Det
kéndes verkligen familjért, som
om vi ként varandra ldnge. Vi
kdnde oss bada tva, bade jag
och min man, vildigt vilkomna
och togs emot med Oppna armar!
Det var sa roligt att fa hora alla
historier och levnadsberittelser,
det fick mig kédnna mig mindre
onormal pa nagot sitt. Att det ar
fler som varit med om liknande
som jag har och det blev som
en bekriftelse for mig att jag
inte har inbillat mig alla sym-
tom som jag kédnt under alla
ar, da det under sd manga ar
varit sa oklart varfor jag blivit
sa sjuk sa ofta.

Motet var verkligen bra arrang-
erat, intressanta presentationer
och sé bra blandning av olika
delar av sjukdomen. Allt runt-
omkring har ni verkligen fatt till
bra! Smidigt att anmila sig och
generdst att £ bidrag for boende
och resa!

Samuel tycker ocksd att som
anhorig var det bra att fa lira sig
mer och fi hora andra berétta.
Han tycker att han har fitt en
storre forstaelse for min sjuk-
dom efter motet. Vi dr bada sé
glada och tacksamma for att vi
fick vara med!

Johanna, medlem i PIO

Tack till medlemmar, foreldsare,
utstillare och sponsorer for att ni
gjorde denna medlemsdag mojlig!
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PIOs ars- och medlemsmote

Fraga doktorn!

Text: Maria Lofving Sonesson
Foto: Ulrika A Jondelius

Anders Fasth och Jenny Lingman
Framme svarade pa fragorna.

En uppskattad programpunkt
i samband med medlems-
motet var "Fraga doktorn” dar
medlemmar i forvag kunde
skicka in fragor till dagens
forelasare. Anneli Larsson fran
PIO var moderator for punk-
ten och formedlade fragorna
som Anders Fasth och Jenny
Lingman Framme besvarade.

Hur paverkar immunglobulin
kroppen?

De inledande fragorna handlade
om immunglobulinbehandling: Hur
paverkar immunglobulin kroppen?
Andrar det kroppens balans? Finns
det biverkningar?

Forhoppningen ar att behandlingen
andrar balansen och att personen i
friga mér bittre. Behandling med
immunglobulin ger oftast inga bi-
verkningar. Den forsta eller de forsta
par gangerna man far behandling kan
man uppleva feber. Men det dr ingen
biverkan utan helt enkelt ett tecken
pa att behandlingen verkar. En
storre dos av immunglobulin har
en immunreglerande effekt och kan
ges som behandling vid vissa auto-
immuna sjukdomar. Ndr s& stora
doser ges forekommer huvudvirk
som en ganska vanlig, men Over-
géende biverkan. Immunglobulin &r
en blodprodukt men med de renings-
och kontrollprocesser som finns har
det inte funnits ndgon smitta i prepa-
raten sedan 1994.
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Finns det en koppling mellan
trotthet och primar immunbrist?
2017 genomfordes en studie som vi-
sade en koppling mellan trétthet och
primér immunbrist. Det &r vanligast
vid antikroppsbrist och vanligare
med okad vikt, okad éalder och om
det finns komplikationer till grund-
sjukdomen. Trotthet dr troligen nagot
som borde uppmérksammas mer av
véarden. Kanske kan trottheten kopp-
las till inflammation 1 kroppen. Att
trotthet, eller fatigue som sjukdoms-
relaterad trétthet ocksa kallas, har
mycket stor pdverkan pa livskvaliteten
har man sett vid andra tillstdnd.

Varfér kan man fa en férstorad
mjélte och hur kan man behandla det?
En medlem hade skickat in en fraga
som gillde forstorad mjdlte, nagot
som ér relativt vanligt hos personer
med diagnosen CVID, vanlig varia-
bel immunbrist. Om mjélten &r for-
storad dr det viktigt att ta reda pa an-
ledningen och behandla om den for-
storade mjélten ger besvir. Men bade
Jenny och Anders var eniga om att
man i mesta mdjliga man ska forsoka
undvika att operera bort mjélten.

Om férhdjt CRP och andra sétt att
faststalla infektion i primdrvarden
Flera medlemmar hade skickat in
fragor som pé olika sitt handlade
om CRP: Stiger CRP vid infektion
hos individer med immunbrist pa
samma sétt som hos individer utan
immunbrist? Kan CRP anvéndas av
allménlékare for att avgdra om anti-
biotikabehandling behdvs eller inte?
CRP (som ér en forkortning for C-
reaktivt protein) dr en indikator pa att
det finns en inflammation i kroppen.
CRP-virdet kan vara forhojt utan att
det finns en infektion och vara lagt
trots en infektion. CRP anvénds ofta
for att skilja bakteriella infektioner
(som i regel ger hoga vérden) fran
virusinfektioner (som oftast inte ger
hoga virden, men undantag finns).
Vid vissa former av immunbrist ute-
blir CRP-stegring trots bakteriell in-
fektion. Om man tycker att man inte
far gehor hos sin priméirvardslékare

kan en 16sning vara att be sin immun-
bristldkare skriva ut ett intyg som
forklarar varfor ens CRP-virden inte
ser ut som forvéntat.

Vad kan jag géra om jag upplever
att min lakare inte lyssnar pa mig?
Enligt hilso- och sjukvardslagen
har man som patient ritt att vilja en
annan ldkare inom samma Kklinik.
Man kan ha ratt till en s.k. second
opinion och kan skriva en egenre-
miss till ett annat sjukhus eller annan
region. D& kan man emellertid inte
forvénta sig att fa resa och eventuellt
boende 1 samband med det besoket
ersatt av den egna regionen.

Ar det nagon idé att jag
vaccinerar mig?

Frigestunden rundades av med
fragor géllande vaccinationer. En
medlem med CVID som ar mycket
ute 1 naturen undrade om det &r
ndgon idé¢ att vaccinera sig mot TBE.
En annan medlem med en son med
primér immunbrist som helst inte ska
fa vattkoppor undrade om lillasyster
i familjen bor vaccineras mot vatt-
koppor? Pa den 6vergripande fragan
om det &r ndgon id¢ att vaccinera sig
ndr man har en primér immunbrist
var det rungade svaret JA. Det kan
hénda att vaccinationen ger ett skydd
via T-celler, &ven om man inte kan
uppméta nagot antikroppsvar och
detta svar kan vara extra viktigt for
den som har primér immunbrist. Nar
det géller massling och vattkoppor sa
finns antikroppar mot detta i immun-
globulinet, om man behandlas med
det. Om man har ett barn med primér
immunbrist kan det vara lampligt att
vaccinera syskon mot vattkoppor.
En just avslutad utredning foreslar
att vattkoppsvaccination ska ingé i
barnvaccinationsprogrammet.

Tack till Anders och Jenny for svaren
pa négra av funderingarna som PIOs
medlemmar har. Tack till Anneli som
lotsade oss ahorare genom frage-
stunden och sist men inte minst, tack
till er som skickade in fragorna!
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PIOs forskningsstod 2023

Variant | PLCG2-genen
— enny immunbristsjukdom ?

Text: Helena Lindgren
Foto: Johan Bechtel

PIOs forskningsstod 2023
tilldelades Helena Lindgren,
ST-akare i Klinisk mikrobiologi,
forskningsstuderande (huvud-
handledare Peter Bergman)
vid Avdelningen for Klinisk
Immunologi, Institutionen for
Laboratoriemedicin, Karolinska
Institutet samt Immunbrist-
enheten, Infektionskliniken,
Karolinska Universitetssjuk-
huset for sin forskning om
Haploinsufficiens av PLCGZ
- en ny immunbristsjukdom
med varierande symtom:
kliniska och genetiska studier.

Feber och inflammation

sedan barndomen

En flicka i yngre tonaren inkommer
akut p.g.a. hog feber, hoga inflam-
mationsvirden och blddande sar i
underlivet. Det visar sig att det inte &r
forsta gngen flickan 4r sjuk. Under
barndomen har hon drabbats av upp-
repade infektioner, fatt aterkommande
stora blasor i munnen och haft
feberepisoder — dven utan pagéende
infektion. Patienten &r nu i 20-ars-
aldern och genom aren har sjuk-
domar av autoinflammatorisk och
autoimmun karaktir misstinkts, men
ingen diagnos har kunnat stéllas.
Olika behandlingsforsok med im-
munmodulerande ldkemedel har
gjorts, med varierad effekt.

Genetisk analys gav

viktiga ledtradar

De senaste aren har det blivit mer
mojligt att undersdka patienters
DNA for sjukdomsframkallande
varianter, s.k. helgenomsekvensering.
Flera patienter med tidigare okdnda
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genetiska varianter har kunnat fa en
diagnos. DNA-analys hos kvinnan
avslojade en aldrig tidigare beskriven
variant i en gen som kallas PLCG2.
Det uppdagades att andra personer i
kvinnans familj — mamma, bror och
mormor — haft olika aterkommande
symtom sedan barndomen, varav
flera liknade kvinnans. DNA-analys
visade att dven familjemedlemmarna
bér pa samma genetiska variant.

Overfunktion eller underfunktion i
PLCG2-proteinet?

Ar 2012 publicerades en fallrapport
om en kvinna och hennes far vilka
led av flera dterkommande symtom.
De drabbades av inflammationer i
ogon och tarm, utvecklade stora bla-
sor i huden och fick upprepade hud-
och luftviagsinfektioner. Sjukdoms-
tillstandet kopplades till en variant i
PLCG2-genen som ledde till over-
funktion i1 det uttryckta proteinet.
Sedan dess har flera fallrapporter av
patienter med 6kad PLCG2-funktion
publicerats. Den forsta studien hos
ménniska som beskrev varianter som
leder till underfunktion i PLCG2 kom
ar 2023. Bland individerna rappor-
terades autoimmuna sjukdomar,
allvarliga virusinfektioner och éater-
kommande blodforgiftning. Det finns
alltsa tva sorters sjukdomar kopplade
till samma gen, en med dverfunktion
och en med underfunktion av
PLCG2-proteinet. Intressant nog
verkar bada varianterna kunna leda
till okad inflammation, vilket kan
tyda pa att balansen i denna signal-
vig dr mycket viktig for att reglera
kroppens inflammationsmekanismer.

Ytterligare forskning behévs

Fynd av nya sjukdomsorsakande
genetiska varianter maste tolkas
med fOrsiktighet. Robusta bevis
krdvs for att faststdlla att en specifik
variant leder till sjukdom. Sérskilt

Helena Lindgren, ST-lakare, tilldelades
PIOs forskningsstod 2023.

utmanande &r det att bevisa ett sam-
band ndr varianten aldrig tidigare
beskrivits. En forskningsstudie pagér
pd Immunbristenheten Karolinska
sjukhuset, Huddinge, med malet att
beskriva symtombild, laboratorie-
fynd och experimentella resultat hos
familjemedlemmarna med den nya
PLCG2-varianten. Initialt missténktes
de ha en PLCG2-6verfunktion, men
prelimindra data talar istéllet for att
det kan rora sig om en underfunktion,
vilket & mer ovanligt. Om vi
kan bevisa att varianten i PLCG2-
genen leder till en ny immunbrist-
sjukdom kan detta fa stor betydelse
for den aktuella familjen. Besvér som
har orsakat dem lidande genom livet
kan potentiellt f4 en forklaring. Infor
familjebildning kan individerna fa
genetisk rddgivning. Idag finns ldke-
medel som péaverkar PLCG2-signal-
vigen och for vissa av individerna
kan det mojliggora skraddarsydd be-
handling. Slutligen &r det mojligt att
individerna bor foljas enligt sérskilda
protokoll, vilket sannolikt skulle
forbattra deras hélsa bade pa kort
och lang sikt. Ett stort tack riktas till
familjen for deras deltagande och stora
engagemang i det aktuella projektet.

9



Varldsimmunbristveckan 22-29 april

Varldsimmunbr

Text: Ulrika A Jondelius
Foto: Privat

Den 22-29 april varje ar
genomfors Varldsimmunbrist-
veckan runt om i varlden for
att oka medvetenheten och
kunskapen om primar immun-
brist hos vardpersonal, allman-
het och beslutsfattare. Malet
ar att alla barn och vuxna med
primar immunbrist ska fa ratt
diagnos och basta kanda be-
handling for att kunna leva ett
sa bra liv som mgjligt.

World Pl Week

Det var den internationella patient-
organisationen IPOPI som startade
Varldsimmunbristveckan, World PI
Week, ar 2011. I ar handlade kam-
panjveckans fokus-
omrade om tillgang
till tidig korrekt
diagnos och bésta
kdnda behandling
for alla med primir immunbrist
- oavsett var man bor i virlden.
Tillsammans kan vi gora skillnad.

M»Tillsammans kan
vi gora skillnad.«

Runt om i vérlden arrangerades olika
aktiviteter, 14s mer pa kampanjsidan
www.worldpiweek.org.

I Sverige gar vi som zebror

For attonde aret i rad genomfordes
kampanjen #GoZebra i Sverige un-
der Vérldsimmunbristveckan. Totalt
promenerade vi tillsammans 992
timmar dvs 59 520 minuter. Arets
resultat hamnar pa en bronsplats och
det promenerades endast fler timmar
under pandemiédren 2020 och 2021.

Att vi lyckades nd malet att prome-
nera over 700 timmar gor att PIO
fatt 20 000 kr 1 stod fran kampanjens
samarbetspartners.

PIO har ocksa fatt 8 719 kr genom
startavgifter frin #ZebraRun-loppen
samt via gévor
fran medlemmar/
supporters.  In-
tikterna kommer
att fordelas mellan
PIOs forskningsfond och att ta fram
informationsmaterial for att sprida
mer kunskap om primér immunbrist.

S

PIOs ordférande Maria Lofving
Sonesson pa ett #ZebraRun via
appen Guided Heroes.

Varfér en zebra?

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

PIObladet Nr 2/2024



iIstvecka

PIOs regionala féreningar

Under kampanjveckan anordnade
flera av PIOs regionala foreningar
aktiviteter. Medlemmar i PIO Orebro-
Vistmanland gick en promenad i
Orebro ldngs Svartdn och avslutade
med fika i Wadkoping, PIO Skane-
Blekinge delade ut information om
PIO och primdr immunbrist och
bjod familjer och personal pé zebra-
fika pa avdelningen dir barn med
primdr immunbrist far sin behand-
ling pa universitetssjukhuset i Lund.
Tack for ett mycket uppskattat initia-
tiv for att sprida kunskap om primdr
immunbrist och om PIO till sdvdl
Sfamiljer som till sjukvdrdspersonal.
Medlemmar i foreningen traffades
ocksa for en promenad och fika.
PIO Vist-Halland promenerade runt
Yasjon och avslutade triaffen med
en gemensam lunch. En zebra-traff
anordnades pa Lénssjukhuset Ryhov.

Ett hjartligt tack!

Det ar gliadjande att manga PIO-
medlemmar berdttar om kampanjen
och ocksd inspirerar sldktingar,
véanner, grannar och arbetskompisar

AVSNITT 27

AVSNITT 28

Kan tand- och munhélsa paverkas vid primar immunbrist?

Sven Wiklund, &verlakare pa barn-
kliniken, smakade pa en zebra-muffins
nar PIO Skane-Blekinge bjod pé zebra-
fika och delade ut information om PIO
och Vérldsimmunbristveckan pa
Skanes universitetssjukhus i Lund.
Foto: Camilla Ottosson.

att engagera sig, promenera och
samla in minuter. I &r valde exem-
pelvis foretaget Véardbemanning
Sverige AB PIOs #ZebraRun-lopp
som personalaktivitet med cirka
70 startplatser och CSL Behring
anordnade en zebra-promenad och
picknick for personalen i Danderyd.

IgG-subklassbrist i fokus - Vad hdnder inom forskningen
och hur ar det att leva med sjukdomen? ot

World PI Week

TESTe DIAGNOSE ¢ TREAT

Varldsimmunbristveckan 22-29 april

GAR £
Y 2w
PRIMAR
IMMUNBRIST

PIO var extra aktiva pa sociala
medier under den hér veckan. Vi vill
tacka alla som delade PIOs inldgg
och hjélpte till att sprida kunskap om
primédr immunbrist och som ocksa
lade upp inldgg och bilder fran egna
promenader. Vi har fatt manga trev-
liga och positiva mejl fran deltagare
som uppskattar “att ga zebra”.

Ett hjartligt tack till er som deltagit
i kampanjen, for foton som mejlats
till PI1O, for gavor till PIOs forsk-
ningsfond/verksamhet och till &rets
samarbetspartners Nordic Infucare
och Steripolar. ¥

T 75
Lyssna pa fﬁ ’:‘_-/
: PlOs podd Sa sjukt :

] AVSNITT 26 :
: tHE Véarldsimmunbrist-  :
veckan och
i O #GoZebra.

E Du hittar podden pa PIOs hemsida eller
1 dar poddar finns. Podden ar ett samarbets-
projekt mellan PIO och CSL Behring.

| PIOs podd Sa sjukt moter vi personer med
primar immunbrist och deras narstaende.

| intervjuer och samtal delas vardagsberattelser och vi far héra om utmaningar och I6sningar pa
problem. | podden delar ocksa experter med sig av sin kunskap inom avsnittens olika teman. Du
hittar podden pa PIOs hemsida eller sok efter “Sa sjukt” dar poddar finns.

AVSNITT 29
Kloka rad och tips for stickradda

AVSNITT 30
Stamcellstransplantation eller inte
- livsviktigt och svart beslut

Programledare: Lucette Radstréom. Producent: Estrid Holm. Podden é&r ett samarbetsprojekt mellan PIO och CSL Behring.
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Varldsimmunbristveckan 22-29 april

Zebratraff ( Jonkdping

Text: Maria Lofving Sonesson
Foto: Anneli Larsson

Tilsammans med Carina
Hagstedt, sjukskoterska vid
infektionskliniken, Lanssjuk-
huset Ryhov bjoéd PIO in till en
zebratraff med inbjudna fore-
lasare och tilifalle for medlem-
mar i PIO Smaland att traffas.
Aven PIOs 6vriga medlemmar
hade bjudits in att lyssna pa
forelasningarna digitalt.

Asa Nilsdotter, oOverlikare vid
infektionskliniken,  Linkdpings
universitetssjukhus foreldste (via
lank) om immunforsvaret och gav
en bild av hur komplexa de priméra
immunbristerna ar.

Ramona Fust, sjukskdterska vid
infektionskliniken, LinkOpings uni-
versitetssjukhus foreldste om person-
centrerad vard ur vardens och sjuk-
skoterskans perspektiv och visade
oss en illustration av en vandrare
med en stor ryggsick. Varje individ
bér pa en egen ryggsdck som rymmer
en unik historia och unika erfaren-
heter, behov och forvantningar. Om
varden ska vara personcentrerad ér
det hilso- och sjukvéirdens uppgift
att bemota varje individ utifran dessa
unika forutséttningar. Och studier har
visat att det finns mycket att vinna pa
ett personcentrerat arbetssitt, bade
1 frdga om kliniska hélsoresultat,
en forbéttrad vardkvalité och battre
patientupplevelser.

Ramona Fust och Carina Hagstedt.

Carina Hagstedt berédttade om hur
hon och kollegorna pa Infektions-
kliniken pa Lénssjukhuset Ryhov ar-
betar med sjukskdterskebesok. Sedan
hosten 2021 erbjuds patienter med
immunbrist som tar sin behandling i
hemmet ett digitalt sjukskoterskebe-
s0k mellan planerade ldkarbesok. De
digitala besoken foljer en utarbetad
struktur med fragor som rér bland
annat hdlsoupplevelser, hilsodag-
bok, infektioner, aktuell behandling,
hjdlpmedel, biverkningar, allmén
status, eventuella atgirder och re-
misser, information till patienten, en
overenskommelse om patientens res-
pektive vardens ansvar och en vard-
plan. De hér besoken har tagits emot
positivt eftersom de ger en trygghet
och béttre relation mellan patienten
och vérden. De fungerar som ett stod
1 hembehandlingen och kan fdnga

upp problem med behandlingen eller
forandringar 1 patientens sjukdoms-
bild tidigare.

Under kvillen fanns det dven tid for
samtal, diskussion och fika. Innan
foreldsningarna hade deltagarna
gétt en tipspromenad i omradet vid
sjukhuset for att samla in tid till
#GoZebra-kampanjen. Carina Hag-
stedt och PIO-medlemmen Camilla
frdn Ljungby hade tidigare under
dagen intervjuats i radioprogrammet
Férmiddag i P4 Jonkdping.

Tack till IPOPI (International Patient
Organisation for Primary Immuno-
deficiencies) for ekonomiskt stod till
PIOs zebratraff. H

Carina Hagstedt intervjuas for
radioprogrammet Formiddag i
P4 Jonkoping. Foto: privat.

PIOs ordférande Maria Léfving Sonesson presenterar dagens forsta forelasare, dverlakare Asa Nilsdotter.
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IPIC-mote

Graviditet

och primar iImmunbrist

Text: Maria Lofving Sonesson

Dr Elise Mallart, specialist
inom infektionssjukdomar
med subspecialisering i pe-
diatrik, var inbjuden till IPIC-
motet | Rotterdam 2023 for
att presentera resultaten
fran den franska PREPI-studien
(PRegnancy Evaluation Primary
Immunodeficiency) som publ-
icerades samma ar . Det har
ar den storsta studien hit-
tills, sett till antal graviditeter
och typer av immunbristsjuk-
domar, som har undersokt
graviditeter hos kvinnor med
primar immunbrist.

Mallart inledde med att Gvergripande
beskriva hur en graviditet kan paver-
kas av funktionen hos regulatoriska
T-celler och andra delar av immun-
systemet. Som exempel ndmndes
att okad forekomst av infektioner
kan innebédra en risk for fostret
och att autoimmunitet kan orsaka
graviditets- och forlossningskompli-
kationer. Hon ndmnde ocksé tidigare
forskning kring graviditet och primér
immunbrist (se ett urval 1 inforutan)
som bland annat har undersokt olika
komplikationer, effekten av behand-
ling med intravendst immunglobulin
under graviditet och risker till foljd
av autoimmunitet och infektioner.

Urval av studier kring graviditet
och primir immunbrist:

Kralickova P, Pregnancy in CVID,
J Clin Immunol, 2015

Palmeira P, Antibodies, placenta
and breastmilk, Pediatr Allergy
Immunol, 2009

Ludvigsson JF, IgA deficiency and
pregnancy, J Clin Immunol, 2014
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PREPI-studien hade fem olika mal:

» undersoka risken for infektioner

 undersoka risken for andra
komplikationer

* undersoka andelen lyckade
graviditeter

 undersoka barnens hélsa under
forsta aret

+ identifiera faktorer kopplade till
en lyckad graviditet.

Studien utfordes pé ett centrum i
Paris baserat pa det franska registret
for primédr immunbrist, CEREDIH-
registret, och omfattade 93 kvinnor
med en medelalder pa 30 ar (27 av
dessa hade nagon typ av kombinerad
immunbrist, 51 antikroppsbrist och
15 brister i det medfédda immun-
forsvaret) och totalt 222 graviditeter.
Data samlades in via telefonsamtal
med kvinnorna, standardiserade
fraigeformuldr och via kvinnornas
medicinska journaler.

Av de 222 graviditeterna som under-
sokningen omfattade ledde 157 till
levande fodda barn (153 barn fodda
efter graviditetsvecka 32 och 4 for
tidigt fodda barn).

En rad olika faktorer, som kvinnans
alder, typ av immunbrist, om immun-
bristen diagnostiserades innan eller i
samband med graviditeten, profy-
laktisk behandling under graviditeten
och forekomsten av allvarliga infek-
tioner innan graviditeten jamfordes
for att forsoka se vad som péaverkar
resultatet av graviditeten. Nir det
giller profylaktisk behandling under
graviditeten, 1 form av immunglobu-
lin, antibiotika eller ldkemedel mot
virus och svampinfektioner visade
undersokningen att profylaxen mins-
kade antalet infektioner men studien
kunde inte pavisa nagot samband

1

, J Allergy Clin Immunol. 2023

mellan infektioner under graviditeten
och resultatet.

Det som dédremot var signifikant
(motsvarande ett p-virde pa 0,005)
var att en sjukdomshistoria med all-
varlig infektion innan graviditeten
forsémrar mdjligheten till en lyckad
graviditet. Mallart resonerade om att
detta kan spegla hur allvarlig immun-
bristsjukdomen ar och att sjukdomen
1 sig innebér en allvarlig immundys-
reglering som paverkar kvinnans hélsa
under graviditeten. Eventuellt kan
lakemedel som kravs for att behandla
sjukdomen ocksa skada fostret.

Nér studien nu visar att 70 % av
graviditeterna i den hér gruppen
resulterade 1 levande fodda barn, vad
sdager det i jamforelse med Ovriga
befolkningen? Den frigan ar svér att
svara pd eftersom inte alla graviditeter
registreras, till exempel vid tidiga
missfall som inte kraver sjukhusvard.
Statistik som finns visar daremot att
i den hir gruppen var antalet tidiga
missfall nadgot hogre dn jimforbara
siffror for 6vriga befolkningen (22 %
jamfort med 15,3 % 2) och dven sena
missfall (3 % jaimfort med 0,4 % °).

Mallart avrundade sin presentation
med att konstatera att tidig diagnos
(innan en graviditet), behandling
med immunglobulin och en optimal
profylaktisk behandling leder till
bittre resultat. Kvinnor med manga
olika primdra immunbristsjukdomar
kan bli mammor. Det dr emellertid
viktigt att vara extra uppmairksam
pa om det finns en sjukdomshistorik
med allvarliga infektioner och den
profylaktiska behandlingen mot
infektioner behdver ses dver under
graviditeten och skrdddarsys efter
individens behov. H

Pregnancy in Primary Immunodeficiency Diseases: the PREPI Study,

Quenby S, Miscarriage matters, Lancet, 2021

> European Perinatal Health Report, 2015



IPIC-mote

- utmaningar for sjukvarden och individen

Text och foto: Maria Lofving Sonesson

Att en transplantation inne-
bar utmaningar pa flera satt
blev tydligt nar temat disku-
terades vid IPIC-motet. Till
det har forelasningsblocket
hade tva professorer, en psy-
kolog och en kvinna som sjalv
har genomgatt en stamcells-
transplantation bjudits in for
att dela med sig av sina olika
infallsvinklar.

Dr Emma Morris, professor i klinisk
cell- och genterapi vid Institutet
for immunitet och transplantation,
University College London, 6ppnade
temat genom att prata om det aktuella
forskningsldget ndr det géller
stamcellstransplantation av vuxna
patienter med priméra immunbrister.
Hon inledde med att konstatera att
de primédra immunbristsjukdomarna
ar allvarliga sjukdomar och om det
ar mojligt bor botande behandlingar
overvidgas. Om en transplantation
ar lyckad kan personen slippa fa de
komplikationer som immunbrist-
sjukdomen annars skulle kunna leda
till. Men det finns manga oklarheter:
det naturliga forloppet for manga
immunbristsjukdomar dr okdnt och
langtidsuppfoljning saknas. Aven
inom en och samma familj kan
samma gendefekt yttra sig pa olika
sdtt, dvs. orsaka olika fenotyper. Det
finns ocksa nya behandlingar som
forlanger livslangden och forbéttrar
livssituationen.

Aven om transplantationer av vuxna
patienter idag, i fraga om 6verlevnad,

14

borjar uppné liknande resultat som
ses hos barn som transplanteras inne-
bér transplantationen i sig fortfarande
en risk. Och bdsta mojliga resultat
uppnas om en transplantation kan ut-
foras innan komplikationer har upp-
statt. Men hur bra kan vi forutséga
vilka patienter som inte kommer
klara sig bra pa behandling med till
exempel immunglobulin, och vilka
som bor transplanteras? For att kunna
svara pa den fragan behdvs, enligt
Morris, fler studier och mer kunskap
om biomarkdrer och andra lampliga
tester.

Direfter tog prof. Andrew Gennery,
professor i pediatrisk immunologi
och hematopoetisk stamcellstrans-
plantation vid universitetet i New-
castle upon Tyne, Over och for-
djupade sig i stamcellstransplantation
hos barn med svéar kombinerad im-
munbrist. Han konstaterade att re-
sultaten idag dr i stort sett identiska
oberoende av nér transplantationen
utfors, vilken donator som anvénds,
vilken gendefekt som har orsakat
sjukdomen och vilken forbehandling
som ges. Den enda faktorn som inne-
bér en markant skillnad dr om barnet
har hunnit fa infektioner vid trans-
plantationstillfdllet och eftersom
néstan alla barn hunnit fa infektioner
vid ett par manaders éalder betyder
det att transplantationen maste ske sa
snart som mojligt efter diagnos via
nyfoddhetsscreeningen.

Men en stamcellstransplantation pa-
verkar inte bara den fysiska hilsan,
utan dr ofta ocksé utmanande for den
psykiska hdlsan. Dr Mary Campbell,
psykolog vid Royal Free London,

Emma Morris.

inledde sin presentation med att for-
tydliga nagra begrepp utifran WHO:s
definitioner.

Hiilsa &r ett tillstdnd av fullstdndigt
fysiskt, mentalt och socialt vilbe-
finnande och inte enbart franvaro av
sjukdom.

Psykisk hélsa ar ett tillstand av psy-
kiskt vélbefinnande dér varje individ
kan forverkliga sina egna mojlig-
heter, klara av vanliga pafrestningar,
arbeta produktivt och bidra till det
sambhélle som hen lever i.

Livskvalitet ir individens uppfatt-
ning om sin livssituation [...] som
pa ett komplext sétt paverkas av in-
dividens fysiska hélsa, psykologiska
tillstdnd, grad av oberoende, sociala
relationer, personliga tro och for-
héllande till betydelsefulla hindelser
1 omgivningen.
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Campbell presenterade sedan olika
studier som har visat att personer
med vanlig variabel immunbrist,
CVID, rapporterar samre upplevd
livskvalitet 4n Ovriga befolkningen
och att ungefir en fjardedel av
patienter med olika typer av priméra
antikroppsbrister upplever mild till
svar depression eller dngest. En
annan studie undersdkte patienter
med kronisk granulomatds sjukdom,
CGD, och enligt den rapporterade
ungefér en tredjedel av patienterna
mild till svar depression och hélften
av alla patienter med CGD rapporte-
rade mild till svér dngest.

Undersokningar gillande psykisk
hilsa och livskvalitet hos personer
som har genomgatt stamcellstrans-
plantation visade pa bland annat
somnproblem, sdmre energi eller
fatigue (sjukdomsrelaterad trotthet)
och forsdmrat minne. Man kunde
dven se en Okad forekomst av
depression och angest jamfort med
ovriga befolkningen. Campbell beto-
nade hur viktigt det 4r att inte glomma
bort detta utan att se till att det finns
stodprogram bade infor och efter en
transplantation som &dven omfattar
psykisk hilsa. Hon visade pa hur de
olika faserna, infor, under och efter
transplantation, innebdr olika ut-
maningar. Infor en transplantation

Mary Campbell.

kan patienten ha tankar om relationer
bland annat och behdva bearbeta trau-
man inom familjen eller trauman till
foljd av egna sjukdomsupplevelser.
Under sjélva transplantationen ligger
mycket fokus pa den fysiska éater-
hédmtningen. Eftersom patienten &r
isolerad under den hér tiden dr det
bra att ha ndgon annan att prata
med. Sedan, efter transplantationen,
borjar arbetet med att hitta tillbaka
och aterga till vardagen igen. I den
hér fasen kan olika tankar dyka upp
och en kénsla av sorg 6ver saker man

IPIC-mote

missat pa grund av sjukdomen som
jdmnariga har kunnat gora.

Temat avslutades med en gripande
berittelse av Elien Willems fran
Nederldnderna som skildrade sin
personliga upplevelse av att trans-
planteras som vuxen. Via foton och
Eliens beskrivningar fick vi ahorare
folja med pé resan infor transplanta-
tionen, genom tiden pé sjukhuset och
den ldnga aterhdmtningstiden efterat.
Det som fastnade extra mycket
hos mig var kénslan som Elien for-
medlade av hur hon médde efter det
att kroppen pa alla métbara sitt var
frisk. For det var da hon borjade ma
riktigt daligt psykiskt, vilket var svért
att forsta, bade for utomstaende och
for henne sjalv: “Jag ar frisk, varfor
kénner jag mig inte lycklig?” Efter
att Elien hade avslutat sin presenta-
tion och métets langsta och varmaste
applader hade tystnat, foljde en kort
diskussion om de starka kanslor som
patienter kan uppleva efter en trans-
plantation. Minnen frén tiden med
sjukdom innan transplantationen och
sjdlva transplantationen kan samlat
ge upphov till symtom som liknar
posttraumatisk stress. Déarfor dr det
mycket viktigt att prata om det hiér,
forbereda patienterna pa att de har
kénslorna kan uppsta och uppmuntra
dem till att sdka hjélp tidigt.

Stamcellstransplantation eller inte
- livsviktigt och svart beslut
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Smatt & gott

via PIOs hemsida

PIOs familjelager
Uskavi 8-l augusti

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

Fotbolistrix, baka bullar utomhus, bad, minigolf och mycket mer!
1 4r fér vi besok av Emil Jylhdnlahti som i ver 20 r har trixat sig runt
i vérlden, tillsammans med vad han kallar for vérldens roligaste lek-
sak — fotbollen! Emil har slagit tva vérldsrekord i Live TV och blivit
framrostad som arets basta gést i TV-programmet Lilla Sportspegeln.
Vi fér ocksa besok av Lotta Sorman som driver foretaget Naturevent
Bergslagen. Lotta dr pedagog, naturprofil och friluftsinspirator. Lotta
har tilldelats Naturskyddsforeningens utmérkelse Silverfalken”
for sitt viktiga arbete. Anders Fasth, professor vid Drottning Silvias
barnsjukhus, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg foreldser
om immunsystemet och primira immunbrister samt berdttar om sitt
arbete 1 Sverige och Costa Rica.

Pa lageromradet finns mycket roligt att géra som att paddla kanot/
kajak och paddle boards, spela minigolf, fotboll och bréannboll, bada,
pyssla med mera.

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

Varmt vilkomna till Uskavi!

Valkommen till
Zebra-butiken

WWww.pio.nu

Enpodd om livet
i med primar immunbrist

| PIOs podd Sa sjukt

il moter vi personer med

> S% primar immunbrist och
deras narstaende.

Du hittar podden pa PIOs hemsida eller
dar poddar finns. Podden ar ett samarbets-
projekt mellan PIO och CSL Behring.

For att delta pa familjeldgret
madste 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.

o

SOCIALA MEDIER

FACEBOOK
facebook.com/PIO.Riks/

INSTAGRAM
pio_sverige
pio.podden_sa.sjukt

X (TWITTER)
twitter.com/PIOriks

YOUTUBE
youtube.com/user/PlOriks

PIObladet Nr 2/2024



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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PIO, Mellringevégen 120 B, 703 53 Orebro
www.pio.nu e info@pio.nu
Bankgiro 5159-3382, Swish 1230244848

Enkel infusion,
sdker behandling

Freedom infusionssystem e

*Medicinteknisk produkt.
Tillverkare Koru Medical Systems, Inc.

Tre trygga steg fér subkutan infusion -
infusionspump, administrationsset och infusionsset

Freedom Infusionssystem ar ett komplett och enkelt subkutant infusions-
system som fokuserar pd& sdkerhet och livskvalitet. Béde FREEDOMB0® och
FreedomEdge dr bdrbara och mekaniska infusionspumpar — och ger
anvandaren frinet att ta sin infusionsbehandling varsomhelst.

\ Steripolar AB

teripolar R

018-430 09 80

‘aking care further

steripolar.se
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