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FORORD

Denna rapport dr en del av den svenska rapportserien med resultat fran ALPI-studien (Att
Leva med Primér Immunbrist). Det 6vergripande syftet med ALPI-studien dr att undersdka
hur barn och tonaringar och deras fordldrar samt vuxna patienter med primar immunbrist eller
okad infektionsbendgenhet och gammaglobulinbehandling upplever sjukdomen och
behandlingen samt hur livskvaliteten och livssituationen paverkas i relation till sjukdom och
behandling. Dessutom har undersokts hur ndjda barn, tondringar, foréldrar och vuxna
patienter 4r med immunbristvarden 1 Sverige.

Denna rapport redovisar resultaten fran 841 vuxna med primdr immunbrist eller 6kad
infektionsbendgenhet och gammaglobulinbehandling.

Som komplement till den svenska rapportserien kommer ett antal vetenskapliga artiklar med
mer ingaende och jimforande analyser att sdndas till internationella tidskrifter f6r publicering.

ALPI-studien har genomforts av en forskningsgrupp som bestér av legitimerade
sjukskoterskorna Susanne Hansen, Stockholm, Kristina Elnersson, Uppsala, Eva Ericson,
Ostersund, Ramona Fust, Linkdping, Carina Hagstedt, Jonkoping, Lena Johansson, Géteborg,
Birgitta Persson, Halmstad, Bengt Steger, Falun och Britt-Marie Svensson, Géteborg.
Gruppen har samarbetat med sammanlagt 52 barn- och vuxenkliniker i Sverige. Jag vill rikta
mitt varma tack till forskningsgruppen och till de kontaktpersoner och verksamhetschefer vid
varje klinik som bistatt oss i studien med praktisk hjéalp och stod.

Inom forskningsgruppen vill jag sérskilt nimna Susanne Hansen utan vars insatser, uthallighet
och datortekniska kunskaper denna studie inte hade kunnat genomforas. Varmt tack riktas
aven till Med dr Uwe Nicolay for aldrig sviktande stod, kunskap, entusiasm och snabbhet
avseende statistiska analyser, Milla Hansson for hennes hjélp i databearbetningen samt till
mina fordldrar Rune och Beth Gardulf for praktisk hjéalp och stod.

ALPI-studien har fatt ekonomiskt stéd i form av ALF-medel fran Stockholms lans landsting
och stod genom generdst bidrag frdn Baxter Medical AB. Vi har dven fétt bidrag fran
Karolinska Institutet, Primér Immunbrist Organisationen (PIO) och Svensk sjukskoterske-
forening (SSF) for vilket vi ar mycket tacksamma. Tack ga dven till ledning och
arbetskamrater vid Immunbristenheten, Karolinska Universitetssjukhuset, Huddinge
respektive Roda Korsets Hogskola, Stockholm.
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Mitt och forskningsgruppens allra varmaste tack gar till alla de patienter och familjer som sa
generst delat med sig av sin kunskap om hur det dr att leva med en priméir immunbrist.

Stockholm i augusti 2007

Ann Gardulf, leg sjukskoterska
Docent






SAMMANFATTNING

Totalt 841 vuxna patienter varav 587 kvinnor (70%) med gammaglobulinbehandling sedan
minst sex manader fran 33 sjukhuskliniker i Sverige har deltagit i studien genom att svara pa
tva enkiter. Aldern pa de svarande varierade mellan 18-90 &r med en medeldlder av 55 &r.
Bland de sammanlagt 17 diagnoser som klinikerna angivit for sina patienter dominerade
common variable immunodeficiency/vanlig varierande immunbrist (CVID) (23% av
patienterna) och IgA- och/eller subklassbrister (61%). Av 6vriga diagnoser som rapporterades
kan ndmnas selektiv [gA-brist (5%) och X-linked agammaglobulinemia/kdnsbunden
agammaglobulinemia (XLA) (1%). Det fanns ocksa en stor andel patienter (12,5%) som inte
fatt en specifik diagnos men som hade s frekventa infektioner att likare bedomt att
gammaglobulinbehandling var nddvandig (’0kad infektionsbenigenhet™).

Med hjélp av ldngd och viktuppgifter har s k Body Mass Index (BMI) kunnat berédknas.
Endast 44 patienter var underviktiga (5%) medan 371 patienter (39%) var dverviktiga eller led
av fetma.

Tvahundrasextioen (31%) patienter arbetade hel- eller deltid utanfér hemmet. Sammanlagt
265 patienter var sjukskrivna, hade sjukbidrag eller var sjukpensionerade —1 75% av fallen
uppgav patienterna att detta berodde helt eller delvis pa den primira immunbristsjukdomen/
okade infektionsbenédgenheten.

Av de svarande hade 64% en gymnasie-, hogskole- eller universitetsutbildning. En majoritet
av de svarande (92%) var fodda i Sverige. En tredjedel (31%) var ensamboende.

Tretton procent av patienterna var rokare trots vilket gor rokning lika vanligt i denna
infektionskansliga grupp som andelen rokare 1 befolkningen 1 sin helhet.

Vagen till diagnos och behandling

Trettioatta procent av patienterna hade sjdlva misstinkt att nagot var fel” med deras
immunforsvar p g a 6kad infektionsbenidgenhet och frekventa och ldngdragna infektioner och
sjdlva en gang i tiden sokt hjédlp och forsokt initierat en utredning. Cirka hélften av patienterna
(47%), dvs skalsteg 6 och 7 pa en skala med 7=bista tinkbara bemoétande, tyckte att de blev
mycket bra bemotta av ldkare nér de sjdlva forde fram att de missténkte ett nedsatt
immunforvar, men det var dven en fjardedel av patienterna (25%) som hade upplevt att de
fick ett mycket déligt eller simsta tdinkbara bemoétande. Kvinnorna rapporterade ett signifikant
samre upplevt bemdtande jamfort med ménnen (p=0,002).

Pé en 7-gradig skala med 1=med ingen fortvivlan och 7=med storsta fortvivlan rapporterade
patienterna ett medelvarde pa 3,2 (median 3,0, spridning 1-7). De flesta mottog alltsa beskedet
utan att kénna alltfor stor fortvivlan men det fanns individer totalt (107 stycken, 14%) som
rapporterade att de reagerade med storsta fortvivlan eller nést intill.

Motsvarande fraga om eventuellt upplevd lédttnad vid beskedet om en primir immunbrist
sjukdom (1=med storsta littnad, 7=med ingen littnad) visade ett medeltal av 3,2 (median 3,0,
spridning 1-7). De patienter som sjdlva misstdnkt att de hade ett nedsatt immunforsvar innan
de fick diagnosen upplevde en mer uttalad lattnad nér vél beskedet kom &n de som inte innan
diagnos hade misstdnkt att ndgot var ’fel” med deras immunforsvar (p=0,0017). Kvinnor
upplevde en storre ldttnad dn mén att fa en diagnos (p=0,0001).



Gammaglobulinbehandling

Sexhundranittiosju patienter (83%) hade subkutan gammaglobulinbehandling av vilka 617
(73%) som hembehandling. Sextiosju patienter (8%) hade intravends behandling pa
mottagning och sju patienter hade intravends hembehandling. Sjuttio patienter (8%) hade
intramuskuldr gammaglobulinbehandling pad mottagning. Sextio procent av alla patienter hade
haft ndgon form av gammaglobulinbehandling i 5 ar eller mer. Av patienterna som idag
behandlades pa mottagning ville ndrmare 15% 6verga till hembehandling.

De patienter som hade subkutan gammaglobulinbehandling i hemmet ansag att den
behandlingsformen minskar beroendet av andra (p<0.001), i lagre grad stor arbete/skola
(p<0.001) och i lagre utstrackning begransar friheten att t ex flytta eller resa (p<0.001).

Patienterna i studien hade sammanlagt fatt mer d&n 300 000 behandlingar.

Subkutan behandling

Cirka en tredjedel (35-36%) av de patienter som hade subkutan gammaglobulinbehandling
hemma eller p4 mottagning hade ndgon gang upplevt ndgon typ av systemreaktion. De tre
mest frekvent rapporterade symtomen var huvudviérk, létt yrsel och muskelvark. Hélften av
patienterna (50%) rapporterade att dessa systemreaktioner intriaffat i ssmband med nagon
enstaka behandling. Dock rapporterade 20% av patienterna med subkutan eller intravends
behandling vid mottagning att de upplevde systemreaktioner i samband med varje behandling.
En majoritet av patienterna som rapporterade systemreaktioner upplevde dem som "lite” eller
“inte besvirande alls”.

Niér det gillde lokala vivnadsreaktioner rapporterade cirka en femtedel av patienterna (18-
22%) att de aldrig upplevde nagra lokala vivnadsreaktioner efter sin subkutana behandling.
Cirka en tredjedel av patienterna (20-30%) rapporterade att de upplevde sadana reaktioner
(svullnad, rodnad, dmhet, klada och/eller virmekénsla) efter varje behandlingstillfalle. Av de
patienter med subkutan behandling som rapporterade vavnadsreaktioner (alltid, oftast, ibland)
uppgav majoriteten (65-75%) att vdvnadsreaktionerna férsvann inom 12 timmar och att
reaktioner var “lite” eller ”inte besvérande alls”. Fyrtio procent uppgav att de lokala
reaktionerna var mindre uttalade nu jaimfort med de tva forsta manaderna med subkutan
gammaglobulinbehandling.

Intravenos behandling

Cirka tva tredjedelar (61%) av de patienter som hade intravenos gammaglobulinbehandling
vid mottagning hade nadgon gang upplevt ndgon typ av systemreaktion. De tre mest frekvent
rapporterade systemen var huvudvirk, kallsvett, l4tt yrsel och muskelvérk. Fyrtiotva patienter
rapporterade att dessa systemreaktioner intrdffat i samband med nigon enstaka behandling.
Dock rapporterade dven hir 20% av patienterna att de upplevde systemreaktioner i samband
med varje behandling. Liksom patienterna med subkutan gammaglobulinbehandling upplevde
dven patienterna med intravends behandling de systemreaktioner som intrdffade som lite”
eller ”inte besvérande alls”. Nér det gillde lokala reaktioner géllde fragan till patienterna med
intravends behandling om de brukade kénna obehag/ha ont pé det stélle dér infartskanylen
suttit. Majoriteten patienter hade inga problem med detta (81%) medan resterande 19%
rapporterade att de oftast eller ibland brukade kdnna obehag/ha ont. Femtiotre procent av
dessa 17 patienter rapporterade detta problem kunde kvarsta 1 13 timmar eller mer och att de
upplevde obehaget som ”ganska” eller “mycket besvirande”.



Intramuskular behandling

Trettionio procent av patienterna som hade intramuskuldr gammaglobulinbehandling hade
ndgon gang upplevt ndgon typ av systemreaktion. Det mest frekvent rapporterade
systemreaktion var muskelvirk. Fyrtioen procent av patienterna rapporterade att dessa
systemreaktioner intraffat i samband med nagon enstaka behandling. Dock rapporterade 15%
av patienterna med intramuskuldr behandling att de upplevde systemreaktioner 1 samband
med varje behandling. En majoritet av patienterna som rapporterade systemreaktioner
upplevde dem som ’lite” eller ”inte besvirande alls”. Néar det géllde lokala reaktioner
rapporterade 35 (50%) av patienterna att de aldrig upplevde nagra lokala védvnadsreaktioner
efter sin intramuskuldra behandling. Femton procent av patienterna rapporterade att de
upplevde spanningar eller smirta i den muskel/de muskler under dér de intramuskuléra
injektionerna gavs. Av dessa patienter uppgav 89% att problemen forsvann inom 12 timmar
och lika stor andel att problemen var "lite” eller "inte besvirande alls”.

Sakerhetskontroller

Patienter med subkutan behandling i hemmet eller vid mottagning tillfrigades om de sjélva,
alternativt sjukskoterskan vid mottagningsbehandling, grenomforde nagra sdkerhetskontroller,
och 1 sé fall vilka, innan infusionen startades. Vid subkutan hembehandling genomférde cirka
en fjardedel (26%) av patienterna en korrekt kontroll (aspiration och koppla isdr) medan
motsvarande siffra nir sjukskoterskor genomforde kontroller var 3%. Av patienter i
hembehandling uppgav hélften (313 stycken) att de alltid eller oftast ndgon annan vuxen hos
sig hér de tog sin behandling. Forvinansvirt ménga patienter hade anvint adrenalin i hemmet.
Om alla dessa verkligen relaterade till svara systemreaktioner eller om patienterna har fatt
bristande undervisning ndr adrenalin ska anvindas gér ej att sdga utifran studiens resultat men
ar en fraga som borde undersokas narmare.

Patienter som behandlades subkutant eller intravendst vid mottagning stannade inte kvar vid
mottagningen efter avslutad behandling i samma utstrickning som patienter med
intramuskuldra injektioner. Det dr vil ként att risken for systemreaktioner (biverkningar) &r
lag vid subkutan gammaglobulinbehandling men risk for systemreaktioner kan aldrig
uteslutas — sdrskilt inte om inte korrekta sdkerhetskontroller genomfors innan start av
infusionen. Det dr dérfor viktigt att inte sjukskoterskor vid specialistmottagningar tummar pa
sdkerheten och later patienter g hem for tidigt. Att lata patienterna g& hem direkt efter
avslutad behandling riskerar dven siinda signaler till de patienter som dr under tréning for
hembehandling att sékerhetsfragorna inte dr sa viktiga som sags.

Tillfredsstéllelse med behandling

Patienterna var over lag inte sédrskilt oroade vad géllde sin gammaglobulinbehandling. Det
som dock oroande patienterna mest var tanken pa att det kan finnas smittimnen i
gammaglobulinet (p<0,001).

Patienterna var mycket n6jda med sin gammaglobulinbehandling. P4 frigan hur
ndjd/missndjda de var med nuvarande behandling varierade medelvérdet mellan 6,3-6,9
podng med 7=mycket n6jd. Pa frdgan om hur dvertygade patienterna var att fordelarna med
gammaglobulinbehandlingen de hade dvervdgda nackdelarna varierade medelvérdet mellan
6,4-6,9 podng (7=helt 6vertygad). Kvinnorna var mer ndjda &n miannen med sin behandling
(p=0.0033).



Symtom fore och efter insatt gammaglobulinbehandling

Patienterna tillfrdgades om forekomst av 46 olika symtom/sjukdomar/problem fore och efter
insatt gammaglobulinbehandling. Trotthet (68% av patienterna), luftvigsinfektioner (cirka
60% av patienterna), sjukdomskénsla (52%) och astma (36%) var de vanligaste symtomen/
sjukdomarna/problemen som patienterna rapporterade fore insatt gammaglobulinbehandling.
Tarminfektioner rapporterades av 7% av patienterna. Utdver de redan angivna problemen
rapporterades foljande symtom/sjukdomar/problem av mer &n 10% av patienterna fore insatt
gammaglobulinbehandling:

»  Muskelvirk 28%
»  Ledvirk (ej ledgdngsreumatism) 26%
»  Gastrit/ulcus (magkatarr/magsar) 21%
»  Pollenallergi 18%
» Antibiotikaallergi 17%
»  Tarmbesvér 16%
» Fododmnesallergi 13%
»  Pélsdjursallergi 12%
» Reumatiod artrit (ledgangsreumatism) 12%
» Eksem 12%
»  Urtikaria 11%
»  Colon irritabile 11%
»  BI2-brist 11%

Mellan 79-93% av patienterna rapporterade att infektionerna minskade i frekvens efter insatt
gammaglobulinbehandlingen. Trettiodtta procent av patienterna som tidigare haft otiter och
32% av patienterna med tidigare pneumonier sa sig nu vara helt bra. Trotthet och
sjukdomskinsla minskade hos 67% respektive 82% av patienterna efter insatt behandling.
Forbattringseffekten av gammaglobulinbehandlingen var mindre uttalad vid astma (43%).

Diabetes typ 1 rapporterades i lidgre utstrackning (2%) 1 patientgruppen én i befolkningen
(5,5%). Mb Chron rapporterades av 2% av patienterna medan forekomsten i befolkningen har
beriiknats till 0,002%. Aven astma verkar forekomma i hogra utstrickning hos de patienter
som ingétt 1 studien (36%) jamfort med befolkningen 1 6vrigt (9%).

Majoriteten patienter (82%) hade inte behovt vardas pé sjukhus under de senaste 12
manaderna. Nér sé skett var det i forsta hand p g a pneumonier/lunginflammationer eller andra
luftvigsinfektioner.

Av totala antalet patienter bedomde 64% sitt allménna hélsotillstdnd som ganska eller mycket
bra. Ingen signifikant skillnad i egenrapporterad hilsa kunde ses som relaterade till vilken typ
av gammaglobulinbehandling man hade.

Under de senaste 12 ménaderna hade 20% av patienterna anvént hilsokostpreparat/
naturlikemedel for egenbehandling av sin immunbrist/6kade infektionsbenégenhet och 8%



hade av samma skél anlitat integrativ medicinsk behandling (t ex akupunktur, zonterapi,
homeopatisk behandling). Kvinnor rapporterade att de i stérre utstrickning 4n mén att de
sokte dessa alternativa behandlingar (p=0,001).

Undersokningen visade att patienterna som grupp inte i ndgon storre utstrackning 14t tankar pa
sjukdom och behandling péverka det dagliga livet. Det man var mest oroad dver var att
immunbristen/dkade infektionsbenigenheten skulle vara arftlig och foras vidare till barn
och/eller barnbarn. Det som de flesta angivit som jobbigast med att ha en primér
immunbrist/0kad infektionsbendgenhet var att stindigt vara trott, att vara beroende av en
behandling vilket paverkar sjélvstdndigheten, rddsla for att bli sjuk och social isolering till
foljd av detta samt att inte fa/kunna triffa sina smé barnbarn i den utstrackning man
egentligen Onskar.

Den 6vergripande frdgan om patienterna kinde oro p g a sin primédra immunbristsjukdom/
okade infektionsbendgenhet resulterade i ett medelvirde pa 3,5 podng (7=kdnner mycket stark
oro). Kvinnor rapporterade en 6kad oro jamfort med minnen (p=0,0017).

Den hélsorelaterade livskvaliteten métt med hjélp av SF-36 visade att de svenska ”"ALPI-
patienterna” med primér immunbrist/6kad infektionsbenégenhet skattar sin hilsorelaterade
livskvalitet som sdmre jamfort med ett europeiskt/brasilianskt urval av patienter (6). Detta
beror troligtvis pa att den sistnimnda gruppen valdes ut for en lakemedelsstudie och déarfor
inte fick ha ndgra andra sjukdomar &n sin priméra immunbrist. Kvinnorna 1 ALPI-studien
skattade sin hédlsorelaterade livskvalitet som signifikant sémre jamfort med ménnen inom sju
av dtta livskvalitetsomraden (p< 0.01 - p< 0.0001). Det enda delomridde som kvinnor och mén
skattade lika var ’Social forméga”.

Patienterna kallades som regel 1-2 génger per ar pa ordinarie dterbesok till sin mottagning. De
rapporterade over lag en hog tillfredsstillelse med det bemodtande och med den vard och
behandling som de fick dven om patientbeddmda kvalitetsvariationer fanns mellan de 33
deltagande kliniker.

Patienterna beddmde att kunskapen om priméra immunbristsjukdomar hos personal vid
vardcentraler/motsvarande som bristfallig.

Patienterna sa sig sakna, trots den information och undervisning de fatt, kunskap om
sjukdomarnas orsak, senaste forskningsronen och mdjligheten att fa diskutera hur det &r att
leva med en immunbrist/6kad infektionsbendgenhet. Patienternas kunskapsbehov hade dkat
hos en stor andel patienter (43%). Det &r alltsa viktigt att tdnka pd att information och
undervisning behdver upprepas och uppdateras dven till de patienter som gétt ldnge pa en
mottagning och som ldnge haft gammaglobulinbehandling. Ytterligare ett forbattringsomrade
inom immunbristvarden dr information och undervisning till anhoériga/narstaende. Det var
endast en femtedel av patienterna (21%) som rapporterade att anhoriga/nérstdende deltagit
och fétt information eller undervisning om sjukdomen, behandling, prognos etc.

Sammanfattning och kliniska implikationer

Denna studie &r sa vitt kint sdvil nationellt som internationellt den hittills storsta inom
immunbristomradet sett till antal deltagare. Over 800 vuxna patienter fran 52 kliniker deltog
och mer dn 300 000 behandlingar har utvérderats av patienterna. Liksom bland barn och
tonaringar med primér immunbrist/0kad infektionsbendgenhet dominerar den subkutana



gammaglobulinbehandlingen och den ges i de allra flesta fall som hembehandling. Studien
visade att de patienter som hade subkutan hembehandling upplevde att hembehandlingen
underléttade livssituationen och gjorde dem mindre beroende av andra (hélso- och
sjukvardspersonal). En femtedel av de patienter som nu behandlades pd mottagning
rapporterade att de ville 6verga till hembehandling. Det ar sannolikt sa att fler patienter skulle
kunna ha hembehandling (i praktiken subkutan eller intravends hembehandling) om de bara
fick denna mojlighet och gavs en god utbildning och stod.

Patienterna var 6ver lag ndjda med den gammaglobulinbehandling de hade (subkutan,
intravends, intramuskuldr) och de upplevde att den gav ett gott skydd mot infektioner och
kénde sig trygga med den. Det som bekymrar patienterna mest dr tanken pé att det ska finnas
smittdmnen i gammaglobulinpreparaten.

ALPI-studien visade att det finns signifikanta skillnader mellan mén och kvinnor i deras
upplevelse och hantering av sin sjukdoms- och behandlingssituation vilket ar viktig kunskap i
motet med patienterna. Kvinnorna i studien upplevde en sdmre hilsorelaterad livskvalitet och
en 0kad oro pa grund av sin sjukdom. De upplevde i hdgre grad d4n mén att de hade blivit
daligt bemotta i sina forsta kontakter med hélso- och sjukvarden och kanske kan det vara en
bidragande faktor till att kvinnorna upplevde en storre ldttnad 4n ménnen att dntligen fa en
diagnos. Nér kvinnorna vil fatt behandling var de mer ndjda an ménnen med sin
behandlingssituation. Kvinnor sokte dock 1 hdgre utstrickning &n mén alternativa
behandlingar. Vad det sistnimnda beror pa vet vi d&nnu inte utan ytterligare analyser krivs. Vi
har t ex inte tittat pd om det dr sa att valet att soka alternativa behandlingsmetoder relaterar till
vilken klinik man behandlas vid.

Studien identifierade sidkerhetsbrister. Vid subkutan hembehandling genomforde endast cirka
en fjardedel av patienterna en korrekt kontroll innan start av infusion. Enligt patienterna var
kontrollerna vid subkutan behandling pa mottagning i &nnu hogre grad bristfélliga. Endast
hilften av patienterna i hembehandling (subkutant, intravendst) rapporterade att de hade
ndgon annan hos sig under infusionen. Patienter som behandlades subkutant eller intravenost
vid mottagning stannade inte kvar efter avslutad behandling for obsevation. Inga enhetliga
rutiner finns pa nationell nivad om adrenalin ska skrivas ut till patienter i hembehandling eller
ej. Om adrenalin ska skrivas ut behdver riktlinjer for patientutbildning utformas.

Inom ramen for ALPI-studien har for forsta gangen patientrapporterade uppgifter himtats fran
patienter med intramuskuldr substitutionsbehandling. Deras rapporterade upplevelser av
sjukdoms-, behandlings- och livssituation avvek inte signifikant fran patienter med andra
behandlingsmetoder. Intramuskuldr behandling kan alltsa vara en metod att Gvervéga i vissa
sammanhang och vid vissa diagnoser, t ex om patienter inte kan beredas plats direkt 1 ett
subkutant eller intravends behandlingsprogram.

Rutiner for uppfoljning efter besked om att man lider av en immunbrist 4r mycket viktiga att
utveckla. Lékare vid vardinrittningar maste bli béttre i motet med patienter som soker for att
patienterna sjdlva misstinker att de har en immunbrist. Ménniskor ska behova uppleva sig sa
kriankta som vissa gor 1 denna studie manga ar efter sin forsta kontakt med hélso- och
sjukvérden. Detta pekar pa att det finns ett stort behov av utbildning av sjukvardspersonal
over lag och att na ut med budskapet att primira immunbrister dr vanliga och vilka symtomen
pa dessa sjukdomar &r. Studien visar ocksé att det finns ett utbildningsbehov av
apotekspersonal.



Patienterna ar i huvudsak ndjda med bemotandet vid de kliniker dar
uppfoljningar/behandlingar sker. Studien identifierar dock att ldkare och sjukskdterskor inom
immunbristvarden behover vidareutveckla utbildningsprogram och rutiner for kontinuerligt
stod till patienterna. Som ett exempel maste personal bli béttre pa att aktivt informera om och
kanske bjuda in PIO.

Det vore dven av stor betydelse att pa nationell niva enas om atminstone nagra
standardiserade fragor, eller instrument, for en enhetlig uppf6ljning av vuxna med primér
immunbristsjukdom. En nationell databas kopplad till den europeiska ESID databasen vore
onskviért.
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INTRODUKTION

Primara immunbristsjukdomar

Idag har mer &n 100 s k primédra immunbristsjukdomar identifierats varav manga dven har
beskrivits genetiskt. Primdra immunbristsjukdomar (primary immunodeficiency diseases, PID)
upptrader bade hos barn och vuxna (1). En primér immunbrist innebér att immunforsvaret inte
kan forsvara individen mot infektioner pa ett normalt sitt och att detta nedsatta immunforsvar
inte beror pd ndgon annan sjukdom eller behandling med lakemedel (t ex cellgifter). I Sverige
brukar anges att det finns cirka 30 000 barn och vuxna med en primir immunbrist (2) men denna
siffra kan vara sd hog som 40-45 000 individer.

Den vanligaste formen av primir immunbrist dr brist pa eller for laga nivaer av antikropparna
IgG, IgM och/eller IgA. For laga antikroppsnivaer leder som regel till en 6kad frekvens och
svérighetsgrad av bakteriella infektioner. Infektionerna upptriader framst i luftvdgarna i form av
oroninflammationer (otiter), bihaleinflammationer (sinuiter), luftrérskatarr (bronkiter) eller
lunginflammationer (pneumonier), men dven tarminfektioner kan ses.

Den 6kade infektionsfrekvensen och svarighetsgraden av infektioner vid primér antikroppsbrist
leder till en nedsatt livskvalitet (3,4). Vuxna patienter som dnnu inte har fatt behandling
rapporterar en uttalad trotthet och att de upprepade infektionerna gor det svart att orka med ett
arbete eller studier och dartill familje- och sociala aktiviteter. Ofta méaste man dven avsta fran
olika fritisaktiviteter. Obehandlade vuxna rapporterar dven att de &r rddda for att drabbas av
infektioner vilket leder till att man undviker att vistas i grupper med ménniskor vilket far sociala
och praktiska konsekvenser (3).

For att forebygga infektioner maste de saknade antikropparna erséttas vilket gors genom att ge
gammaglobulin. Gammaglobulin &r ett koncentrat av 1 huvudsak IgG antikroppar.
Gammaglobulin kan ges som subkutana infusioner med hjélp av en liten barbar pump (dropp i
underhudsfettet), som intravendsa infusioner (dropp i blodbanan) eller som intramuskuléra
injektioner (injektioner i muskel).

Den subkutana och den intravendsa gammaglobulinbehandlingen kan ges pa sjukhus eller annan
sjukvérdsinrittning alternativt av barnet eller den vuxne sjilv i hemmet (hembehandling).
Intramuskuléra injektioner av gammaglobulin ges vid sjukvérdsinrittning av sdkerhetsskal
(storre risk for biverkningar jamfort med de tva andra behandlingsalternativen).

Gammaglobulinbehandlingen &r oftast livslang. Gammaglobulinbehandlingen leder till en
signifikant forbéttrad livskvalitet (3). Att kunna genomfora behandlingen sjdlv 1 hemmet har
visat sig vara av allra storsta vikt for vuxna patienter och barnfamiljer for att underlitta och
forbéttra livssituationen (3-9). Andra viktiga faktorer som pdverkar vuxna individers
livskvalitet ar bl a alder, samtidiga led- eller muskelsjukdomar, IgG nivaer och om man har ett
arbete eller ej (9,10).

En oupptickt immunbrist leder inte enbart till ett lidande for den enskilda individen utan ocksa
till 6kade kostnader for samhéllet for sjukskrivningar, sjukbidrag och fortidspensioneringar. Det
ar alltsa viktigt att 6ka medvetenheten och kunnandet om priméira immunbrister bland
sjukvérdspersonal och allmdnheten. Just detta dr malet for ett pagaende EU projekt (11).



Bakgrund till studien

Trots att primdra immunbristsjukdomar dr kroniska sjukdomstillstand och livsldng behandling
som regel krédvs har relativt fa studier presenterats dir patienters egen beskrivning om sin
livssituation i relation till sjukdom och behandling har efterfragats (3-10,12).

En grupp immunbristsjukskoterskor engagerade i den svenska immunbristvdrden
uppmérksammade att grundldggande kunskaper om svenska patienternas behandlings- och
livssituation saknas och beslot att genomfora den undersokning som fick namnet ALPI-
studien (Att Leva med en Primédr Immunbrist).

Overgripande syfte

Det 6vergripande syftet med ALPI-studien var att undersdka hur barn och tonédringar och
deras foréldrar samt vuxna patienter med primdr immunbrist eller 6kad infektionsbendgenhet
och gammaglobulinbehandling upplever sjukdom och behandling samt hur livskvalitet och
livssituation paverkas i relation till sjukdom och behandling. Dessutom efterfragades hur
ndjda dessa gruppper dr med immunbristvarden i Sverige.

I denna delstudie beskrivs de vuxna patienternas
»  vég for att fa en diagnos och behandling och bemétandet innan och vid diagnos

» erfarenheter av gammaglobulinbehandlingen: praktiska aspekter med behandlingen,
biverkningar och gammaglobulinets effekt pa infektioner och andra symtom och
sjukdomar

» upplevelser i relation till gammaglobulinbehandlingen (eventuell oro men dven
tillfredsstillelse med behandlingen)

» uppfattning om hur sjukdom och behandling péverkar livssituation och livskvalitet

» kontakter med immunbristvarden och grad av tillfredsstéllelse med ldkarnas och
sjukskoterskornas bemdtande och engagemang i den fortsatta varden

» uppfattning om vilken information och undervisning de fatt om sjukdom och behandling
av lakarna och sjukskoterskorna samt grad av tillfredsstéllelse med informationen och
undervisningen

»  kvarstdende informations och undervisningsbehov



MATERIAL, METODER OCH GENOMFORANDE

Inklusionsprocessen — vuxna patienter

Studien startade med att kliniker dér vuxna (> 18 ar) med primir immunbristsjukdom
behandlas och vérdas identifierades — totalt 35 stycken. Verksamhetschefen vid varje klinik
kontaktades och gavs information om studiens syfte och upplégg. Tva verksamhetschefer
tackade nej till att lata kliniken ingé i studien, 6vriga 33 tackade ja. Verksamhetschefen
ombads att utse en lokal kontaktperson fér ALPI-studien, vilket kunde vara en sjukskoterska
eller en ldkare.

Patienterna skulle vara 18 ér eller dldre och ha en diagnostiserad primér immunbristsjukdom
eller 6kad infektionsbenégenhet dér likare bedomt att patienten var i behov av
gammaglobulinbehandling. For att tillfragas om deltagande 1 studien skulle
gammaglobulinbehandlingen, oavsett pa vilket sitt det gavs, ha skett regelbundet under
minimum sex méanader ndrmast fore studien.

Patienterna skulle ha forméga att ldsa, forsta och skriva svenska samt ha 6vrig kognitiv forméga
for att tillfrdgas om att ingd i studien och kunna besvara en enkat.

Urvalet av patienter enligt uppstéllda kriterier gjordes av patientansvarig likare och
sjukskoterska vid varje deltagande klinik. Vuxna patienter som uppfyllde
inklusionskriterierna kontaktades via sin klinik och tillfrdgades om deltagande i studien.
Sammanlagt tre utskick genomfordes: det forsta utskicket inkluderade skriftlig information
om studien tillsammans med enkéten, det andra utskicket en paminnelse, den skriftliga
informationen och en ny enkét och det tredje utskicket en pdminnelse. I den skriftliga
informationen till patienterna lades stor vikt vid att betona frivilligheten att delta i studien.

Antal deltagare och bortfall

Bortfall och slutligt antal vuxna visas i figur 1 som visar hela ALPI-studiens material. Totalt
uppfyllde 1 077 vuxna patienter inklusionskriterierna varav 841 svarade pa enkéten
(svarsfrekvens 78%).



Figur 1. Deltagande kliniker och patient-/féraldragrupper, barn- och tonarsgrupper.
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Metoder

Utviirdering av gammaglobulinbehandling, samt tillfredsstiillelse med immunbristvirden
En grupp sjukskoterskor med lang erfarenhet av immunbristvérd utvecklade en studiespecifik
enkét (ALPI-enkéten) som bestar av foljande avsnitt:

»  bakgrundsfragor om patienterna

» sjukdomssymtom

»  frdgor om nuvarande och tidigare gammaglobulinbehandling

»  ldtthet/svarigheter att forbereda och att genomfora substitutionsbehandlingen

» noterade biverkningar

»  frdgor om eventuell oro i relation till gammaglobulinbehandlingen

» upplevd effekt av gammaglobulinbehandlingen

»  frdgor om bemotandet vid den klinik dér behandlingen och uppfoljningar sker

»  frdgor om den eventuella undervisning som patienterna fitt om sjukdom och behandling

»  frdgor om hur patienterna ser pa sin livssituation och livskvalitet i relation till sjukdom
och behandling.

Vuxenenkiten togs fram for foljande behandlingssituationer:
»  Intramuskuldr gammaglobulinbehandling pa mottagning/sjukhus
» Intravends gammaglobulinbehandling pa mottagning/sjukhus
»  Subkutan gammaglobulinbehandling pd mottagning/sjukhus
» Intravends gammaglobulinbehandling i hemmet

»  Subkutan gammaglobulinbehandling i hemmet

Fragorna till patienterna &r lika for de fem versionerna av enkdten med undantag av
frdgeavsnittet om gammaglobulinbehandlingen (teknik, doser, tidsdtgang, etc) som utformats for
att passa in pa varje behandlingsform. Forskningsgruppen har dock dven avseende detta
frdgeavsnitt strivat efter att fradgorna ska vara sa lika som mojligt for att mojliggora jamforelser
mellan metoderna.

Enkéten inkluderar delar av andra enkéter for att mojliggora jamforelser med andra
immunbriststudier eller andra sjukdomsgrupper. Avsnittet om patienternas uppfattning om sin
livssituation i relation till sjukdom och behandling utgors av ett urval fradgor ur den svenska
versionen av Life Quality Index (LQI). Detta ér en enkét som utvecklades av Daly m fl i USA
(13) och som har anvénts till vuxna patienter och till fordldrar med barn med primér immunbrist 1
USA (7,9,13) och 1 Europa (6,9). LQI dr utvérderat och validerat for anvéndning till vuxna
(patienter, forédldrar) (14).

Tvé fragor om tillfredsstillelse med aktuell gammaglobulinbehandling dr modifierade efter
Atkinsons TSQM formulir (Treatment Satisfaction Questionnaire for Medication, TSQM) (15)



och inkluderade i ALPI-studien. ALPI-enkéten innehaller dven fradgor om infektionsfrekvens
och oro for infektioner. Dessa fragor kommer fran en sjukdomsspecifik enkit utvecklad av
Gardulf (3).

Fragorna avseende patienternas tillfredsstéllelse med varden kommer frén instrumentet N6jd-
Patient-Index (NPI) utvecklat av Gronholdt, Gardulf och Nordstrém (16). NPI har hittills anvints
till cirka 5000 patienter inom sjukhusvard.

Olika svarsskalor anvinds 1 enkéten: fasta svarsalternativ, lickertliknande skalor, visuella
analoga skalor (VAS) och 6ppna svar.

En grupp ldkare tog del av forslaget till enkét och gav synpunkter. Enkéterna diskuterades dven
med vuxna immunbristpatienter och en pilottest av enkdten som inkluderade 10 patienter
genomfordes vid ett av sjukhusen. Undersokningsledaren matte hur lang tid det tog att svara pa
enkiten. Individuella samtal genomfordes efter varje pilottest d& enkdtens innehéll och tydlighet
diskuterades. Patienterna hade dven synpunkter pa kompletterande fragor. Den studiespecifika
enkiten reviderades, gicks igenom igen av gruppen sjukskoterskor och testades pa ytterligare 5
stycken patienter. Efter denna testomgéng gjordes endast smérre sprikliga korrigeringar.

Enkéten och dess skalor kommer att presenteras ytterligare i anslutning till resultaten for att
underlétta for lasaren.

Utviirdering av livskvalitet

De vuxnas egenrapporterade livskvalitet efterfragades genom att anvinda det standardiserade
instrumentet Short Form 36 (SF-36). SF-36 ir ett vl testat livskvalitetsinstrument som &r
utvecklat av Ware m fl och som kan anvéndas till individer 14 &r och dldre (17). I den nu aktuella
studien anvindes en svensk version av instrumentet. Instrumentet bestar av 36 fragor dér svaren
ges pa graderade skalor som gar fran t ex “instimmer helt” till ”instdimmer inte alls”. Ju hogre
poéng desto battre livskvalitet (17). SF-36 har tidigare anvénts till vuxna med primir immunbrist
(6,7,9,10,12).

Utskick av enkaterna

Den studiespecifika enkdten och SF-36 sattes samman till en enkét, dock uppdelad i tva tydliga
avsnitt. Patienterna besvarade enkéten anonymt, dvs inga uppgifter som gor det mdjligt att
identifiera en enskild individ har efterfragats och matats in i databas.

Ytterligare resultatredovisning

ALPI-studien omfattar en stor mdangd insamlade data. Denna rapport ger en dverblick av
studiens resultat. Alla frigeomréden i ALPI-studien kommer att bli foremél for ytterligare
analyser och resultaten kommer att presenteras som separata vetenskapliga artiklar.

Etisk ansokan

Ansokan till etikprovningsndmnd sidndes in for granskning innan studiestart. Klinikchefernas
skriftliga godkdnnande att genomfora studien vid respektive klinik bifogades ansdkan.
Etikprovningsnimnden hade inga invindningar mot studiens uppldgg och genomforande.



Statistiska analyser

For vissa av fragestillningarna har jaimforelser gjorts mellan t ex kvinnor och man. For
samtliga analysresultat sattes dock en gréns for att t ex en skillnad skulle anses vara statistiskt
sakerstélld. I vuxenrapporten sattes denna till 1%, d v s nér det i rapporten star att det &r en
sakerstélld skillnad mellan t ex kvinnors och méns uppfattning i en frdga innebér det att det
med minst 99-procentig sikerhet verkligen dr en skillnad. En statistiskt sékerstélld skillnad
anges med ett s k p-virde dér p star for “probability”, d v s sannolikhet (for t ex en skillnad
mellan tva grupper).



RESULTAT OCH KOMMENTARER
1. Bakgrundsdata

Demografiska och sociala data
En majoritet av de 841 svarande var kvinnor (587 stycken, 70%) (Figur 2).

Figur 2. Férdelning man-kvinnor.

Fordelning méan-kvinnor

Medelaldern bland de svarande var 55,4 ar (medianalder 57 ar) med en spridning mellan 18
och upp till och med 90 ar.

En majoritet av patienterna var fodda i Sverige (92%). Fyra procent var fodda i annat nordiskt
land och 4% utanfor Norden (Figur 3).

Figur 3. Patienternas fodelseland.
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Majoriteten (69%) bodde tillsammans med annan vuxen (hustru, man, partner, vuxet barn
etc), resterande 31% var ensamboende.

Over hilften av patienterna (468 stycken, 57%) sa sig ha niira kontakt med sma barn,
barnbarn, syskonbarn, etc.

En tredjedel av patienterna (261 patienter, 31%) arbetade vid tidpunkten for studien hel- eller
deltid utanfor hemmet. Néstan lika manga var dlderspensionirer (28%) (Figur 4).

Figur 4. Patienternas sysselsattning.
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Av de 265 patienter som, nér de besvarade enkéten, var sjukskrivna, sjukpensionerade eller
hade sjukbidrag var 24% (63 patienter) det p g a sin primdra immunbristsjukdom. For 51%
(134 patienter) bidrog den priméra immunbristsjukdomen till sjukskrivningen,
sjukpensioneringen eller sjukbidraget medan 26% (68 patienter) svarade att deras
sjukskrivning/sjukpensionering/sjukbidrag inte hade med denna sjukdom att gora.



Sammanlagt 520 (64%) av patienterna hade en gymnasie- (25%), hogskole- eller
universitetsutbildning (39%) (Figur 5).

Figur 5. Utbildningsniva.
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Rokning
Fem procent av patienterna var rokare och ytterligare 8% rokte da och da. Fyrtioatta procent
av patienterna hade aldrig varit rokare (Figur 6).

Figur 6. Rokning.
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Lika ménga kvinnor som mén rokte. Okad sannolikhet for rokning. Ju yngre patienterna var
desto storre sannolikhet att de var rokare (logistisk regressionsanalys, p=0,0039).



Body Mass Index

Patienterna omgavs uppge ldngd och vikt och baserat pa dessa uppgifter har det varit mojligt
att rakna fram ett s k Body Mass Index for varje individ (18). Som framgar av tabell 1 var
endast 5% (44 patienter) underviktiga medan sammanlagt 39% (371 patienter) var overviktiga
eller led av fetma.

Tabell 1. Body Mass Index (BMI)a) bland svenska kvinnor och man med primér immunbrist/0kad infektionsbenégenhet

Undervikt <18,5 44 5
Normalvikt 19 - 24,9 453 56
Overvikt 25 - 29,9 231 28
Fetma >30 86 11

a) Enligt Viarldshalsoorganisationen (WHOs) definition (18)

Sammanfattning och kommentarer

Som &ven andra studier visat var ocksd i ALPI-studien en majoritet av patienterna kvinnor.
Studien omfattar individer allt frn 18 upp till 90 ar. Aven ildre individer klarar alltsa vil av
att besvara en enkit.

En tredjedel var ensamboende vilket dr viktigt att tinka pa vid utformning av utbildnings- och
trdningsprogram.

Trettionio procent av patienterna var verviktiga och darutover vilket stimmer med den
nationella bilden med 34% 6verviktiga ar 2006 (mén 42% och kvinnor 26% av befolkningen)
(19). Ur ett internationellt perspektiv kan nog detta resultat te sig lite ovéntat. I internationella
sammanhang framf6rs ofta nutritionsproblem/undervikt som ett problem for denna
patientgrupp.

Vildigt fa patienter var fodda i annat land &n Sverige. Vad detta beror pé ir inte ként och vi
kan endast spekulera om det kan finna genetiska forklaringar till detta eller det kan vara sa att
individer fodda utanfér Norden inte soker sjukvérd trots besvér eller inte tas pa allvar nér de
vil soker. Hélso- och sjukvardspersonal bor vara observant pa detta sa att dessa grupper 1
sambhéllet far den hjdlp de &r i behov av.

Tretton procent av patienterna var rokare trots den hdga utbildningsnivén. Andelen rokare
bland vuxna med immunbrist/6kad infektionsbendgenhet ar alltsd lika hog som befolkningen 1
sin helhet (13 % min, 15% kvinnor) (19). Det dr mycket viktigt med aktiva insatser for att
motivera dessa patienter att sluta roka.
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2. Vagen till diagnos och behandling

Misstankte sjalv ett nedsatt immunforsvar

Drygt en tredjedel av patienterna (306 stycken, 38%) hade sjdlva en gang i tiden borjat
misstdnka att de kunde ha ett nedsatt immunforsvar (Figur 7).

Figur 7. Initial misstanke om nedsatt immunbrist.
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Skilen till att de borjade misstdnka att de hade “ett fel” pa sitt immunforsvar var framfor allt
att de hade ménga infektioner, 1dngdragna infektioner, ofta fick behandling med antibiotika
p g a infektioner, att de upplevde att de léttare &n andra blev smittad ndr ndgon 1 omgivningen
var infekterad och att de var konstant trétta (Figur 8).

Figur 8. Skalen till misstanke om nedsatt immunférsvar.
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Patienterna hade haft sin 6kade infektionsbenégenhet i medeltal 24 ar (median 20, spridning

1-84 ar) innan de sjdlva borjade misstinka att de hade ett nedsatt infektionsforsvar. Nér de vil

sokte for sin misstanke var det i forsta hand till vardcentral eller sjukhusklinik som de vinde
sig (Figur 9).
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Figur 9. Initial vardinstans vid misstanke om nedsatt immunforsvar.
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Tillfragade hur de blev bemétta nér de sjilva forde fram sin misstanke att deras besvar kunde
bero pa ett nedsatt immunforsvar skattade patienterna ett medelvirde av 4,7 (median 5) pé en
7-gradig skala med 1=sdmsta tdnkbara bemotande och 7=bista tinkbara bemodtande. Ménga
patienter upplevde sig alltsa vl bemotta med det dr virt att notera att fjdrdedel av patienterna
skattade (25%, 99 patienter) 1 eller 2 pé skalan, d v s simsta ténkbara bemdtande eller nést
intill (figur 10).

Kvinnorna rapporterade ett signifikant simre upplevt bemotande jaimfort med ménnen
(p=0,002).

Figur 10. Bemdtandet nar patienten forde fram sin misstanke om nedsatt immunforsvar.
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Exempel pa vad de patienter som skattade ett daligt bemotande varit med om framgar av
foljande patientcitat:

"Artigt, men fick intrycket av att likaren egentligen inte tog det pd allvar — sag frisk ut.”
(CVID)

“Man tog mig inte pd allvar och man fortsatte skriva ut antibiotika.” (IgA-brist)
"Bagatelliserade det och skrev ut penicillin i médngder.” (IgA-, IgG-brist)

“Fick svaret att det dr sd sdllsynt att det inte var troligt att det var sd, fick fragan om jag
var hypokondriker.” (IgG1-brist)

“Jag fick tjata mig till att prov skulle tas, fick veta att proven sdllan visade pa
immunbrist, jag hade antibiotika i stort sett kontinuerligt det sista dret.” (IgG2-brist)

“Jag hostade hela tiden. Likaren menade att sa kan man ha ibland. Jag forklarade att
Jjag hade infektioner som varade i mdanader. Fick utskriven Bricanyl med orden: astma dr
det dd inte.” (Kombinerad IgG subklassbrist)

“Man trodde ej pd mig dd jag sdg sa frisk och viltrinad ut.” (Okad infektionsbencigenhet)
“Ingen trodde pd mig. " (IgG-brist)
“Negligerande, ifragasdttande. Ansdgs vara inbillat, psykiskt.” (IgG1-brist)

“Ganska sd nedldtande — jag som patient skulle inte komma och tala om vad det var for
fel pa mig.” (CVID)

”[ 15 dr sa ldkarna att jag skull dta Calciopen och att det skulle hjélpa och de lyssnade
inte och jag fick dta penicillin, viarkmedicin och febernedsdittande i 15 dr. Ibland fick jag
utskrivet penicillin for ar framdt.” (IgG-brist)

“Ldkaren pa vdrdcentralen papekade flera ganger att det var vdildigt dyra behandlingar
hos specialistlikare. Fick std pa mig vdldigt mkt for att fd en remiss. Hade dd gatt 2 dr pd
vdrdcentralen och i stort sett varit sjuk hela tiden.” (IgG1-brist)

>

"Min allergildkare ville ef remittera mig vidare till xx-mottagningen — skulle ej hjdlpa.’
(Okad infektionsbendigenhet)

For de patienter som sjdlva misstinkte att de hade en immunbrist tog det i medeltal 4,5 ar
(median 1 &r, spridning 0-46 ar) fran det patienterna sjdlva sokte vard till dess att de fick en
diagnos.

Misstankte inte sjalv ett nedsatt immunforsvar utan informerades av lakare

Majoriteten patienter (62%) blev informerade av ldkare att de hade en primér immunbrist utan
att de dessforinnan misstankt en sadan sjukdom.

Hur kdndes det att fa veta att man har en primar immunbristsjukdom?

Samtliga patienter, d v s bade de som sjdlva misstinkt att de hade ett nedsatt immunforsvar
och de som fatt besked via ldkare utan att sjdlva misstdnka nagon sjukdom, tillfragades hur de
reagerade nir de fick beskedet om en primir immunbrist.
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Pé en 7-gradig skala med 1=med ingen fortvivlan och 7=med storsta fortvivlan rapporterade
patienterna ett medelvarde pa 3,2 (median 3,0, spridning 1-7). De flesta mottog alltsa beskedet
utan att kinna alltfor stor fortvivlan men det fanns individer totalt (107 patienter, 14%) som
rapporterade att de reagerade med storsta fortvivlan eller nést intill (skalsteg 6 och 7 nedan).
Ingen statistisk skillnad i upplevelse av fortvivlan kunde ses beroende pa om patienterna
sjdlva hade misstdnkt att de hade ett nedsatt immunforsvar innan de fick diagnosen eller om
de inte hade misstinkt detta. Ingen skillnad 1 upplevd fortvivlan kunde ses mellan kvinnor och
mén (Figur 11).

Figur 11. Fortvivlan vid besked om nedsatt immunférsvar.
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Motsvarande rapport om eventuellt upplevd ldttnad vid beskedet om en primér immunbrist
sjukdom (1=med storsta littnad, 7=med ingen littnad) visade ett medeltal av 3,2 (median 3,0,
spridning 1-7). De patienter som sjdlva misstdnkt att de hade ett nedsatt immunforsvar innan
de fick diagnosen upplevde en mer uttalad lattnad nér vél beskedet kom &n de som inte innan
diagnos hade misstdnkt att ndgot var ’fel” med deras immunforsvar (p=0,0017). Kvinnor
upplevde en storre ldttnad 4n mén att fa en diagnos (p=0,0001) (Figur 12).

Figur 12. Lattnad vid besked om nedsatt immunférsvar.

100%

80% -

60% -

40%

20%

" (1 []
2 3

1 = [
5 6

1 4 7
Med storsta Med ingen
lattnad lattnad

15



Sammanfattning och kommentarer

Drygt en tredjedel av patienterna hade sjdlva misstdnkt att det var "nagot fel” med deras
immunforsvar och sjdlva forsokt initiera en utredning. Det tog dock 1 medeltal mycket lang tid
(24 ar) innan patienterna borjade soka hjilp trots infektionssymtom/-besvér som de upplevde
avvek fran det "normala”. Varfor det drojde sd lange innan de sokte hjélp dr inte kéint men
kanske kan det vara sé att individer vénjer sig vid ett ohilsotillstdnd och inte ldngre tycker att
det &r konstigt att ha s mycket infektioner. Man kan ocksa spekulera om det kan vara sa att
vissa individer i detta ldge drar sig for att soka hjélp eftersom det kan finnas en ridsla for
vilket besked man ska fa, d v s det kan finnas en rédsla att den 6kade infektionsbenégenheten
ska vara ett tecken pa nagot mycket allvarligt som t ex en cancersjukdom. Enligt patienterna
tog det sedan ytterligare 4,5 antal ar fran det att de sokte till dess att de fick en diagnos.
Tidigare studier (1980-tal, borjan 1990-tal) har visat att vuxna svenska individer med en
primér immunbristsjukdom har haft symtom pé en sddan sjukdom i medeltal 10-11 ar (20,21).
Resultatet fran denna studie tyder pa att det trots allt gar snabbare nu for patienter att f4 en
diagnos.

Niér patienterna som sjilva misstinkte att ndgot var fel” med deras immunforsvar vinde sig
till sjukvérden var det nistan uteslutande till vrdcentraler/motsvarande eller direkt till
sjukhus man sokte. Det ar alltsa viktigt att diskutera hur kunskap om priméra
immunbristsjukdomar ska 6ka bland ldkare och sjukskdterskor inte minst inom priméirvarden
eftersom en sa stor andel patienter (37%) sokte sig dit. Det finns risk att patienterna inte tas pa
allvar p g a bristande kunskap hos hélso- och sjukvérdspersonalen eller att man inte vet vilka
prover som ska tas for en inledande utredning. Som redovisas ldngre fram i rapporten (kapitlet
”Patientbeddmd kvalitet av immunbristvirden”) sa visar ALPI-studien att patienterna inte
tycker att personal vid vardcentraler/motsvarande har det kunnande om priméra
immunbristssjukdomar som de borde ha.

Sa mycket om en fjdrdedel av patienterna upplevde att de ha de fatt simsta tinkbara eller
mycket daligt bemdtande nér de sjdlva hade fort fram att de missténkte att nagot “var fel” med
deras immunfOrsvar. Patienternas nedskrivna beréttelser om hur de hade blivit bemotta andas
mycket bitterhet och besvikelse och det kénns trakigt att behova ta del av den hér typen av
beréttelser. Dessa patienter som blev si illa behandlade har ju visat sig ha rétt, d v s de har nu
en diagnos (alternativt “diagnosen” dkad infektionsbenégenhet) och far behandling med
gammaglobulin. Knappt hélften av patienter rapporterade att de hade fatt det bésta tinkbara
bemotande eller ett mycket bra bemdtande nér de berédttade om sina besvér och egna
misstankar.

ALPI-studien visade att de patienter som sjélva missténkt att de hade ett nedsatt
immunforsvar innan de fick diagnosen upplevde en mer uttalad l4ttnad nir vél beskedet kom
an de som inte innan diagnos hade misstidnkt att ndgot var ’fel” med deras immunforsvar.
Maénga patienter hade sokt hjilp i manga ar innan de blev lyssnade till och tagna pa allvar och
det ér inte forvanande att dessa patienter trots besked om en kronisk sjukdom och troligtvis
livslang behandling kinde en lédttnad att dntligen ”"komma vidare”. Kvinnorna i studien
upplevde en storre ldttnad 4n ménnen att f en diagnos. Liksom det spekuleras om att det
faktum att midn som regel bedomer sin hilsorelaterade livskvalitet som battre jamfort med
kvinnor (17) kan bero pa att mén har svart att tillstd en ’svaghet” skulle man hér kunna
spekulera 1 att midn kanske upplever det svarare édn kvinnor att fa bekriftat att "nigot ar fel
med dem”, 1 detta fal deras immunforsvar.
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3. Gammaglobulinbehandling

Diagnoser

Patienternas diagnoser enligt uppgift fran klinikerna framgar av Figur 13. De vanligaste

diagnoserna var CVID (22,6%), olika kombinationer av IgA- och/eller subklassbrister
(61,1%) samt 6kad infektionsbendgenhet UNS (12,5%).

Figur 13. Klinikrapporterade diagnoser.
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Gammaglobulinbehandling

Majoriteten (697 patienter, 83%) hade nér de svarade pé enkédten subkutan
gammaglobulinbehandling. Av dessa hade 617 patienter (73%) hembehandling och 80 (10%)
behandling pa mottagning. Sju patienter (1%) hade intravends egenbehandling i hemmet, 67
patienter (8%) hade intravends behandling pa mottagning, och 70 patienter (8%) behandlades
med intramuskuldra injektioner pa mottagning (Figur 14). Tre av de 617 patienterna med
subkutan hembehandling tog infusionerna pé sin arbetsplats.

Figur 14. Andelen patienter per behandlingsform.
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Sammantaget hade mer dn 60% av (515 stycken) patienterna haft nagon form av
gammaglobulinbehandling (subkutan, intravends och/eller intramuskuldr) 1 5 ar eller mer.
Etthundrafemtioatta patienter (18%) hade haft gammaglobulin i mer &n 15 &r (Figur 15).

Figur 15. Sammantagen behandlingstid oavsett metod.
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Cirka hilften av patienterna (54%) hade statt pa det administrationssétt man hade vid studiens
genomforande i mer dn 5 &r (Figur 16). Av patienter i hembehandling hade cirka hélften (313,
stycken, 62%) av patienterna haft egenbehandling i hemmet 5 ér eller mer (Figur 17).

Figur 16. Behandlingstid nuvarande metod, samtliga patienter.
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Figur 17. Behandlingstid hembehandling.
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Av de 697 patienter som nu hade subkutan behandling (mottagning eller i hemmet) hade 191
stycken (28%) tidigare haft intramuskuldr och 101 stycken (15%) intravends behandling.

Av de 74 patienter som nu hade intravends behandling (mottagning eller i hemmet) hade 38
stycken (53%) tidigare haft subkutan och 23 stycken (32%) intramuskulér behandling.

Slutligen, av de 70 patienter som nu hade intramuskulédr behandling (mottagning) hade 3
stycken (4%) tidigare haft subkutan och 2 stycken (3%) intravends behandling.

Inte helt forvanande sa en klar majoritet av patienterna att de foredrog den behandlingsmetod
de hade just nu (Figur 18) och de som behandlades i hemmet ville fortsétta med
hembehandling liksom de som behandlades pd mottagning ville fortsétta sin behandling dér
(Figur 19). Det var dock sammantaget ndrmare 15%, d v s 32 patienter, av de som nu hade
gammaglobulinbehandling p4 mottagning som skulle foredra hembehandling istillet.
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Figur 18. Preferens av behandlingsmetod.
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Figur 19. Preferens hemmet/sjukhus.
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Gammaglobulinpreparat

Av de totalt 767 patienter som nu hade subkutan eller intramuskulér tillforsel av
gammaglobulin dominerade Gammanorm® som behandlingsval foljt av Subcuvia® (Figur 20).
De 2% (17 patienter) som inte visste vilket preparat de behandlades med fick samtliga sin
behandling pa mottagning.
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Figur 20. Gammaglobulinpreparat.
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Ungefar halften av de 33 patienterna (52%) med intravends behandhng pa mottagnmg fick
Octagam®. Knappt 20% av mottagningspatienterna fick Endobulin® eller Gammagard®™. Aven
hidr var det en andel mottagningspatienter som inte visste vilket preparat de behandlades med
(11%). De sju patienter som hade intravends egenbehandling i hemmet stod alla pa
Octagam®.

Tidigare gammaglobulinpreparat och skiil till byte

Sammanlagt 238 patienter (30%) hade tidigare behandlats med nagot annat
gammaglobulinpreparat men med samma metod som nu. Patienter som stod pd subkutan
behandling angav att det vanligaste skélet till att de hade behovt byta preparat var att
behandlande ldkare uppgivit att byte skulle ske av kostnadsskal. For patienter med intravends
behandling var de tva vanligaste skilen till byte av preparat att det initiala preparatet inte
fanns att tillgd respektive biverkningar. For patienter pa intramuskuldr behandling dominerade
svaret att det var likaren som bytte preparat och att patienterna inte blev informerade om
skélet till detta (Figur 21).

Figur 21. Anledning till preparatbyte.

Anledning till preparatbyte
—_ g till prep yt

O Preparatet bytte namn
80% I Lokala reaktioner
O Andra biverkningar

60% - .
O E; tillracklig effekt

40% - M Preparatet fanns ej att
tillga
O Kostnad
o, |
20 M Annat
0% O Vet gj varfor
v IM
n=212 n=37 n=10

21



Dosering
Patienterna med intravends behandling hemmet hade i medeltal en gammaglobulindos pa
1061 mg/kg/manad.

Patienter med subkutan behandling i hemmet eller pa mottagning och patienter med
intravends behandling pa mottagning hade en medeldos per manad som ligger néra den
rekommenderade manadsdosen (400 mg/kg/manad).

Vissa patienter med intramuskulér behandling fick mycket smé doser per méanad.

Tabell 2. Dosering - data ges i mg/kg kroppsvikt och manad.

Subkutant i Intravenost i Intramuskulart

Subkutant pa

Intravenost pa

hemmet mottagning hemmet mottagning pa mottagning

n=546 n=50 n=6 n=54 n=64
Medelvarde 391 376 1061 656 150
Median 394 647 1188 569 146
Spridning min-max 118-900 172-880 566-1379 159-1852 33-319

Behandlingsintervall
De vanligaste behandlingsintervallen var:

» Subkutan hembehandling:
» Subkutan behandling pa mottagning:

» Intravends behandling i hemmet:

» Intravends behandling pd mottagning:

» Intramuskuldr behandling pé mottagning

1 gang/vecka (65%)

1 gng varannan vecka (48%)
1 gdng/vecka (32%)

1 gang varannan vecka (6 av 7 patienter)

1 glng var tredje vecka (45%)
1 gdng varannan vecka (28%)

1 gdng varannan vecka (82%)

Tidsatgdang

Figur 22 visar tidsatgang for de fyra vanligast forekommande behandlingsmetoderna. De tva
snabbaste var subkutan hembehandling (47% maximalt 1,5 timme) och intramuskulira
injektioner pd mottagning (74% maximalt 1,5 timme) f6ljt av subkutan behandling pa
mottagning (20% maximalt 1,5 timme). Den behandlingsmetod som tog léngst tid var
intravendsa infusioner dédr 20% av patienterna maste avsitta 5 timmar eller mer for varje
behandling.
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Figur 22. Tidsatgang vid gammaglobulinbehandling.
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Behandlingsteknik - subkutan behandling

Fler infusionspumpar anvinds vid subkutan gammaglobulinbehandling vid mottagning én vid
subkutan hembehandling (Tabell 3). Graseby MS16A &r den pump som dominerar vid
hembehandling f6ljd av Medis Infusa T1. En majoritet av patienterna med subkutan
behandling vid sjukhus visste inte vilken pumpmodell som anvénds for deras behandling
(Tabell 4).

Tabell 3. Antal pumpar vid behandlingen. Data ges som procent.

Subkutan Subkutan behandling
hembehandling mottagning

1 st 67 5

2 st 29 57

3 st 2 16

4 st 1 21

5 st eller fler 0 0

Tabell 4. Typ av pump som anvands. Data ges som procent.

Subkutan Subkutan behandling
hembehandling mottagning

Graseby MS16A 41 20

Medis Infusa T1 32 7

CronoPID/Super CronoPID 24 7

Annan pump 3 13

Vet ej 0 53

Ej svar 1 14
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En klar majoritet av patienterna var ngjda med den pump de anvénde. I de fall det var
problem var det framfor allt att pumpen/pumparna stannar ofta (Tabell 5). Sju patienter hade
svart att montera sprutan pa pumpen och sju patienter rapporterade annat problem med
pumpen (frekventa batteribyten, svag pump, tillbehoren till pumpen gér sonder).

Tabell 5. Tillfredsstallelse med den pump som anvénds. Data ges som procent.

Medis Infusa T1

Graseby MS 16A | CronoPID/Super

n=167 n=271 CronoPID n=154
Fungerar tillfredsstéllande 84 74 93
Fungerar inte tillfredsstallande 16 26 7
Stannar ofta 52 31 30
Gar ofta sonder 11 3 20
Ar for stor 11 1 0
Ar for liten 0 8 0
Ar svar att hantera 4 8 0
Svart montera sprutan 15 10 1
Annat 52 18 5

Infusionshastigheten var densamma vid hem- respektive mottagningsbehandling (Tabell 6).
De vanligaste sprutstorlekarna bade vid hem- och mottagningsbehandling var 10 eller 20 ml
sprutor (sammantaget nistan 100% av patienterna). Till 3% av patienterna vid mottagningarna
anvandes 30 ml sprutor.

Tabell 6. Infusionshastighet vid subkutan behandling. Data ges som ml/timme.

Subkutan Subkutan behandling
hembehandling mottagning
n=492 n=21
Medelhastighet 26 23
Medianhastighet 20 20
Spriding 2-40 9-40

Det var vanligare att skinkorna anvindes som infusionsplats vid behandling vid mottagning
jamfort med egenbehandling i hemmet (Tabell 7)

Tabell 7. Infusionsplats. Data ges som procent. Mer an en infusionsplats kunde anges.

Subkutan Subkutan behandling
hembehandling mottagning
n=613 n=78
Buken 74 63
Laren 30 28
Skinkorna 8 27
Annan plats 4"

Dyy= ;
'Héfter, underarm angivna
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Nastan 60% av patienterna i hembehandling gav sig 10 ml gammaglobulin per insticksstille.
Motsvarande siffra for mottagningspatienterna var 42%. P& mottagningarna fick 38% av
patienterna 20 ml gammaglobulin per insticksstille. Vid hembehandling var det 29% som gav
20 ml per insticksstille (Figur 23).

Figur 23. Mangd per insticksstalle vid subkutan gammaglobulinbehandling.
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En majoritet av alla patienter med subkutan behandling anvédnde en rak ndl/fjarilsnél till sina
infusioner (Tabell (8).

Tabell 8. Infusionsset som anvénds vid subkutan behandling. Data ges i procent.

Subkutan

Subkutan behandling
mottagning

hembehandling

Fardigbojd nal 8 22
Disetronic Rapid/"Thumbneedle” 2 2
Rak nal/Fjarilsnal 87 70
Annat 2 6

Av de patienter som anvinde rak nal/fjarilsnal var det 493 (92%) i hembehandling som bojde
ndlen. Av dessa patienter var det 92% som upplevde att det var litt att boja ndlen. Av de
patienter som behandlades pa mottagning var det 73 % (40 patienter) som anvénde rak nél
som bdjdes innan insticket.

F4 vuxna anvinde EMLA® krdm infor nélsticken (Tabell 9).

Tabell 9. Anvandning av EMLA vid subkutana infusioner. Data ges som procent.

Subkutan Subkutan behandling
hembehandling mottagning
n=611 n=76

Ja 3 1

Ibland 2 0

Nej 94 99
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Subkutan hembehandling

Patienterna med subkutan hembehandling tillfrigades om det fungerade bra for dem att
forbereda sin gammaglobulinbehandling. Samtliga moment fungera bra for en klar majoritet
av patienterna, dock tyckte ndrmare 15% att det var svért att undvika att 4 luft och/eller
bubblor i sprutan och néstan lika ménga (12%) att det var svart att fa bort luft och/eller
bubblor ur infusionsslangen (Figur 24).

Figur 24. Praktisk foérberedelse subkutan gammaglobulinbehandling i hemmet.
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Drygt 90% av patienterna i hembehandling (93%) klarade den subkutana behandling helt pa
egen hand, 4% behovde hjélp till viss del (i forsta hand av anhorig) och 2% som behdvde
hjélp med allt (i forsta hand anhdriga till 78%, resterande andel behdvde hjalp av
sjukvardspersonal i hemmet).

De tvd moment med den subkutana behandlingen som skapade mest problem var att veta hur
sprutor, kanyler och forbrukningsmaterial skulle kasseras (13%)och att fa ut ritt mangd
gammaglobulin frén apoteket (12%) (Figur 25).

Figur 25. Problem med transport, férvaring och kassering av gammaglobulin och hjalpmedel.

Problem med:

Béra hem material och gammaglobulin fran apotektet I
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Subkutan behandling pd mottagning

De 80 patienter som behandlades pa mottagning tillfrigades om de genomforde vissa
forberedande moment sjdlva. I de fall de gjorde det var det vanligaste var att patienterna
hdmtade gammaglobulinet pé apoteket (27 stycken, 35%) och att de sjélva tog bort ndlarna
efter avslutat infusion (26 stycken, 33%). For 59% (46 patienter) utforde sjukskoterskan alla
moment (Figur 26).

Figur 26. Patienternas praktiska deltagande i den subkutana behandlingen pa mottagning.
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Som f6ljdfraga tillfrdgades mottagningspatienterna dels hur bra det fungerade for dem att
forbereda vissa moment (de som gjorde det) (Figur 27), dels om de upplevde att de blev
lyssnade till vad gdllde deras dnskemdl om insticksstélle, infusionshastighet, mm. Samtliga
patienter upplevde att de blev lyssnade till.

Figur 27. Praktiskt genomférande av subkutan gammaglobulinbehandling pa mottagning.
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Behandlingsteknik - intravenos behandling
De patienter som hade intravends behandling vid mottagning deltog i sin behandling i forsta
hand genom att justera infusionshastigheten och genom att byta flaskor (Tabell 28).

Figur 28. Patienternas praktiska deltagande i den intravendsa behandlingen pa mottagning.
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Det som flest patienter med intravends behandling vid mottagning rapporterade inte fungerade
bar var att ”’fa nalen satt” (Tabell 29).

Figur 29. Praktiskt genomférande av intravends gammaglobulinbehandling pa mottagning.
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De behandlingsmoment som de sju patienterna med intravends hembehandling i storst
utstrickning inte tyckte fungerade bra var att sitta ndlen och, lite forvanande, att ta bort den
(Figur 30).

Figur 30. Praktiskt genomforande av intravends gammaglobulinbehandling i hemmet.
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Tva av de sju patienterna i hembehandling klarade den intravendsa behandlingen helt pa egen
hand, fem behdvde hjélp till viss del av anhorig. Sex av patienterna hade alltid nagon vuxen
nirvarande under behandlingen, en hade det oftast.

Nistan inga patienter rapporterade att de anvinde EMLA® krim innan den intravendsa nélen
sattes (Tabell 10).

Tabell 10. Anvandning av EMLA®fére intravendsa infusioner. Data ges som antal.

Intravenés Intravenos
hembehandling behandling mottagning
n=7 n=63

Ja

Ibland 1 0

Nej 6 59

De patienter som stack sig sjdlva i samband med intravends hembehandling placerade oftast
ndlen pa handryggen medan de patienter som fick hjélp av sjukskdterska vid mottagning
rapporterade att nalen dé oftast sattes i armvecket (Tabell 11).
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Tabell 11. Nalens placering vid intravends behandling. Data ges som antal och (procent) for mottagningspatienter nér
andelen &r 20% eller hogre.

Intravenos Intravenos
hembehandling behandling mottagning
n=7 n=66

Handen 12

Underarmen 1 13 (20%)

Armvecket 0 29 (44%)

Annat stalle 0 1

Port-a-Cath 1 11

Patienterna som fick sin intravendsa behandling vid mottagning var dock néjda med nélens
placering (Tabell 12). Nittioatta procent (55 patienter) upplevde att de blev lyssnade till vad
géller nélens placering, infusionshastighet m m.

Tabell 12. Ar du ndjd med nalens placering vid intravends behandling? Data ges som antal och (procent) nar andelen &r 20%
eller higre.

I EVE
behandling mottagning
n=54
Ja | 51(94%)
Nej 3

Ingen av patienterna med intravends hembehandling anvénde infusionspump. Vid
mottagningsbehandling gillde det omvénda (Tabell 13).

Tabell 13. Anvands infusionspump vid dina intravendsa infusioner. Data ges som antal och (procent) for
mottagningspatienter nér andelen ar 20% eller hogre.

Intravenos Intravenos
Hem behandling behandling mottagning
n=7 n=65

Ja 0 62 (95%)

Nej 100 3

Ingen av patienterna med intravends behandling 1 hemmet uppgav att de hade problem med
att fa ut ritt mdngd gammaglobulin fran apoteket, forvaringen, kasseringen eller transport av
gammaglobulin och hjdlpmedel.

Behandlingsteknik - intramuskulir behandling

Av de 68 patienterna med intramuskuldr gammaglobulinbehandling fick 63 av dem (93%)
sina injektioner pa vardcentral/distriktsskoterskemottagning. Det var som regel sjukskoterskor
som gav injektionerna. Tre patienter (4%) hade hembehandling dér anhorig gav injektionerna
(Figur 31).
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Figur 31. Vem ger de intramuskulara injektionerna?
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Tre patienter (4%) med behandling vid virdcentral/distriktsskdterskemottagning uppgav att de
deltog i forberedelserna infor gammaglobulinbehandlingen, t ex genom att dra upp
gammaglobulinet 1 sprutorna (Figur 32).

Figur 32. Patienternas praktiska deltagande i den intramuskulara behandlingen pa mottagning.
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Det vanligaste var att de intramuskuldra injektionerna gavs 1 skinkan med 15 ml/insticksstélle
(Tabell 14, Figur 33) och att tvé stick” anvindes for att ge gammaglobulindosen (Tabell 15).

Tabell 14. Injektionsplats. Data ges som procent.

Intramuskuldr behandling

mottagning

n=70
Skinkorna 94
Laren 3
Annat 3"

Hoften angivet som injektionsplats.
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Tabell 15. Antal stick per behandlingstillfalle. Data ges som procent.

Intramuskular behandling

mottagning

n=79
1 stick 9
2 stick 87
3 stick 1
4 stick 3

Figur 33. Volym gammaglobulin per insticksstélle vid intramuskular behandling.
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Majoriteten patienter med intramuskuldr behandling rapporterade att behandling tog maximalt
30 minuter (Figur 34).

Figur 34. Hur lang tid tar den intramuskulara injektionen, hela dosen?
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Behandling med EMLA kridm innan intramuskulédr behandling férekommer i princip inte
(Tabell 16).

Tabell 16. Anvandning av EMLA® vid intramuskulara injektioner. Data ges som procent.

Intramuskular

behandling mottagning

n=69
Ja 3
Ibland 0
Nej 97

Cirka tva tredjedelar hade alltid samma sjukskoterska som gav injektionerna (Tabell 17).
Halften av patienterna upplevde att det gor mer eller mindre ont/eller var mer eller mindre
obehagligt att {4 injektionerna beroende pé vilken sjukskoterska som gav injektionerna
(Figur 35).

Tabell 17. Ar det oftast samma sjukskdterska som ger de intramuskulara injektionerna? Data ges som procent.

Intramuskulér
behandling mottagning

n=70

Nej 24

Figur 35. Olika obehag beroende pa vilken sjukskoterska som ger injektionen?
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.
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Majoriteten patienter (93%, 64 patienter) upplevde att de blev lyssnade till vad géllde
onskemal om injektionsstélle, injektionsteknik, injektionshastighet m m.

Sékerhet vid gammaglobulinbehandling

Patienter med subkutan behandling tillfrdgades om de sjdlva, alternativt sjukskoterskan vid
mottagningsbehandling, grenomforde nagra sikerhetskontroller, och i sé fall vilka, innan
infusionen startades (Figur 36). Vid subkutan hembehandling genomforde cirka en fjardedel
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(26%) av patienterna en korrekt kontroll (aspiration och koppla isdr) medan motsvarande
siffra ndr sjukskoterskor genomforde kontroller var 3%.

Figur 36. Kontroller vid subkutan behandling fér att sakerstalla att infusionsnalen inte ligger i ett
blodkarl.
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Hilften (313 stycken) av patienterna hade alltid eller oftast ndgon annan vuxen hos sig hér de

tog sin behandling (Figur 37).

Figur 37. Narvaro av annan vuxen vid behandling
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En majoritet av patienterna med subkutan eller intravends behandling vid mottagning
stannade inte kvar vid mottagningen efter avslutad behandling f6r 6vervakning (Tabell 18).

Tabell 18. Observationstid pa mottagningen efter gammaglobulinbehandling. Data ges i procent.

Subkutant pa | Intravendst pa | Intramuskulart

mottagning mottagning pa mottagning
n=76 n=66 n=68

Ja, ca 15 min 22 15 43

Ja, ca 30 min eller mer 13 9 24

Nej 64 76 34
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Patientupplevda fordelar med de tre behandlingsmetoderna

Patienterna fick ta stéllning till sju pastienden om respektive metod (subkutan, intravends och
intramuskuldr behandlingsmetod) och ombads kryssa for de fordelar de upplevde med den
metod de hade (maximalt tre kryss). Sex av de sju pastdendena var identiska. Det péastiende
som skiljde mellan metoderna var:

- Latt att lara sig (subkutan och intravends behandling)

- Endast ett fatal stick (intravenos och intramuskulédr behandling)

- Behover inte leta efter blodkérl som vid intravends behandling (subkutan behandling)

- Hela dosen kan ges pa en ging (intramuskulédr behandling)

Sexhundrasextiosju svarande patienter med subkutan behandling tyckte att de tre mest
framtrddande fordelarna var att behandlingen kan skdtas sjalvstiandigt (84%), att det var liten
risk for biverkningar (38%) och att den subkutana metoden var litt att 14dra sig (37%).
Motsvarande for de 68 svarande patienterna med intravenés behandling var ”gor inte ont”
(41%), liten risk att gora fel (40%), gar fort att genomfora (40%) och “endast ett fatal stick”
(40%). For 64 patienter med intramuskuldr behandling gillde “gar fort att genomfora” (44%),
”gdr inte ont” (39%) och “endast ett fatal stick™ (36%) ( (Figur 38).

Figur 38. Patientupplevda férdelar med intravends, subkutan respektive intramuskular behandling.
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“Frdgan e stdlld till patienter med intravenés behandling

Y Frigan ej stdlld till patienter med subkutan behandling

“Frdagan endast stdlld till patienter med intramuskuldr behandling

Fordelar med hembehandling

Patienterna med subkutan eller intravends hembehandling fick ta stillning till nio pastaenden
om hembehandlingen och ombads kryssa for de fordelar de upplevde med den (maximalt tre
kryss). De tre pastienden som dominerade var (615 svarande):
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»  Att inte behova besdka sjukhuset/motsvarande for behandlingen (506 patienter, 82%)
»  Okad frihet (53 patienter, 61%)
»  Att kunna resa (220 patienter, 36%)

De pastaenden om hembehandlingen som minst antal patienter kryssat for nar de endast fick
prioritera tre svarsalternativ var:

»  Okad trygghet (32 patienter, 5%)

»  Minskad belastning pa den privata ekonomin (34 patienter, 6%)

Fordelar med behandling pa sjukhus

Aven patienterna med subkutan, intravends och intramuskulir behandling pa
mottagning/sjukhus fick ta stillning till pdstdenden om denna behandlingssituation och
ombads kryssa for de fordelar de upplevde med den (maximalt tre kryss). De tre pastaenden
som dominerade var (206 svarande):

»  Utbildad personal (sjukskoterska) tar ansvar for behandlingen (107 patienter, 52%)
»  Kontinuerlig kontakt med behandlande sjukskoterska (104 patienter, 50%)
»  Okad trygghet (99 patienter, 48%)

De pastdenden om behandlingen pa sjukhus som minst antal patienter kryssat for nir de
endast fick prioritera tre svarsalternativ var:

»  Kontakt med andra patienter (8 patienter, 4 %)

»  Minskad belastning pa den privata ekonomin (7 patienter, 3%)

Sammanfattning och kommentarer

Inte forvanade dominerade olika typer av priméra antikroppsbrister bland diagnoserna
eftersom behandling med gammaglobulin utgjorde ett inklusionskriterium for att delta i
studien. Patienterna som besvarat enkdten var mycket erfarna vad géller
gammaglobulinbehandling — mer &n 60% hade 5 ars erfarenhet eller mer av
gammaglobulinbehandling.

Den subkutana behandlingen dominerar idag i Sverige vid behandling av primér
immunbrist/0kad infektionsbendgenhet. Det var dock dven néstan 10% av de svarande som
stod pa intramuskulidra injektioner. Detta dr alltsd en behandlingsmetod som fortfarande
anvénds och det finns inget 1 ALPI-studiens resultat som tyder pa att behandlingsmetoden ur
ett patientperspektiv inte skulle kunna vara ett alternativ for vissa patienter om de kliniskt
forbattras och injektionerna ges pa ett sadant sitt att risken for s k systemreaktioner
minimeras. Studien visade bl a att de intramuskuléra injektionerna dr det snabbaste sittet att
tillféra gammaglobulinet (drygt 70% av patienterna uppgav att den intramuskuléra behandling
tog 30 minuter som mest) till skillnad mot intravends behandling dir en femtedel av
patienterna méste avsitta 5 timmar eller mer for varje behandling. Man ska dock notera att
patienterna med intramuskuldr behandling i genomsnitt hade betydligt ldgre vecko-/ och
manadsdoser vilket padverkar infusionstiden.
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Mer dn 600 patienter fick sitt gammaglobulin i hemmet. De allra flesta kunde skota sin
behandling helt och héllet pa egen hand men nagra 4 behdvde hjélp av anhorig eller i nagra
fall sjukvardspersonal (t ex distriktsskoterska). En femtedel av de patienter som nu
behandlades pd mottagning rapporterade att de ville 6vergé till hembehandling. Det ér
sannolikt s att fler patienter skulle kunna ha hembehandling (i praktiken subkutan eller
intravends hembehandling) om de bara fick denna méjlighet och gavs en god utbildning och
stod.

Patienterna som fick subkutan behandling pa mottagning visste i forvdnande hog utstrackning
inte vilket gammaglobulinpreparat de fick eller vilken utrustning (pump) som anvéndes. F& av
patienterna deltog i behandlingen genom att utféra vissa moment sjilva. Aven om patienter
behandlas vid mottagning dr det viktigt att ge patienterna mojlighet att kéinna delaktighet i och
ansvar for sin behandling och att inte sjukskoterskan tar over behandlingen for patienten.

Patienterna med subkutan gammaglobulinbehandling hade i medeltal en gammaglobulindos
pa cirka 100 mg/kg/vecka vilket dr vad som rekommenderas (2). Det fanns dock patienter
med subkutan behandling som hade dubbelt s& hoga veckodoser vilket visar att hogre doser
gér att ge med den subkutana metoden. De sju med intravends hembehandling hade 1 medeltal
en betydligt hogre gammaglobulindos &n dvriga behandlingsgrupper. Det &r ként att i vissa
fall hade dessa patienter dven en inflammatorisk sjukdom som ledar till forluster av proteiner,
dérav de mycket hoga gammaglobulindoserna. Kanske har den hoga dosen i sig varit ett skil
till hembehandling for dessa patienter for att underldtta deras behandlingssituation. Vissa
patienter med intramuskuldr behandling hade en sa 14g manatlig dos att den terapeutiska
effekten maste ifragasittas.

Patienter som behandlades subkutant eller intravendst vid mottagning stannade inte kvar vid
mottagningen efter avslutad behandling i samma utstrickning som patienter med
intramuskuldra injektioner. Det dr vil ként att risken for systemreaktioner (biverkningar) &r
lag vid subkutan gammaglobulinbehandling men risken kan aldrig séttas till noll. Det ar
darfor viktigt att inte sjukskoterskor vid specialistmottagningar tummar pa sékerheten och
later patienter gd hem for tidigt. Att lata patienterna ga hem direkt efter avslutad behandling
riskerar dven sdnda signaler till de patienter som &r under traning for hembehandling att
sakerhetsfrdgorna inte dr sd viktiga som sdgs. Har var sjukskoterskor vid
vardcentraler/motsvarande ett foredome som sag till att patienterna stannade under uppsikt en
stund efter avslutad behandling. Det fanns ett fatal patienter som hade intramuskulér
hembehandling. Detta maste anses tveksamt med tanke pa att risken for systemreaktioner
(biverkningar) dr hogre vid intramuskulér &n subkutan gammaglobulinbehandling (22,23) och
det ar vid intramuskuldr behandling som allvarliga systemreaktioner kan intriffa (22).
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4. Biverkningar, eventuell oro och tillfredsstallelse
med gammaglobulinbehandlingen

Systemreaktioner

Patienterna tillfragades om de ndgon gdng i samband med nuvarande gammaglobulinbehand-
lingen upplevt ndgon typ av systemreaktion och en andel patienter svarade ja pd denna fraga.

»  36% av patienterna med subkutan hembehandling (221 patienter)
»  35% av patienterna med subkutan behandling pd mottagning (26 patienter)
» 61% av patienterna med intravends behandling pa mottagning (66 patienter)

»  39% av patienterna med intramuskuldr behandling p4 mottagning (27 patienter)

Dessutom rapporterade 5 av de 7 patienterna med intravends hembehandling att de ndgon
gang upplevt systemreaktioner.

Vilka typer av systemreaktion patienterna rapporterade att de ndgon géng upplevt framgar av
figur 39. Bdde patienter med subkutan behandling i hemmet eller mottagning rapporterade i
forsta hand huvudvirk (rapporterat av 39% av hembehandlingspatienterna och 59% av
mottagningspatienterna), litt yrsel (33% respektive 52%) och muskelvirk (26% respektive
45%) som de mest frekvent forekommande systemreaktionerna. Samma monster sags vid
intravends behandling pa mottagning (huvudvirk 57%, kallsvett 33%, latt yrsel 31% och
muskelvirk 31%). Patienter med intramuskuldr behandling rapporterade i forsta hand
muskelvirk. Patienterna med intravends hembehandling rapporterade i férsta hand huvudvérk
(4 av 7 patienter).

Figur 39. Typer av systemreaktioner.

Systemreaktioner - typer
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De flesta patienter rapporterade att systemreaktionerna intrdffade vid nagon enstaka
behandling, dock rapporterade runt 20% av patienterna med subkutan, intravends eller
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intramuskuldr behandling pa mottagning att de upplevde systemreaktioner i samband med
varje behandling. For patienter med subkutan behandling i hemmet var motsvarande andel
12% (Figur 40).

Figur 40. Frekvens systembiverkningar.
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Upplevelse av systemreaktioner
En majoritet av de patienter som rapporterade systemreaktioner upplevde dem som lite

besvérande eller inte besvirande alls (Figur 41).

Figur 41. Upplevelse av systembiverkningar.
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Storst andel patienter upplevde systemreaktionerna som ganska eller mycket besviarande var
patienter med behandling pa mottagning (subkutant eller intravendst). Patienter med
intramuskuldr behandling angav 1 lagst utstrackning att de upplevde de systemreaktioner som
intrdffade som ganska eller mycket besvdrande. Inte heller patienterna med intravends
behandling i hemmet upplevde systemreaktionerna som besvérande (data visas ej).
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Tabell 19. Ordinerat lakemedel innan start av behandling. Data ges i procent.

Subkutant i Subkutant pa | Intravendst pa | Intramuskulart
hemmet mottagning mottagning pa mottagning
n=606 n=78 n=66 n=68

Ja 3 8 8 1

Nej 97 92 92 99

Enstaka patienter, oavsett behandlingsmetod, sa att de var ordinerade att ta ndgot ldkemedel
innan behandlingsstart (Tabell 19). De liakemedelsgrupper som patienterna angav var
paracetamol (t ex Alvedon®) (5 patienter), andra virktabletter (3 patienter) och
antihistamintabeller (5 patienter).

Adrenalin hemma

Sammanlagt 54% av totalt 615 svarande patienter med antingen subkutan eller intravends
hembehandling hade adrenalin utskrivet att ha hemma i samband med behandling. 28 procent
hade haft adrenalin utskrivet tidigare men inte nu lingre och 18% aldrig hade fétt adrenalin
utskrivet.

Av de 503 patienter med adrenalin utskrivet hade 19 stycken (4%) anvént det vid minst ett
tillfalle. Anvandningsfrekvensen varierade mellan 1-10 ganger med ett medelvirde pa 2,8
(median 2) ganger.

Patienterna som hade adrenalin utskrivet tillfragades hur de upplevde att ha fatt detta
lakemedel. Majoriteten (53%) av de som hade adrenalin hemma uppgav att detta kindes
tryggt (Figur 42). Tre procent (24 patienter) angav att de tidigare fatt adrenalin utskrivet och
skulle onska att de fick det igen.

Figur 42. Patienternas upplevelse av att ha adrenalin utskrivet.

Upplevelse av att ha adrenalin:

Jag har inte funderat dver hur jag upplever att ha :
tillgéng till adrenalin

Det har ékat min oro for att en allvarlig reaktion kan D
intraffa

Det har gjort mig mer uppmarksam pa att en allvarlig
reaktion kan intraffa :

Det kanns onddigt att ha tillgang till adrenalin E

Det kénns tryggt att ha tillgang till adrenalin |

4
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Lokala reaktioner vid insticksstillena

Savil patienter med subkutana infusioner, intramuskuléra injektioner eller intravendsa
infusioner tillfrigades om lokala reaktioner. Fragan till patienterna med intravends behandling
géllde hur ofta de brukade kéinna obehag/ha ont efter behandling pé det stélle dér
infartskanylen suttit. Lokala vivnadsreaktioner var mest forekommande i samband med
subkutan behandling (Tabell 20).

Sammanlagt 390 (57%) av patienterna med subkutan behandling (685 svarande patienter)
rapporterade att de alltid eller oftast fick ndgon form av lokal hudreaktion (svullnad, rodnad,
Omhet, klada och/eller virmekinsla) runt insticksstéllet/insticksstillena efter
gammaglobulinbehandlingen. Tjugotre procent (17 patienter) av patienterna med intravends
behandling rapporterade att de oftast eller ibland brukade kénna obehag/ha ont efter
behandlingen pa det stille dir infartskanylen suttit. Sextiotva procent (43 patienter) av
patienterna med intramuskuléra injektioner uppgav att de upplevde lokala reaktioner oftast
eller ibland 1 samband med behandlingen.

Tabell 20. Patienters rapportering av férekomst av lokala reaktioner i anslutning till gammaglobulinbehandling. Data ges i
procent.

Subkutan Intravends Intramuskular behandling,
behandling behandling reaktioner under sjélva injektionen
n=685 n=74 n=69

Ja, alltid 31 0 4

Ja, oftast 26 5 10

Ja, ibland 27 18 52

Nej, aldrig 16 77 33

De lokala reaktioner som patienterna med intramuskuldr behandling framfor allt rapporterade
att de upplevde under sjélva injektionen var spanningar och/eller i muskeln dér injektionen
gavs och smirta och som strilade ned i benet. Efter avslutad injektion rapporterade
patienterna att de fortfarande kunde uppleva en kénsla av spanning i den muskel/de muskler
dér injektionen givits och synlig hudrodnad. Det var nu férre patienter som rapporterade
smartupplevelse lokalt vid injektionsplatsen eller smirta som stralade ned 1 benet (Tabell 21).

Tabell 21. Lokala reaktioner under och efter intramuskulara injektioner. Data ges i procent.

Lokala reaktioner under Lokala reaktioner efter att
injektionens gang injektionen avslutats
n=46 n=30
Spanningar i muskeln dar injektionen 65 67
ges
Smarta i muskeln dar injektionen ges 41 23
Smarta som stralar ned i benet 41 27
Svullnad 2 7
Klada 7 3
Lokal varmekansla 9 20
Hudrodnad 15 30
Annat 9 7
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For majoriteten av de sammanlagt 612 patienter med subkutan eller intramuskulédr behandling
som rapporterade lokala reaktioner sa forsvann dessa inom 12 timmar. Vid intravends

behandling rapporterade 53% av de 17 patienter som upplevde obehag/virk dir nalen suttit att
detta kunde kvarstd i 13 timmar eller mer (Tabell 22).

Tabell 22. Hur lange brukar lokala reaktioner kvarsta. Data ges i procent.

Subkutan Intravenos Intramuskular
behandling behandling behandling
n=566 n=71 n=29
Mindre an 2 timmar 25 18 63
2-12 timmar 50 29 26
13-24 timmar 17 29 9
Mer &n 24 timmar 8 24 2

Av de 568 patienterna med subkutan behandling och som angett att de fick lokala reaktioner
rapporterade 515 (91%) av patienterna att de lokala reaktionerna var “lite” eller ”inte
besvirande alls”. Majoriteten patienter som fick lokala reaktioner efter de intramuskulira
injektionerna upplevde inte att dessa var besvdrande. Virken pa det stille dir nalen suttit

upplevdes inte som besvirande av ndgon av patienterna med intravends behandling (Tabell
23).

Tabell 23. Upplevelse av eventuella lokala reaktioner. Data ges i procent.

Subkutan Intravends behandling | Intramuskular
behandling (mottagningspatienter) | behandling
n=568 n=43 n=29
Inte besvarande alls 40 31 22
Lite besvérande 51 69 72
Ganska besvarande 8 0 7
Mycket besvarande 1 0 0

De som rapporterade lokala reaktioner efter subkutana infusioner eller intramuskuléra
injektioner ombads att jamfora de lokala reaktioner de upplevde nu avseende lokala
vivnadsreaktioner med de som de upplevt under de tvé forsta manaderna av behandlingen och
ta stillning till om reaktionerna forbéttrats, var ofoérédndrade eller forsdmrats. Majoriteten
patienter med subkutan behandling (54%) tyckte att de lokala vivnadsreaktionerna varken
hade forbéttrats eller forsamrats (”lika”) och 221 (40%) tyckte att vdvnadsreaktionerna nu var
mindre uttalade. Trettiodtta procent av patienterna med intramuskuldra injektioner tyckte att
de lokala vivnadsreaktionerna varken forbattrats eller forsdmrats och 53% tyckte att de lokala
vivnadsreaktionerna nu var mindre uttalade (Tabell 24).

Tabell 24. Patienternas jamforelse av lokala reaktioner idag jamfort med de 2 forsta manaderna. Data ges i procent.

Subkutan Intramuskular
behandling behandling
n=545 n=32
Mycket battre 19 28
Battre 21 25
Lika 54 38
Varre 5 3
Mycket varre 1 0

> Fragan gillde hur linge patienten brukade ha ont dér nalen suttit.
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Mellan 6-7 % av patienterna med subkutan gammaglobulinbehandling och 15% av de med
intramuskuldr behandling brukade vidta ndgon atgérd for att forebygga eventuella lokal
reaktioner. Exempel pé atgirder var:®

»  Att ta fram injektionen lite fore sa den ej dr kylskapskall.

Mellan 6-10 % av patienterna med subkutan gammaglobulinbehandling och 13% av de med
intramuskuldr behandling brukade vidta nadgon atgéird for att behandla eventuella lokal
reaktioner. Exempel pa dtgirder var:

Subkutant:

»  Massera mjukt det svullna omradet med fingertopparna direkt efter avslutad behandling.

Intramuskulart:
»  Promenera.
»  Bra att rora pd sig efter 20-30 min.

»  Massera stdllet ddr jag fatt injektionen. Smorja med hydrokortisonsalva.

Oro i samband med gammaglobulinbehandling

Patienterna ombads ta stillning till 6 frdgor om eventuell oro i samband med
gammaglobulinbehandlingen. Alla vuxna sammantaget visar att patienterna som grupp
rapporterar en lag grad av oro (1=inte orolig alls, 4=mycket orolig) (Figur 43). Det fanns dock
en signifikant skillnad avseende oro mellan de olika svarsalternativen (p<0,001) med en mer
uttalad oro for biverkningar och oro for smittimnen i gammaglobulinpreparaten.

Figur 43. Oro i samband med behandlingen. Medelvarden redovisas.

Ar du orolig:
for att gora fel/nagot ska goras fel i samband med
behandlingen?

for att behandlingen inte ska skydda mot infektioner?

for att fa biverkningar?

for att det ska finnas smittdmnen i gammaglobulinet?

for att fa lokala reaktioner?

] U8

nar du ska sticka dig/ska stickas?

-
N
w
S~

® Forfattarna tar inte nigot ansvar for effektivitet eller riktighet av de tgirder som patienterna sjilva skrivit ned.
7 Forfattarna tar inte ndgot ansvar for effektivitet eller riktighet av de atgarder som patienterna sjilva skrivit ned.

43



I figur 44-49 visas de sex fragorna igen men hér uppdelat pa fyra behandlingsmetoder (de sju
patienterna med intravends hembehandling &r inte redovisade). Det fanns ingen skillnad 1 oro
for ndgon av de sex fragorna som relaterande till vilken behandlingsform man hade.

Figur 44. Oro nar patienten ska sticka sig/stickas. Procentuell férdelning redovisas.

Oro vid stick
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Figur 45. Oro nar for att fa lokala reaktioner (sc, im)/ont dar nalen suttit (iv). Procentuell férdelning
redovisas.

Oro for lokala reaktioner/ont dar nalen suttit
100%
80% O Inte orolig
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60% DLite orolig
40% - M Ganska
orolig
20% O Mycket
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0%
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Figur 46. Oro nar for att det ska finnas smittdmnen i gammaglobulinet. Procentuell férdelning
redovisas.
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Figur 47. Oro nar for att fa biverkningar. Procentuell férdelning redovisas.
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Figur 48. Oro nar féor gammaglobulinbehandlingen inte ska skydda mot infektioner. Procentuell
férdelning redovisas.

Oro for att behandlingen inte ska skydda mot infektioner

100%
O Inte orolig
80% alls
60% D Lite orolig
0,
40% @ Ganska
orolig
20%
0 O Mycket
0% orolig

SC hem SC mott IV mott IM mott




Figur 49. Oro nar for att gora fel (hembehandling)/nagot ska goras fel (behandling pa mottagning) i
samband med sjalv behandlingen. Procentuell férdelning redovisas.
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Tillfredstéllelse med gammaglobulinbehandlingen

LOI

I detta avsnitt har alla patienter slagits samman till en grupp. Patienternas medelvérden pa de
sju fragorna frén instrumentet LQI ses i figur 50 och visar att de var ndjda med den
gammaglobulinbehandling de hade.

Figur 50. Patienternas tillfredsstéllelse med nuvarande gammaglobulinbehandling enligt LQI.

Patienternas upplevelse av sin livssituation
7,0
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40

3,0
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Pastaende (P), 7=i allra hogsta grad, dvs ju hogre podng desto bittre:

P1: Gammaglobulinbehandlingen gér mig inte orolig eller nervos

P2: Gammaglobulinbehandlingen gor mig inte for beroende av andra

P3: Gammaglobulinbehandlingen begransar inte min/vér frihet att resa eller flytta
P4: Gammaglobulinbehandlingen har forbattrat min hélsa

P5: Gammaglobulinbehandlingen stor inte mitt sociala liv/familjeliv

P6: Gammaglobulinbehandlingen stor inte mitt arbete/skolgang

P7: Gammaglobulinbehandlingen ar enligt min asikt meningsfull
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Statistisk analys (variansanalyser) visade att det inte var ndgon skillnad mellan kvinnor och
min avseende dessa sju frdgor. De patienter som hade subkutan gammaglobulinbehandling i
hemmet ansdg att den behandlingsformen minskar beroendet av andra (p<0.001), i lagre grad
stor arbete/skola (p<0.001) och 1 ldgre utstrickning begréansar friheten att t ex flytta eller resa
(p<0.001).

SOM

Med hjélp av tva av Atkinsons TSQM fragor (Treatment Satisfaction Questionnaire for
Medication, TSQM) tillfrdgades patienterna, dels hur nojd/missndjd de var med nuvarande
gammaglobulinbehandling (Tabell 25), dels hur dvertygande de var att fordelarna med
gammaglobulinbehandlingen 6vervigde nackdelarna (Tabell 26). Svaren gavs péd en 7-gradig
skala med 7="mycket n6jd” respektive "helt overtygad”.

Sammantaget 83% av patienterna hade markerat skalsteg 6 eller 7 avseende tillfredsstillelse
med behandling. Kvinnorna var mer ndjda 4n minnen med sin behandling (p=0.0033).

Pé fragan om fordelarna verviager nackdelarna hade 88% markerat skalsteg 6 eller 7.
Ingen skillnad 1 uppfattning avseende fordelar/nackdelar kunde identifieras mellan kvinnor

och mén.

Tabell 25. Nojdhet/missnéjdhet med gammaglobulinbehandlingen. 7 poang=mycket néjd.

Subkutan Subkutan Intravends Intravenos Intramuskular
behandling i behandling pa behandling i behandling pa behandling pa
hemmet mottagning hemmet mottagning mottagning
n=608 n=72 n=7 n=65 n=67
Medelvarde 6,3 6,4 6,9 6,4 6,4
Median 7 7 7 7 7
Spridning 1-7 1-7 6-7 4-7 3-7

Tabell 26. Grad av dvertygelse om att fordelarna med behandlingen 6vervager nackdelarna. 7 poang=helt dvertygad.

Subkutan Subkutan Intravends Intravenos Intramuskular
behandling i behandling pa behandling i behandling pa behandling pa
hemmet mottagning hemmet mottagning mottagning
n=609 n=72 n=7 n=64 n=67
Medelvarde 6,5 6,5 6,9 6,6 6,4
Median 7 7 7 7 7
Spridning 1-7 1-7 6-7 4-7 1-7

Sammanfattning och kommentarer

Patienterna var mycket néjda med gammaglobulinbehandlingen och trots de
systembiverkningar, lokala vivnadsreaktioner och/eller eventuella oro i relation till
behandlingen som de rapporterade var en klar majoritet av patienterna (88%) dvertygade om
att fordelarna med behandlingen 6vervéigde eventuella nackdelar.

Cirka en tredjedel av patienterna med subkutan eller intramuskuldr gammaglobulinbehandling
hade ndgon géng upplevt systemreaktioner — enligt patienterna i forsta hand huvudvirk,
muskelvérk och létt yrsel. Dubbelt sa hog andel av patienterna med intravends behandling
hade ndgon ging upplevt systemreaktioner. Trots att s& forvanansvért minga som en femtedel
(oavsett behandlingsmetod) rapporterad att systemreaktionerna intraffade 1 samband med
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varje behandlingstillfille s upplevde majoritet av dessa patienter att systemreaktionerna var
lite eller inte alls besvdrande. Den rapporterade biverkningsfrekvensen kring cirka 30% ar
hogre dn vad som tidigare rapporterat i samband med tidsbegriansade studier (6,7,22-36). De
vuxna hade dock sammanlagt fitt mer &n 300 000 behandlingar och det verkar inte orimligt
att cirka 30% av patienterna i relation till detta stora antal behandling och i relation till ménga
ars behandling vid ndgot tillfdlle upplevt léttare besvér som t ex huvudvérk. Vi vet inte heller
med sékerhet om de besvér som patienterna rapporterat relaterar direkt till
gammaglobulintillforseln eller om personen av annat skil haft t ex huvudvérk. Trots att vi
beskrev vad vi menade med systemreaktioner géar det inte heller att utesluta att patienterna kan
ha rapporterat lokala vivnadsrektioner som systemreaktioner.

En majoritet av patienterna i hembehandling hade eller hade haft adrenalin i hemmet for
behandling av eventuella svara systemreaktioner vilket de upplevde som en trygghet. Det dr
mycket intressant att notera att 19 patienter rapporterade att de anvint adrenalinet hemma vid
minst ett tillfdlle. Frdgan dr om sa svara reaktioner intrdffat att adrenalin varit nodvéndigt eller
om patienterna varit osédkra i vilket sammanhang adrenalin ska anvédndas, d vs att de fatt en
bristfillig utbildning.

Lokala vivnadsreaktioner rapporterades som véntat av patienterna med subkutan
gammaglobulinbehandling (svullnad, rodnad, 6mhet, klada och/eller virmekénsla). De flesta
patienterna tyckte inte att de lokala véivnadsreaktionerna var besviarande och majoriteten
patienter rapporterade att de forsvann inom 12 timmar, 25% att de forsvann redan inom 2
timmar.

Cirka 40% av patienterna med subkutan gammaglobulinbehandling rapporterade att de lokala
viavnadsreaktionerna var mindre uttalade nu jamfort med under de tva forsta médnaderna med
behandlingen. Mot bakgrund av tidigare studie (32) och klinisk erfarenhet ar det lite
forvanande att drygt hélften av patienterna inte rapporterade att de lokala vdvnadsreaktionerna
inte var mindre uttalade nu (”lika”) och att t o m 6-7% av patienterna tyckta att reaktionerna
blivit virre. Resultatet pekar pa vikten av att fraga patienterna vid deras aterbesok hur de
upplever eventuella lokala vivnadsreaktioner och erbjuda de patienter som rapporterar en
forsdmring att genomfora en infusion pa mottagningen under observation for att kontrollera
att patienten inte gor nagot tekniskt fel i samband med sin infusion.

Négra av patienterna med intravends behandling p& mottagning rapporterade att de hade ont
dar nalen hade suttit vilket upplevdes besvérande och att detta obehag kunde sitta kvar 1 ett
halvt dygn eller mer. Nér perifer venkanyl anvénds dr det viktigt att ndlen sétts enligt de
forskningsron som idag finns och att nélen tas bort sa snart som mojligt efter avslutad
infusion. Aven om det bara var ett fital patienter som rapporterade detta problem ir det inte
desto mindre mycket besvirande for dem som drabbas. Av erfarenhet vet vi att Venflonnal®
ar den vanligaste infartskanylen vid svenska sjukhus men kanske skulle det vara bittre att
liksom 1t ex England istéllet anvdnda en tunn “fjarilsnal” for de intravendsa
gammaglobulininfusionerna. En jdmforande studie mellan de tvé infartskanylerna i relation
till upplevt obehag hos patienterna att bli stuckna och upplevt obehag efter att infartskanylen
tagits bort dr en studie som vi hoppas att ndgon kommer att genomfora.

Intramuskuléra injektioner av gammaglobulin beskrivs ofta som mycket plagsamma for
patienterna. ALPI studien visar dock att 35% av patienterna inte upplevde négra lokala
problem/symtom alls i samband med injektionerna och att hela 55% rapporterade att de endast
ibland upplevde lokala problem/symtom. Sammantaget var det allts endast 10% av

48



patienterna med intramuskuldr behandling som alltid eller oftast upplevde lokala
problem/symtom, oftast spanningar eller smérta i muskeln dér injektionen gavs eller smérta
som stralade ned i benet. Dessa problem var ofta snabbt dvergaende efter avslutad injektion.
En korrekt injektionsteknik &r av storsta vikt nér s stora volymer ska ges intramuskulért och
patienternas svar indikerar tydligt att risken for problem/symtom &r avhingigt vilken
sjukskoterska som ger injektionen. Hér &r det viktigt att fardiga sjukskoterskor dr 6ppna for att
lara av varandra och att sjukskoterskestudenter far en ordentlig undervisning och trianing i
korrekt intramuskuldr injektionsteknik.

Patienterna upplevde som grupp en lag grad av oro i samband med olika tekniska moment av
sin behandling. Det patienterna kénde storst oro infor var tanken pa att ndgot smittimne ska
finnas i gammaglobulinet och dverforas i samband med behandlingen. Det &r inte forvinande
att patienterna kédnner sé eftersom gammaglobulin dr en blodprodukt och dverforing av hepatit
C virus via gammaglobulin (intravendst) tidigare har forekommit i flera ldnder och vid flera
tillfallen. Med regelbundenhet forekommer dven diskussioner i bdde akademiska och publika
tidskrifter om risken for 6verforing av andra allvarliga smittimnen, t ex prioner.

Det ar viktigt att notera att individuella patienter rapporterade en stor eller mycket stor oro i
samband med gammaglobulinbehandlingen. Det dr viktigt att identifiera dessa patienter, inte
minst de 1 hembehandling, for att genom information och samtal ge dessa patienter det stod de
behover. Patienter som upplever stark oro infor sin gammaglobulinbehandling maste
rimligtvis vara mer bendgna att undvika att ta sin behandling enligt ordination.
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5. Effekt av gammaglobulinbehandlingen

Patienterna tog stillning till 46 olika symtom/sjukdomar/problem inom omrddena infektioner,
autoimmuna/allergiska sjukdomar, symtom/sjukdomar i mag-/tarmkanalen,
symtom/sjukdomar i rorelseapparaten (leder/muskler/skelett), hud och ovrigt.

Patienterna ombads forst markera vilket/vilka av de 46 olika symtomen/sjukdomarna/
problemen som de hade haft innan gammaglobulinbehandling. Som steg 2 ombads patienterna
att ta stillning till om de forbattrats eller ej avseende sjukdomen/symtomet sedan
gammaglobulinbehandlingen sattes in. Svaret gavs pa en 5-gradig skala frén “Ja, jag har blivit
helt bra” till ’Nej, jag har blivit simre”. Tva exempel péd hur fragan sdg ut visas 1 figur 51.

Figur 51. Exempel pa fragekonstruktion.

Kryssa for de symtom/sjukdomar/ problem | Upplever du att du férbattrats sedan
du hade innan gammaglobulin sattes in. gammaglobulinbehandlingen sattes in?
Kryssa pa tva stéllen:

® Ja, jag Ja, jag har Ja,jaghar Nej, detar Nej, jag
? har blivit ~ blivit mycket  blivit nagot  oférandrat  har blivit
\ helt bra battre battre samre
Infektioner
d Oroninflammationer/otiter a Q Qa a Q
a Bihaleinflammationer a Q a Q a

Pé de foljande sidorna redovisas resultaten (Figur 52-56), for alla patienter oavsett pdgaende
behandlingsmetod. I figur 52-56 visar Rod fargmarkering andel patienter som for varje
symtom/sjukdom/problem rapporterade att de blivit helt bra av gammaglobulinbehandlingen,
gront att de blivit mycket béttre och morkgult att de upplevde sig ha blivit nagot béttre.

Resultaten visar att de vanligaste sjukdomarna/symtomen/problemen innan insatt
gammaglobulinbehandling ar:

»  Trotthet (68%) (Figur 56)
»  Luftvégsinfektioner (sammanlagt cirka 60% av patienterna) (Figur 52)
»  Sjukdomskénsla (52%) (Figur 56)

Infektioner innan insatt gammaglobulinbehandling

Som ndmnts hade drygt 60% av patienterna symtom fran luftvéigarna innan insatt
gammaglobulinbehandling (bihdleinflammation/sinuit, luftrérskatarr/bronkit, produktiv hosta,
ovre luftvigsinfektion [OLI] orsakad av virus, OLI orsakad av bakterier och
lunginflammation/pneumoni). Drygt en tredjedel av patienterna rapporterade att de hade haft
besvir med otiter och torrhosta. 29% sa sig ha haft problem med urinvigsinfektioner (UVI)
medan betydligt farre hade haft infektioner som sepsis (spridning av bakteriell infektioner via
blodomloppet), osteit ("benrdta”) eller gynekologiska infektioner (Figur 52).
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Figur 52. Infektioner fore och efter insatt gammaglobulinbehandling.

Osteit |
Sepsis L
[ Helt bra
Gyn infektion S
UAVII i s B Mycket battre
Bronkiektasi B 11|
Pneumoni O Nagot béttre
Konjunktivit
[@ Oférandrat
OLI bakteriell
OU virus O Samre
Produktiv hosta
Torrhosta OIEj angivit
forbattringsgrad
Bronkit
Sinuit
Ofit
0% 20% 40% 60% 80% 100%

Den sammanlagda stapeln visar andelen patienter i procent som rapporterat respektive
symtom/sjukdom/problem. Fordelningen inom varje stapel visar andelen patienter som rapporterat att de
blivit helt bra-blivit sdmre efter insatt gammaglobulinbehandling.

Hjilpte gammaglobulinbehandlingen mot infektionerna?
Cirka 90% av patienterna sa sig ha blivit helt bra, mycket eller ndgot béttre efter insatt
gammaglobulinbehandling vad gillde luftvigsinfektioner (Tabell 27).°

Tabell 27. Andel patienter (%) som rapporterade forbattring avseende luftvagsinfektioner. Data ges i procent.

Ofiter | ’ Sinuiter | | Bronkiter | Torr- Produktiv | OLI- oLl - Pneumo-
hosta hosta virus bakterier | nier
Helt bra 38 18 10 9 5
Mycket béttre 43 52 50 46 45
Nagot battre 10 22 27 26 29
Sammantagen 91 92 87 81 79
forbattring

Totalt 23% av de 242 patienter som rapporterade problem med UVI innan insatt
gammaglobulinbehandling rapporterade att de blivit béttre efter insatt behandling: 6% sa sig
ha blivit helt bra, 12% mycket béttre och 5% nagot bittre.

¥ Hr har de infektioner som minimum 30% av patienterna sa sig ha lidit av innan insatt
gammaglobulinbehandling tagits med i berdkningen av sjilvrapporterad forbattring. Forbéttringen ar utrdknad
som andel patienter som t ex rapporterade att de blivit “Helt bra” fran otiter (112 patienter av totalt 297 som
rapporterat detta symtom innan insatt gammaglobulinbehandling=38%).
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Autoimmuna och allergiska sjukdomar samt muskel- och ledbesvar innan
insatt gammaglobulinbehandling

Betydligt ldgre andel patienter sa sig ha haft ndgon autoimmun sjukdom och/eller allergi
innan insatt gammaglobulinbehandling jamfort med infektioner. Bland de efterfragade
autoimmuna sjukdomarna eller allergiska sjukdomar dominerade astma’ (36% av patienterna,
ingen sérskild diagnos dominerade bland dessa patienter — data visas ¢j), muskelvirk (28%)
och ledvérk (ej reumatiod artrit) (26%). Sjutton procent av patienterna rapporterade att de var
allergiska mot antibiotika (Figur 53).

Figur 53. Autoimmuna sjukdomar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.

Vasculit
B Helt bra
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Den sammanlagda stapeln visar andelen patienter i procent som rapporterat respektive
symtom/sjukdom/problem. Férdelningen inom varje stapel visar andelen patienter som rapporterat att de
blivit helt bra-blivit sdmre efter insatt gammaglobulinbehandling.

Hjiilpte gammaglobulinbehandlingen mot astma, muskel- och ledviirk?

Fyrtiotre procent av patienterna med astma sa sig ha blivit helt bra (4%), mycket (17%) eller
nagot battre (22%) i sina besvér efter insatt gammaglobulinbehandling. Drygt 40%
rapporterade att deras ledvérk (41%) eller muskelvirk (42%) forbattrats sedan de borjat med
gammaglobulin. Femton procent rapporterade att deras ledvérk blivit simre sedan insatt
gammaglobulinbehandling.

? Astma listades under rubriken ”Autoimmuna/allergiska sjukdomar” i enkiten. Astma behdver dock inte vara
orsakad av en allergi.
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Mag- och tarminfektioner/-besvar innan insatt gammaglobulinbehandling

Mag- och tarminfektioner/-besvir var inget framtradande problem jamf{ort med
luftvigsinfektioner. Bland besviren dominerade “magkatarr/magsér” (gastrit/ulcus), diarréer
av okédnd anledning (UNS), andra mag-/tarmbesvir (ej mer preciserade én sd) och colon
irritabile. Sju procent av patienterna hade markerat att de hade besvir med tarminfektioner
(orsakade av t ex bakterier som salmonella eller campylobacter) innan insatt
gammaglobulinbehandling (Figur 54).

Figur 54. Mag- och tarminfektioner/besvar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen patienter i procent som rapporterat respektive
symtom/sjukdom/problem. Fordelningen inom varje stapel visar andelen patienter som rapporterat att de
blivit helt bra-blivit samre efter insatt gammaglobulinbehandling.

Hjiilpte gammaglobulinbehandlingen mot mag- och tarminfektionerna/-besviren?
Sammanlagt 79% av patienterna som innan insatt gammaglobulinbehandling hade
tarminfektioner rapporterade nu att dessa besvér hade blivit helt bra (32%), mycket (30%)
eller ndgot béttre (17%)av insatt gammaglobulinbehandling. Diarréer UNS hade forbattrats
hos 58% av de drabbade (helt bra 7%, mycket battre 24%, nagot battre 27%).
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Hudbesvar fore och efter insatt gammaglobulinbehandling

Cirka 10% av patienterna rapporterade att de led av eksem respektive urtikaria innan de fick
gammaglobulinbehandling (Figur 55). Folkhilsoinstitutet rapporterar for 2006 att eksem eller
hudutslag forekommer hos cirka 21% av befolkningen (19).

Figur 55. Hudbesvar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen patienter i procent som rapporterat respektive
symtom/sjukdom/problem. Férdelningen inom varje stapel visar andelen patienter som rapporterat att de
blivit helt bra-blivit sdmre efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Ovriga symtom/sjukdomar/besvir inklusive sjukdomskénsla och trétthet fore
och efter insatt gammaglobulinbehandling

Av Ovriga rapporterade symtom innan gammaglobulinbehandling dominerade kénslan av att
kinna sig konstant sjuk (sjukdomskénsla) (52%) och trott (68%). Gammaglobulinet
rapporterades ha en mycket god effekt: 82% sa sig kidnna sig mindre sjuka efter insatt
gammaglobulinbehandling (helt bra 10%, mycket bittre 44%, nagot béttre 28%) och 67% av
patienterna rapporterade en minskad trotthet (helt bra 4%, mycket 33% eller ndgot bittre
30%). Sju procent av patienterna rapporterade att de blivit mer trotta efter insatt
gammaglobulinbehandling (Figur 56).

Figur 56. Ovriga symtom/sjukdomar/besvar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen patienter i procent som rapporterat respektive
symtom/sjukdom/problem. Férdelningen inom varje stapel visar andelen patienter som rapporterat att de
blivit helt bra-blivit sdmre efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Sjukhusvard

Majoriteten patienter (664 stycken, 82%) hade inte behovt vardas pé sjukhus under de senaste
12 manaderna p g a ndgon infektion (Figur 57).

Figur 57. Sjukhusvard de senaste 12 manaderna p g a infektioner.
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I de fall sjukhusvard hade varit nddvéndig berodde detta pa i1 forsta hand pneumoni (74
patienter, 44% av ja-svararna), annan luftvigsinfektion (57 patienter, 34%) eller annan
infektion (46 patienter, 27%) (Figur 58).

Figur 58. Typer av infektioner som de senaste 12 manader resulterat i sjukhusvard.
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Patienterna tillfragades om eventuell tidigare eller pagdende cancer. Nio procent rapporterade
att de nér de svarade pd enkéten hade en aktuell cancersjukdom och 12% att de tidigare hade
haft en sddan sjukdom.
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Egenvard och integrativ medicin

Etthundrasextiofyra patienter (20%) hade under den senaste 12 ménadersperioden anvint
hélsokostpreparat/naturlikemedel for egenbehandling av sin priméra immunbrist eller 6kade
infektionsbenédgenhet (Figur 59). De vanligaste preparaten var echinacea (rod solhatt),
vitaminpreparat, Omega 3, Aloe vera juice, Gingsen och Kan Jang.

Figur 59. Anvandning av halsokostpreparat och naturmedel de senaste 12 manaderna.
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Av dessa 164 patienter rapporterade drygt hélften (85 stycken, 53%) att de blivit béttre av
behandlingen, medan 10% svarande nej och 37% svarade att de inte visste om behandlingen
hade hjélpt eller ej.

Sextioen patienter (8%) hade under den senaste 12 manaders perioden anlitat integrativ
medicinsk behandling (t ex akupunktur, zonterapi, homeopatisk behandling) f6r behandling
av sin primdra immunbrist eller 6kade infektionsbendgenhet (Figur 60). Kvinnor rapporterade
att de 1 storre utstrdckning dn mén att de sokte dessa alternativa behandlingar (p=0,001).

Figur 60. Integrativ vard de senaste 12 manaderna.
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Av dessa 61 patienter rapporterade 60% (34 stycken) att de blivit bittre av behandlingen,
medan 12% svarande nej och 28% svarade att de inte visste om behandlingen hade hjilpt eller
ej.
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Egenrapporterad hélsa

Patienterna fick bedoma sitt allmidnna hélsotillstind pé en 5-gradig skala fran "Mycket bra”
till "Mycket déligt”. Oavsett vilken typ av gammaglobulinbehandling patienterna hade
beddmde majoriteten av dem att de hade ett ganska eller mycket gott hélsotillstdnd (55-74%)
(Figur 61).

Ingen signifikant skillnad i egenrapporterad hilsa kunde ses som relaterade till vilken typ av
gammaglobulinbehandling man hade (de sju patienterna med intravends hembehandling ej
medtagna 1 analysen). Det fanns en tendens att kvinnor rapporterade sin hélsa som sdmre
jamfort med ménnen (p=0,0229).

Ingen av patienterna med intramuskulédr behandling eller intravends behandling i hemmet
beddmde sitt hilsotillstdnd som “mycket déligt”. De sammanlagt 19 patienter som
rapporterade ett mycket daligt hélsotillstdnd (roda staplar i figur 61) hade ett stort antal
diagnoser och inget klart monster kunde ses (data visas ej). Tre av dessa 19 patienter hade en
pagéende cancersjukdom och fem stycken hade tidigare behandlats for sddan sjukdom.

Figur 61. Patienternas bedémning av sitt allmanna halsotillstdnd. Resultaten ges i procent.
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Sammanfattning och kommentarer

Symtom fore och efter insatt gammaglobulinbehandling
Tvé saker har undersokt genom att fraga patienten om sjukdomar/symtom/problem fore och
efter insatt gammaglobulinbehandling:
1. Vilka symtom/sjukdomar/problem vuxna patienter med primér immunbristsjukdom
eller 6kad infektionsbenégenhet rapporterar fore insatt gammaglobulinbehandling.
2. Den patientrapporterade effekten av insatt gammaglobulinbehandling pa de
symtom/sjukdomar/problem som rapporterades innan behandlingen.

Trotthet, luftvdgsinfektioner, sjukdomskénsla och astma var de vanligaste
symtomen/sjukdomarna/problemen som patienterna rapporterade innan insatt
gammaglobulinbehandling. Narmare en tredjedel rapporterade dven urinvédgsinfektioner och
lika ménga problem med muskel- och ledvérk. Tarminfektioner rapporterades av 7% av
patienterna. Denna siffra kan dock vara hogre eftersom svarsalternativen ”Diarré UNS” och
”Andra mag- och tarmbesvér” kan innehélla dven infektionsrelaterade symtom/sjukdomar.
Folkhélsoinstitutet rapporterar “aterkommande mar-/tarmbesvér hos 22% av ménnen och 32%
av kvinnorna (19).

Diabetes typ 1 rapporterades av 2% av patienterna. Andelen vuxna med diabetes (typ 1 och 2)
1 Sverige rapporteras vara hogre — den uppgick ar 2006 till cirka 5,5% (7% maén, 4% kvinnor)
(19).

Tva procent av patienterna hade rapporterat att de led av Mb Chron och 2% hade rapporterat
att de led av ulcerds kolit. Detta verkar vara tva inflammatoriska tarmsjukdomar som ar
overrepresenterade i denna grupp av patienter. Som jamforelse kan man se att forekomsten av
Mb Chron i Sverige har uppskattas till 213/100.000 individer (37) vilket motsvarar en
prevalens pé 0,002%. Mb Chron och ulcerds kolit berdknas sammanlagt drabba 400/100.000
individer i véstvarlden (38).

Inga patienter rapporterade att de led av vaskuliter.

De mest frekvent forekommande symtomen/sjukdomarna/problemen forbéttrades av insatt
gammaglobulinbehandling. Behandlingen hade en dramatisk effekt nér det géller att reducera
frekvens luftvidgs- och tarminfektioner: mellan 79-93% av patienterna rapporterade en
minskad frekvens av denna typ av infektioner. Cirka en tredjedel rapporterade att de blivit helt
bra avseende otiter (6roninflammationer) och pneumonier (lunginflammationer).

De andra kardinalsymtomen trétthet och sjukdomskénsla minskade ocksa hos ungefar tva
tredjedelar eller mer av patienterna.

Forbittringseffekten av behandlingen var mindre uttalad vid sjukdomar/problem som astma,
led- eller muskelvérk (runt 40% rapporterade forbattring). Det fanns dven
symtom/sjukdomar/problem dér en andel patienter rapporterade en forsdmring efter insatt
gammaglobulinbehandling. Dit horde ledvérk och trotthet.

Astmabesvir rapporterades av 36% av patienterna innan insatt gammaglobulinbehandling.

Astma forekommer i betydligt ldgre omfattning i befolkningen, cirka 8% av ménnen och 10%
av kvinnorna (19). Astmabesvéren minskade hos drygt 40% av drabbade vilket troligtvis
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beror pé en béttre infektionskontroll som leder till att slemhinnorna i luftvdgarna blir mindre
irriterade och att astmabesvér ddrmed forbéttras.

Vissa symtom/sjukdomar/besvir rapporterades ha blivit sémre efter insatt
gammaglobulinbehandling. Att 15% av patienterna med ledbesvir (ej reumatoid artrit)
rapporterade en forsdmring i relation till gammaglobulinbehandlingen 4r svér att forklara.

Har, liksom for alla andra subjektivt rapporterade besvir i ALPI enkéten, finns mojligheten att
patienterna kan ha svirt att minnas exakt hur besvirande ett symtom varit for manga ar sedan
i relation till nutid. Férsdmrade ledbesvar kan dven forklaras med att icke-inflammatoriska
ledbesvir forsdmras med dkande alder (belastnings- och forslitningsskador).

Att sju procent av patienterna nu upplevde att de var tréttare dn fore
gammaglobulinbehandlingen skulle kunna vara resultatet av en s k antigen-
antikroppsreaktion. Det dr ként att sérskilt 1 borjan av insatt substitutionsbehandling &r det inte
ovanligt med 6kad trotthet, feber och sjukdomskénsla till f61jd av att de tillforda
antikropparna nu "tar itu med” de mikroorganismer, fraimst bakterier, som patienten lider av. I
skrivande stund &r det inte analyserat hur linge de patienter som rapporterade en dkad trotthet
hade haft sin gammaglobulinbehandling.

Milsittningen med substitutionsbehandling med gammaglobulin dr att minska frekvens och
svérighetsgrad av infektioner vilket patienterna i denna studie rapporterar. Den dramatiska
forbattringen av luftvigsinfektioner var inte relaterad till nagon specifik diagnos (data visas
ej). Minskningen av infektionsfrekvensen &r inte enbart av mycket stor betydelse for de
enskilda individerna utan dven for samhéllet med rimligtvis minskade kostnader for langa
eller upprepade sjukskrivningar eller sjukpensioneringar. Den patientrapporterade
minskningen av infektionsfrekvensen oavsett diagnos r ett argument for att vardgivare ska fa
anvinda gammaglobulin for substitutionsbehandling vilket under senare ar ifragasatts for
vissa diagnoser inom allt fler landsting/sjukhus pa grund av kostnaden. Det &r darfor av stor
vikt att en svensk hélsoekonomisk analys genomfors for att sitta kostnaderna for
gammaglobulinbehandling i relation till eventuella nyttoetfekter vid vissa diagnoser dar
gammaglobulinbehandling idag ifrdgasitts.

Det pagéende EU projekt som drivs pd gemensam europeisk basis syftar till att 6ka
medvetenheten om primdra immunbristsjukdomar hos bl a sjukvéardspersonal for att pa sé satt
snabbare uppticka, diagnostisera och behandla individer med dessa sjukdomar for att
forbattra individernas hélsorelaterade livskvalitet men dven reducera sjukvards- och
samhéllskostnaderna (11).

Egenvdrd och egenrapporterad hdlsa

En femtedel av patienterna hade under det senaste aret anvant
hélsokostpreparat/naturlikemedel for att forbéttra sitt halsotillstaind. Néstan 10% hade anlitad
personal for alternativa behandlingar som t ex akupunktur, zonterapi och/eller homeopati. Vi
vet inte exakt vilken typ av behandling som dominerar, ddremot att kvinnor med primér
immunbrist/6kad infektionsbendgenhet i hdgre utstrackning &n mén soker dessa alternativa
vérdformer. ALPI studien har visat att anvdndning av hélsokostpreparat/naturlikemedel ar
vanligt d&ven bland barn (rapport 2/2007 1 skriftserien). Eftersom livssituationen for vissa av
patienterna med aterkommande infektioner och trétthet trots gammaglobulinbehandling ér
mycket pafrestande ar det forstieligt att patienterna soker andra behandlingsalternativ. Baserat
pa fynden i ALPI-studien framstér det som viktigt att vid aterbesok fraga patienterna om de
har ndgon annan alternativ behandling.
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I denna studie beddmde majoriteten patienter sin hilsa som god och ligger i paritet med de
71% midn och 66% kvinnor som besvarade nationella hélsoenkiten ar 2006 och da
rapporterade en god hélsa (19). Frdgan om upplevd hélsa anvénds allt oftare i olika studier
eftersom det har visat att detta dr en stark indikator for framtida hilsa (39-41). Eftersom detta
endast dr en enda fraga skulle den [&dmpa sig vl att anvdnda vid aterbesok pa kliniken som ett
sdtt att enkelt men standardiserat kunna folja patienternas bedomning av sin hédlsa over tid.
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6. Sjukdomens och behandlingens paverkan pa
livssituation och livskvalitet

Patienterna fick ta stédllning till i vilken utstrackning sjukdomen och behandlingen paverkade

deras livssituation genom att de ténkte pa sin sjukdoms- och behandlingssituation eller kdnde
oro infor framtiden mot bakgrund av sin sjukdom. Svaren gavs som kryss i ruta for ett av fyra
fasta svarsalternativ: 1=stimmer inte alls, 2=stdmmer inte sérskilt vil, 3=stimmer ganska bra
och 4=stimmer helt.

Undersokningen visade att patienterna som grupp inte i ndgon storre utstrackning 14t tankar pa
sin sjukdoms- och behandlingssituation paverka det dagliga livet (P1-4) (Figur 62). Tre av de
fyra pastdendena hade ett medelvarde under 2,0. Det ldgsta virdet sags for pastdendet "Mina
tankar kretsar standigt kring gammaglobulinbehandlingen”.

Patienterna rapporterade inte heller ndgon uttalad oro infor framtiden (P5-7). Det man var
mest oroad dver var att immunbristsjukdomen/dkade infektionsbendgenheten ska vara arftlig
och foras vidare till barn och/eller barnbarn (Figur 62).

For samtliga pastdenden (P1-7) fanns individer som markerat ’Stammer helt”, d v s individer
som ténkte mycket pé sin sjukdom och behandling, kéinde sig annorlunda och som kinde oro
infor framtiden.

Figur 62. Tankar och oro kring sjukdom, behandling och framtid.

Tankar/oro kring sjukdom/behandling/framtid
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Pastaende (P): Ju hégre vdrde desto mer tankar pd sjukdom och behandling och desto mer oro
P1: Mina tankar kretsar stindigt kring immunbristsjukdomen/den 6kade infektionsbendgenheten
P2: Mina tankar kretsar standigt kring gammaglobulinbehandlingen

P3: Jag kdnner mig annorlunda jimfort med andra pé grund av att jag har en
immunbristsjukdom/dkad infektionsbendgenhet

P4: Jag tycker att immunbristsjukdomen/den 6kade infektionsbendgenheten begrénsar mig i det
dagliga livet
P5: Jag oroar mig for min immunbristsjukdom/6kade infektionsbendgenhet ska forsémras med tiden

P6: Jag oroar mig for min immunbristsjukdom/6kade infektionsbendgenhet ska paverka mitt
framtida liv och hélsa negativt

P7: Jag oroar mig for min immunbristsjukdom/6kade infektionsbenégenhet ska vara érftlig och foras
vidare till barn och/eller barnbarn
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Det var ingen skillnad mellan kvinnor och mén i deras uppfattning om i vilken utstrickning
sjukdomen och behandlingen péverkade deras livssituation eller kidnde oro infor framtiden
mot bakgrund av sin sjukdom

F& av de vuxna trodde att deras immunbristsjukdom/6kade infektionsbenédgenhet skulle ”ga
over” senare i livet (medelvérde 1,6 poing med 4= stimmer helt, d v s att sjukdomen/6kade
infektionsbendgenheten ska forsvinna).

Sammantagen oro

Patienterna tillfrdgades med hjilp av en 7-gradig skala om de kinde oro pa grund av sin
primira immunbristsjukdom/6kade infektionsbendgenhet (1=kdnner ingen oro, 7=kédnner
mycket stark oro). Medeltalet for gruppen i sin helhet var 3,5 (median 3, spridning 1-7),d v s
medeltalet speglade att patienterna som grupp inte kénde en uttalad oro infor framtiden.
Kvinnor rapporterade dock en 6kad oro jamfort med minnen (p=0,0017).

Vad iir jobbigast med att ha en immunbristsjukdom/ékad infektionsbendigenhet?

Detta var en Oppen fraga ddr patienterna fritt fick skriva ned sina svar. Det som de flesta
angivit som jobbigast var att stindigt vara trott, att vara beroende av en behandling vilket
paverkar sjélvstandigheten, rddsla for att bli sjuk och social isolering till foljd av detta samt att
inte fd/kunna tréffa sina sma barnbarn i den utstrackning man egentligen onskar.

Exempel pa citat fran denna fraga ar:

- "Social isolering. Fatt byta arbetsuppgifter. Svdrigheter umgds med barnbarn.”
(Kombinerad IgG-subklassbrist)

- "Att man mdste avboka saker hela tiden for att man blivit sjuk. Svart att planera sociala
livet. Att stindigt kdnna sig trott.” (CVID)

- ”Oro for att barn och barnbarn har drvt sjukdomen. Att behova undvika / sdga nej till
infekterade vinner, barn och barnbarn. Att avstd fran besék och butiker, biograf/teater och i
min sangkor under forkylningstider. Kan ibland kédnna mig som en "isolerad".” (IgG3-brist)
- VAtt fa folk att forsta.” (IgG2-brist)

- "Att sjukdomen inte syns utanpa - svdrt att bli tagen pd allvar. Att stindigt vara trott. Att
orka mindre dn normalt bl a. pa grund av feber runt 38 grader vid litt (mycket mdttlig)
anstrdangning.” (IgG2-brist)

- "Att inte kunna umgds som man vill. Att vara uppbunden av att ta gamma 2 ggr/vecka. Att
inte kunna motionera sd mycket som man vill.” (Kombinerad IgG-subklassbrist)

- "Att man ska ta gammaglobulin resten av livet. 2. Vara beroende av andra. 3. Att mina
barn eller barnbarn ska fa immunbrist.” (CVID)

- "Nar jag blir forkyld tar det lang tid innan jag blir frisk; Jag dter antibiotika minst 1 gang
om dret. Det dr dyrt med gammaglobulin.” (IgA-brist)
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- "Rddslan for infektioner. Att infektionen tar lang tid och kréver antibiotika. Trottheten vid
pdfrestningar. Stort behov av somn vilket gor livet nagot enformigt.” (IgG1-brist)

- "Rddd for att fa infektioner, att jag alltid mdste ta mina sprutor och inte fuska med dem.”
(CVID)

- "Att halla rutinerna med att regelbundet ta sprutor. Ldtt att "glomma". Att man inte alltid dr
just sjuk, utan bara allmdnt trott. Att det inte dr en sjukdom "pd riktigt".” (CVID)

- "Framtiden, t ex. funderingar 6ver okad cancerbendgenhet, svarare infektioner som kan
paverka vitala organ. Att ingen kan se pa mig = dold tyst sjukdom.” (CVID)

Sammantaget 487 patienter (59%) rapporterade att det fanns ndgon annan vuxen person (¢j
sjukvardspersonal eller make/maka/partner/sambo) som de alltid eller oftast kunde fé stéd av i

sin sjukdoms- och behandlingssituation. En femtedel (20%) sa sig inte ha ett sddant st6d
(Figur 63).

Figur 63. Stdéd av annan vuxen person.
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Livskvalitet

Patienterna tillfragades med hjélp av en 7-gradig skala hur de bedomde sin livskvalitet
(1=sémsta tinkbara livskvalitet, 7=bista tdnkbara livskvalitet). Medeltalet for gruppen 1 sin
helhet var 4,7 (median 5, spridning 1-7), d v s medeltalet speglade att patienterna som grupp
beddmde sin livskvalitet som god. Det fanns inge statistisk skillnad mellan mén och kvinnor 1
sjdlvrapporterad livskvalitet.

I figur 64 visas samma skattning men resultaten 4r nu uppdelade pa fyra administrationssitt '°.

Figur 64. Patienternas sjalvrapporterade livskvalitet.
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Hiilsorelaterad livskvalitet enligt SF-36
Patienterna rapporterade svar pa livskvalitetsinstrumentet SF-36 visas i tabell 28 nedan. Det

lagsta medelvérdet rapporterades for patienternas allmadnna hilsotillstand (General Health,
GH).

Tabell 28. Halsorelaterad livskvalitet enligt instrumentet SF-36. Ju higre poang, desto battre halsorelaterad livskvalitet.

SF-36 Spridning
Medelvarde min-max

PF: Fysisk formaga 68,9 0-100 809

RP: Begransning i deltagande i aktiviteter p g a fysiska 48,5 0-100 775
problem

BP: Kroppslig vérk 57,8 0-100 794

GH: Generellt halsotillstand 42,4 0-95 787

VT: Vitalitet 435 0-100 788

SF: Social formaga (upplevd formaga till sociala kontakter 54,1 0-100 794
och aktiviteter i relation ill sjukdom)

RE: Psykisk formaga (upplevd psykisk férmaga att hantera 70,0 0-100 772
livssituationen i relation till sjukdom)

MH: Psykiskt vélbefinnande 43,0 0-100 787

12 Resultaten for patienter med intravends hembehandling visas inte p g a for fa patienter.

65



I figur 65 visas resultaten frdn ALPI-studien tillsammans med resultat frdn annan studie dir
vuxna patienter med primér immunbrist besvarat SF-36-instrumentet (6). Figuren visar
grafiskt'" att de vuxna ”ALPI-patienterna” skattar en sdmre livskvalitet jaimfort med de vuxna
patienter som deltog i den europeiska/brasilianska studien (6).

Figur 65. Halsorelaterad livskvalitet enligt instrumentet SF-36. Ju hégre poang, desto battre
héalsorelaterad livskvalitet. | figuren visas resultaten fran de vuxna "ALPI-patienterna ” och resultaten
fran en europeisk/brasiliansk studie med vuxna immunbristpatienter (6).

SF-36
Vuxna patienter

—&— ALPI, vuxna —&— Europeiska PID-patienter

Niésta figur visar medelvirdena for de étta delskalorna for ménnen respektive kvinnorna 1
ALPI-studien (figur 66). Studien fann att kvinnorna skattade sin hilsorelaterade livskvalitet

som signifikant simre jamfort med mannen med undantag av delskalan “’social formaga” (SF)
(variansanalys).

' Nagra statistiska jamforelser har inte gjorts.
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Figur 66. Halsorelaterad livskvalitet enligt instrumentet SF-36. Ju hdgre poang, desto battre
hélsorelaterad livskvalitet. | figuren visas mans och kvinnors halsorelaterade livskvalitet enligt SF-36.
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Sammanfattning och kommentarer

Studien visade att de 6ver lag hanterar sin livssituation vél i relation till sjukdom och
behandling. Det ar dock viktigt att komma ihag att det finns patienter som 1 hog utstrackning
oroar sig over sin sjukdom, behandling och sin framtid och det &r viktigt att identifiera dessa
for att ge ett adekvat stod. Det dr viktigt att notera att en femtedel av patienterna rapporterade
att de inte hade ndgon annan vuxen som de kunde f4 stdd av i sin sjukdomssituation.

Pé den Oppna fraga vad som &r jobbigast med att ha en immunbrist/6kad infektionsbendgenhet
var det vanligaste svaret att det var att inte kunna tréffa sina barnbarn i den utstrackning som
man sjilv onskar. Att patienter inte trdffar sina barnbarn i den utstrickning som de sjdlva
onskar ar resultatet av att patienterna upplever att de blir infekterade nér de traffar sina sma,
sarskilt under de ir nédr barnbarnen vistas pé dagis.

Den hélsorelaterade livskvaliteten mitt med hjélp av SF-36 visade att svenska patienter med
primdr immunbrist/6kad infektionsbendgenhet skattar sin hélsorelaterade livskvalitet som
samre jamfort med ett europeiskt/brasilianskt urval av patienter. Detta beror troligtvis pa att
den sistndmnda gruppen valdes ut for en likemedelsstudie och darfor inte fick ha nagra andra
sjukdomar &n sin primédra immunbrist. Kvinnorna i ALPI-studien skattade sin hélsorelaterade
livskvalitet som signifikant sdimre jamfort med mannen. Det ar kint att kvinnor ofta skattar sin
hilsorelaterade livskvalitet som sdmre 4n mén (17) d&ven om det inte dr klarlagt vad detta
beror pa. Folkhélsoinstitutets kartliggning av befolkningens hilsa 2006 visade att en storre
andel kvinnor &n méin kinde sig stressade, d v s spinda, rastldsa, nervisa, oroliga eller
okoncentrerade (19).
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7. Kontakter med immunbristvarden

De flesta patienter (544 stycken, 66%) kallades till ordinarie aterbesok till 1dkare 1-2 gdnger

per ar. Cirka en fjdrdedel (216 stycken, 26%) kallades till dterbesok mer sdllan dn en géng per
ar medan 15 stycken (2%) rapporterade att de kallades pé ordinarie aterbesok mer @n 4 génger

per ar (Figur 67). Aterbesdksfrekvensen var ej relaterad till diagnos.

Figur 67. Antal ordinarie lakarbesok dar immunbristen foljs upp.
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Det var mer ovanligt att patienterna kallades till dterbesok hos sjukskoterska men nér det

gjordes var det dven hdr vanligast med 1-2 ginger per ar (17%). Tjugofem patienter kallades

ej till ordinarie aterbesok hos sjukskdterska men skulle vilja att s& skedde (Figur 68).

Figur 68. Antal ordinarie sjukskoterskebesok dar immunbristen foljs upp.
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Det vanligaste séttet att kontakta sin mottagning/motsvarande var att ringa mottagningen

direkt (716 stycken, 87%). Tio procent (79 patienter, 10%) kontaktade vanligtvis inte
mottagningen sjdlva utan det var mottagningen som horde av sig till dem (Figur 69).



Figur 69. De vanligaste satten att kontakta mottaningen pa.
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De flesta patienter tyckte att den tid som avsattes for ordinarie aterbesok hos ldkaren var
lagom lang (84%). Nio procent av patienterna (76 stycken) tycket att den var for kort
(Figur 70).

Figur 70. Avsatt tid for aterbesok till Iakare.
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Av de patienter som kallades till dterbesok hos sjukskoterska tyckte majoriteten att den tid
som avsattes for besoket var lagom lang (Figur 71).
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Figur 71. Avsatt tid for aterbesok till sjukskoterska.
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Sammanfattning och kommentarer

Kontakten med den egna mottagningen rapporterade patienterna fungerade bra med oftast
aterbesok 1-2 génger per ar. Patienterna upplevde att lagom mycket tid avsattes for deras
aterbesok till 1dkare eller sjukskoterska. Det finns patienter som inte kallas till dterbesdk hos
sjukskoterska men som skulle vilja bli kallade.

Patienterna kontaktade nistan uteslutande sin mottagning via telefon. Patienter vid 12 av

klinikerna rapporterade dock att mdjligheten att komma fram till mottagningen per telefon var
samre dn riksgenomsnittet (se kapitel 9 ”Patientbedomd kvalitet av immunbristvarden”).
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8. Information och undervisning

Patientinformation/undervisning

Patienterna - oavsett vilken form av gammaglobulinbehandling de hade nér studien
genomfordes - tillfrigades om den information eller undervisning de fétt. Det vanligaste var
att patienterna fatt information eller undervisning om diagnos, behandling, symtom, vad
immunbristen beror pd, biverkningar av gammaglobulinbehandlingen, kompletterande
behandlingar, t ex antibiotika, och praktisk hantering av hjdlpmedel, att fa halla i och praktiskt
hantera pump (géillde patienter med subkutan eller intravends behandling), sprutor, nilar eller
annan utrustning. Farre patienter hade givits mdjlighet att fa diskutera prognos, att i samrad
med ldkare eller sjukskoterska fa diskutera fram “den bésta tidpunkten for
gammaglobulinbehandlingen for just mig”, hur det dr att leva med en immunbrist eller vad
man sjilv kan gora ndr man blir infekterad (Figur 72).

Figur 72. Patienternas uppgift om vad de fatt information/undervisning om.
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Drygt hilften av patienterna (372 stycken, 53%) hade fétt enskild information/undervisning.
Trettiofem procent hade fatt information/undervisning i grupp och resterande 12% hade fatt
en kombination av enskild och gruppinformation/-undervisning.

I stort sett alla patienter (94%) sa sig ha fatt information/undervisning muntligt, 33% genom
skriftligt material och 9% pd annat sitt. Det var oftast sjukskoterska som givit

informationen/undervisningen (Figur 73).

Figur 73. Yrkeskategori som gav informationen/undervisningen.
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Det vanligaste var att patienterna sa att de fatt undervisning vid 1-2 tillfdllen foljt av 3-4
tillfillen (Tabell 29).

Tabell 29. Forteckning dver vid hur manga tillfallen patienterna uppfattat att de fatt information/undervisning. Data ges i
procent.

1-2 ganger 30
3-4 ganger 19
5-6 ganger 13
7-8 ganger 15
9 eller fler ganger 8
Fortlbpande 14

Sjuttionio procent av patienterna (571 stycken) tyckte att den information/undervisning de fatt
till storsta delen eller fullstandigt gett svar pd deras fragor. Resterande 152 patienter (21%)
rapporterade dock att de hade ett inte tillgodosett kunskapsbehov (Tabell 30).

Tabell 30. Patienternas uppfattning om den information/undervisning de fatt gett svar pa deras fragor. Data ges i procent.
! |

Fullstédndigt 31
Till storsta delen 48
Endast delvis 19
Inte alls 2

De patienter som inte tyckte att deras kunskapsbehov hade tillgodosetts fullstindigt
tillfrdgades vad de onskade information/undervisning om. Dessa patienter ville framfor allt ha
information/undervisning om nya forskningsresultat (71%) foljt av information/undervisning
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om den sjukdom de led av (48%), andra lakemedel som har med immunbristen/den dkade
infektionsbenédgenheten att gora, t ex antibiotika, adrenalin (32%) och hur det &r att leva med
en immunbrist/6kad infektionsbendgenhet 31% (Figur 74).

Figur 74. Omraden patienterna dnskade mer information/undervisning om.
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Man ville fi informationen/undervisningen skriftligt och muntligt. Tjugo procent ville kunna
finna informationen pé internet. Relativt fa efterfragande video (8%) eller dataprogram (6%)
(Figur 75).
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Figur 75. De satt patienterna angav att de 6nskade informationen pa.
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Femtiosex procent av patienterna (455 stycken) hade sjélva sokt information om sin sjukdom.
De hade framfor allt sokt mer kunskap via Internet (50%), via den svenska
patientorganisationen (PIO) (49%) och i tidskrifter (39%)(Figur 76).

Figur 76. De satt patienterna uppgav att de sokt information pa.

Egna satt att soka information
100%

80%

60%

40%

20%

0%

Internet/  Forsknings-  Bdcker Tidskrifter Andra PIO Annat
dataprogram  rapporter patienter

Samtliga patienter tillfrigades om deras kunskapsbehov hade fordndrats 6ver tid, d v s om de
hade ett annat informationsbehov idag jamfort med nér diagnosen stilldes. For 43% av
patienterna (347 stycken) hade informationsbehovet dkat, for 17% (135 stycken) hade det
minskat och for 40% var informationsbehovet oforandrat (Figur 77).



Figur 77. Foérandring i patienternas informationsbehov 6ver tid.
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Information/undervisning till anhoriga

Samtliga patienter tillfrdgades i vilken utstrackning anhodriga/narstaende fatt delta vid
information/undervisning. Sammanlagt 21% procent sa att ndgon anhdrig/nérstaende alltid
eller vid négra tillféllen deltagit. Majoriteten patienter (69%) rapporterade att
anhoriga/nérstaende aldrig erbjudits att delta (Tabell 31). Trettiofem procent av patienterna
som inte fatt ndgot erbjudande om att fa ta med anhdrig/nérstdende hade velat gora det.

Tabell 31. Patienter som uppgivit att anhdrigindrstdende deltagit i undervisning. Data ges i procent.

Ja, alla ganger 5
Ja, nagon/nagra ganger 16
Nej, anhdriga/narstaende har erbjudits delta

men ej haft moéjlighet 8
Nej, anhdriga/narstaende har aldrig erbjudits att

delta 69

Sammanfattning och kommentarer

Patienterna sa sig sakna, trots den information och undervisning de fatt, kunskap om
sjukdomarnas orsak, senaste forskningsronen och mojligheten att fa diskutera hur det ar att
leva med en immunbrist/6kad infektionsbendgenhet. Patienterna ville fortfarande fa
information och undervisning muntligt stodd av skriftlig sadan. En femtedel ville at den
information de soker ska finnas pé Internet. Patienternas kunskapsbehov hade 6kat hos en stor
andel patienter (43%). Det ar alltsd viktigt att tinka pé att information och undervisning
behover upprepas och uppdateras dven till de patienter som gatt lange pd en mottagning och
som lange haft gammaglobulinbehandling. Det &r ocksa viktigt att vara tydlig vid vilka
tidpunkter information och undervisning sker; endast cirka en fjardedel (28%) rapporterade att
de fatt undervisning 5-8 ganger. Vi vet dock att denna andel 4r hdgre men uppenbarligen har
manga patienter inte uppfattat att de fatt undervisning vilket &r ett forbéttringsomrade for
immunbristvarden (och da i forsta hand sjukskdterskorna).

Ytterligare ett forbdttringsomrade inom immunbristvarden dr information och undervisning
till anhoriga/nirstaende. Det var endast en femtedel av patienterna (21%) som rapporterade att
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anhoriga/nérstdende deltagit och fatt information eller undervisning om sjukdomen,
behandling, prognos etc. Sextionio procent av patienterna sa att anhdriga/nérstdende aldrig
erbjudits delta. Med tanke pé att detta ar sjukdomar som idag inte gér att bota och att
behandlingen oftast ér livslang ter det sig tdmligen sjédlvklart att anhoriga/nérstdende ska
erbjudas bli en del av teamet runt patienten for att stodja denne men ocksa att sjdlva fa kdnna
delaktighet och stdod fran sjukvardspersonalen i sin situation som anhdriga/nirstaende.
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9. Patientbedomd kvalitet av immunbristvarden

Patienterna tillfrdgades hur ndjda de var med ett flertal foreteelser pa den enhet dér de foljdes
upp, t ex ldkarnas respektive sjukskdterskornas engagemang, lakarnas respektive
sjukskoterskornas information om gammaglobulinbehandlingen och moéjligheten att tréffa
samma ldkare respektive sjukskoterska vid ordinarie aterbesok.

For varje fraga avseende tillfredsstéllelse fick patienterna dven ta stéllning till hur viktigt det
som efterfragades var for dem.

Svarsskalan for tillfredsstéllelse var en 8-gradig skala fran 1=oacceptabelt till 8=utmarkt.
Svarsskalan for viktighet var 5-gradig skala fran 1=inte viktigt alls till S=ytterst viktigt.

Ett exempel pa hur en fraga sag ut i enkiten visas nedan (Figur 78).

Figur 78. Exempel pa fragekonstruktion.

Hur ar méjligheten att komma fram till mottagningen per telefon?

O Utmirkt

O  Mycket bra

U Bra Hur viktigt ar detta for dig?
U Ganska bra O Ytterst viktigt

U  Ganska dalig O Mycket viktigt

QO Dalig O Viktigt

O Mycket délig U Inte sérskilt viktigt

O Oacceptabel U Inte viktigt alls

U Har ingen uppfattning/vet ej

O  Ej aktuellt, har ej behovt ringa

Genom att kombinera tillfredsstillelse med viktighet dr det mgjligt att identifiera de
forbéttringsomraden som dr mest angeldgna att arbeta med, d v s frdgor med hog viktighet
men 1ag tillfredsstillelse.

Pa de foljande sidorna visas resultaten avseende tillfredsstillelse och viktighet. I figurerna
med staplar &r de siffror som visas pd x-axeln (den liggande axeln) de sifferbeteckningar som
de olika klinikerna har i ALPI-studien. Varje enskild klinik har i samband med publiceringen
av denna rapport fatt information vilket nummer de har sd de kan identifiera sina resultat och
jamfora sig med de andra klinikerna.

Stapeln visar medelvérdet pa en fraga for respektive klinik.
I de fall som det saknas en stapel betyder det att det for den fragan fanns férre &n sju svarande.

Redan innan studien startade satte som grins minimum 7 svarande pé enskilda fragor for att
redovisa resultat. Detta gjordes for att skydda patienternas identitet.
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Det orangefargade strecket tvérs over stapelfigurerna dr medelvirdet for alla patienter
sammanlagt for varje frdga (minimum=1, maximum=S8). Med hjilp av medelvirdet kan varje
klinik jamfora och se om de ligger 6ver eller under “riksmedelvérdet”.

Till hoger om varje stapelfigur finns medelvérdet for viktighet for alla patienter, d v s ett
’riksmedelvérde” for viktighet (minimum=1, maximum=5).

Tillfredstallelse

Patienterna rapporterade dver lag en hog tillfredsstéllelse med det bemdtande och den vérd
och behandling som de fick (Figur 79-101). Undantagen utgjordes av mojligheten att kunna
komma fram till mottagningen per telefon (12 kliniker under “riksmedelvirdet”), mojligheten
att traffa sin ordinarie ldkare och/eller sjukskoterska dven vid akuta besok och ldkarnas
forméga att ge information sd att den var begriplig, inklusive information om
gammaglobulinbehandling. Sérskilt missndjda var patienterna avseende kunskapen om

priméra immunbristsjukdomar hos personal vid vardcentraler/husldkarmottagningar (Figur
101).
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Figur 79. Hur ar mdjligheten att komma fram till mottagningen per telefon?

Maojlighet att komma fram till mottagningen per telefon
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Figur 80. Hur ar personalens formaga att skapa en trevlig stamning pa mottagningen

dar din immunbrist féljs upp?

Personalen formaga att skapa trevlig stamning pa
mottagningen
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Figur 81. Hur ar dina mojligheter att fa traffa en och samma lakare vid dina planerade
ordinarie aterbesok?

Mojlighet att traffa samma lakare vid ordinarie besok Ytterst viktigt

Mo 0 HUlmee W Mn i .

(63} (o]
! |
[N} |
[ER R
1
|
| [
||
|
| |
[T [ |
IR |
|
|
| | |
| |
L
[
[N R] I
|
|
. [
w
(S, ]

14 i N
9 1011 1213 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27 28 29 30 31 32 33 Inte viktigt alls

—
N
w
N~
[$,]
o
-
co

Figur 82. Hur ar dina mojligheter att fa traffa en och samma sjukskoterska vid
dina planerade ordinarie aterbesok?

Mojlighet att traffa samma sjukskoterska vid ordinarie
besdk Yiterst viktigt
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Figur 83. Hur ar dina méjligheter att fa traffa din ordinarie Iakare vid akuta besok?

Mojlighet att traffa samma ldkare vid akuta besdk o
8 Yitterst viktigt
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Figur 84. Hur ar dina mojligheter att fa traffa din ordinarie sjukskoterska vid akuta besok?

Mojlighet att traffa samma sjukskoterska vid akuta besok o
8 Ytterst viktigt
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Figur 85. Hur ar lakarens/lakarnas bemdtande da det géller att visa dig forstaelse?

Léakarnas bemoétande nar det galler att visa forstaelse o
Yiterst viktigt
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Figur 86. Hur ar sjukskoterskans/sjukskoterskornas bemoétande da det galler att
visa dig forstaelse?

Sjukskoterskornas bemotande nar det galler att visa

forstaelse Ytterst viktigt
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Figur 87. Hur ar lakarens/lakarnas formaga att ge dig stdd och uppmuntran?

Liakarnas formaga att ge stod och uppmuntran
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Figur 88. Hur ar sjukskoéterskans/sjukskoterskornas férmaga att ge dig stdéd och
uppmuntran?

Sjukskoterskornas formaga att ge stod och uppmuntran
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Figur 89. Hur ar lakarens/lakarnas intresse att lyssna pa dig?

Lakarnas intresse att lyssna
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Figur 90. Hur ar sjukskoterskans/sjukskoterskornas intresse att lyssna pa dig?

Sjukskoterskornas intresse att lyssna
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Figur 91. Hur begriplig ar den information du far av lakaren/lakarna?

Hur begriplig ar lakarnas infomation
gripfig Yitterst viktigt
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Figur 92. Hur begriplig ar den information du far av sjukskoterskan/sjukskoterskorna?
Hur begriplig ar sjukskoterskornas infomation o
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Figur 93. Lakarnas férmaga att visa engagemang.

Likarnas formaga att visa engagemang
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Figur 94. Hur ar sjukskoéterskans/sjukskoterskornas férmaga att visa engagemang

nar han/hon informerar dig?

Sjukskoterskornas formaga att visa engagemang
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Figur 95. Hur ar lakarens/lakarnas information om din gammaglobulinbehandling
- hur det fungerar, hur och nar det skall tas, eventuella biverkningar, etc?

Lékarnas information om gammaglobulinbehandlingen
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Figur 96. Hur ar sjukskdterskans/sjukskéterskornas information om din gamma-
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globulinbehandling - hur det fungerar, hur och nar det skall tas, eventuella biverkningar, etc?

Sjukskoterskornas information om
gammaglobulinbehandlingen
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Figur 97. Hur ar dina mojligheter att stalla fragor till Iakaren/lakarna?

Mojlighet att stélla fragor till lakarna
Yiterst viktigt
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Figur 98. Hur ar dina méjligheter att stalla fragor till sjukskoterskan/sjukskoterskorna?

Mojlighet att stilla fragor till sjukskoterskorna
g gor Al su Yiterst vikiigt
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Figur 99. Hur ar dina méjligheter att fa diskutera med lakaren/lakarna om den fortsatta
varden och behandlingen av din immunbrist/6kade infektionsbenagenhet?

Mojlighet att diskutera fortsatt vard med lakarna Ytterst viktigt

N H im | all |

e (&)} (o]
! ! !
| LTI
[T
]
NN ™ 1]
]
T 1T
|||
|| 1T T
||
]
| |
[T
i | I T [
| |
|
|11 I —
| (] BN
[
|
| |
[ [
.
N

N
I
|
I
|
|
|

1 _ '
123456 78 91011121314 1516 17 1819 20 21 22 23 24 25 26 27 28 29 30 31 32 33 Inte viktigt alls

Figur 100. Hur &r dina mojligheter att fa diskutera med sjukskoterskan/sjukskoterskorna
om den fortsatta varden och behandlingen av din immunbrist/6kade infektionsbenagenhet?

Mojlighet att diskutera fortsatt vard med sjukskoterskorna o
8 Yterst viktigt
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Figur 101. Du som soker pa vardcentral/huslakare for infektioner, hur upplever
du kunskapen om primara immunbrister/6kad infektionsbenagenhet dar?

Kunskap hos vardcentral/huslikare om PID .
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Om man studerar hur de enskilda klinikerna beddms av patienterna finns det vissa kliniker (nr
2,9, 16 och 19) som oftast ligger dver “riksmedelvirdet”. A andra sidan finns det kliniker (nr
5,7, 17 och 23) som oftast ligger under “riksmedelvardet” Det fanns alltsé en patientbeddmd
kvalitetsvariation mellan klinikerna 1 studien.

Viktighet
Niér det géller viktighet rapporterades de hogsta medelvérdena for foljande frdgor maximalt
S=ytterst viktigt):
- Begriplig information av ldkarna (medelvérde 4,2 podng)
- Begriplig information av sjukskoterskorna (4,1 poing)
- Lékarnas formiga att visa engagemang vid information (4,1)
- Sjukskoterskornas forméga att visa engagemang vid information (4,1)
- Lékarnas information om gammaglobulinbehandlingen (4,1)
- Sjukskoterskornas information om gammaglobulinbehandlingen (4,1)
- Magjligheten att stilla fragor till 1akaren (4,2)
- Mojligheten att stélla fragor till sjukskdterskan (4,1)
- Magjlighet att diskutera fortsatt vard och behandling med lékarna (4,2)

Sammanfattning och kommentarer

De vuxna patienterna ar som grupp mycket ndjd med den vard och det bemotande de far vid
sina kliniker/enheter. Enskilda patienter dr dock missndjda och har markerat “oacceptabel”
kvalitet/bemdtande pa vissa fragor. Det finns alltsd en spridning inom gruppen (data visas ¢j)
dven om medelvérdena dr hoga. Patientbedomda kvalitetsvariationer fanns mellan klinikerna.
En malséttning med ALPI-studien var att finna ’goda exempel” och ldra av varandra vilket vi
hoppas blir fallet. Det dr viktigt att de kliniker som genomgéende ligger ldgre dn andra i
patienternas kvalitetsbedomning ser 6ver sin verksamhet, rutiner och bemotande.
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Det patienterna upplevde som sérskilt viktigt i motet med varden handlar om ldkarnas och
sjukskoterskornas villighet att lyssna, visa intresse och engagemang och att ta med patienten
som en partner i diskussioner

Ett stort utbildningsbehov om priméra immunbristsjukdomar finns enligt patienterna inom
primérvérden.
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SLUTKOMMENTARER

Urval och bortfall

Femtiotvd av 54 identifierade kliniker med vuxna med primér immunbrist/6kad
infektionsbendgenhet deltog i1 studien. De tva kliniker som inte deltog angav "brist pa tid”
som skdl att inte ingd i1 studien. Det &r beklagansvirt att dessa kliniker inte fann det mojligt att
delta eftersom de ddrmed fornekade sina patienter mojlighet att fa ge uttryck for sin
sjukdoms-, behandlings- och livskvalitet samt sin uppfattning om den vérd de fick pé sina
kliniker.

Av de totalt 1 077 patienter som tillfrigades om att delta besvarde 78% enkéten. Detta maste
anses som en mycket god svarsfrekvens for en enkdtundersokning som genomfors genom att
enkéter sdnds hem till potentiella respondenter (42). Ndgon bortfallsanalys har inte
genomforts.

Sammanfattning och konklusioner/slutsatser

Denna studie &r sa vitt kint sdvil nationellt som internationellt den hittills storsta inom
immunbristomradet sett till antal deltagare. Over 800 vuxna patienter fran 52 kliniker deltog
och mer dn 300 000 behandlingar har utvérderats av patienterna. Liksom bland barn och
tonaringar med primér immunbrist/0kad infektionsbendgenhet dominerar den subkutana
gammaglobulinbehandlingen och den ges i de allra flesta fall som hembehandling. Studien
visade att de patienter som hade subkutan hembehandling upplevde att hembehandlingen
underlattade livssituationen och gjorde dem mindre beroende av andra (hélso- och
sjukvérdspersonal). En femtedel av de patienter som nu behandlades p&4 mottagning
rapporterade att de ville dverga till hembehandling. Det dr sannolikt sd att fler patienter skulle
kunna ha hembehandling (i praktiken subkutan eller intravends hembehandling) om de bara
fick denna mojlighet och gavs en god utbildning och stdd.

Patienterna var 6ver lag ndjda med den gammaglobulinbehandling de hade (subkutan,
intravends, intramuskuldr) och de upplevde att den gav ett gott skydd mot infektioner och
kdnde sig trygga med den. Det som bekymrar patienterna mest dr tanken pa att det ska finnas
smittimnen i gammaglobulinpreparaten.

ALPI-studien visade att det finns signifikanta skillnader mellan mén och kvinnor i deras
upplevelse och hantering av sin sjukdoms- och behandlingssituation vilket &r viktig kunskap 1
motet med patienterna. Kvinnorna i studien upplevde en sdmre hilsorelaterad livskvalitet och
en 0kad oro pa grund av sin sjukdom. De upplevde i hdgre grad 4n mén att de hade blivit
déligt bemotta i sina forsta kontakter med hélso- och sjukvarden och kanske kan det vara en
bidragande faktor till att kvinnorna upplevde en storre 14ttnad 4n ménnen att dntligen fa en
diagnos. Nér kvinnorna vil fitt behandling var de mer ndjda &n mannen med sin
behandlingssituation. Kvinnor sokte dock i hdgre utstrickning 4n mén alternativa
behandlingar. Vad det sistndmnda beror pd vet vi dnnu inte utan ytterligare analyser krivs. Vi
har t ex inte tittat pa om det &r sd att valet att soka alternativa behandlingsmetoder relaterar till
vilken klinik man behandlas vid.

Studien identifierade sidkerhetsbrister. Vid subkutan hembehandling genomforde endast cirka

en fjdrdedel av patienterna en korrekt kontroll innan start av infusion. Enligt patienterna var
kontrollerna vid subkutan behandling pa mottagning i 4nnu hogre grad bristfilliga. Endast
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hilften av patienterna i hembehandling (subkutant, intravendst) rapporterade att de hade
nagon annan hos sig under infusionen. Patienter som behandlades subkutant eller intravenost
vid mottagning stannade inte kvar efter avslutad behandling for obsevation. Inga enhetliga
rutiner finns pa nationell nivd om adrenalin ska skrivas ut till patienter i hembehandling eller
¢j. Om adrenalin ska skrivas ut behover riktlinjer for patientutbildning utformas.

Inom ramen for ALPI-studien har for forsta gdngen patientrapporterade uppgifter himtats fran
patienter med intramuskuldr substitutionsbehandling. Deras rapporterade upplevelser av
sjukdoms-, behandlings- och livssituation avvek inte signifikant fran patienter med andra
behandlingsmetoder. Intramuskulédr behandling kan alltsd vara en metod att Gverviga i vissa
sammanhang och vid vissa diagnoser, t ex om patienter inte kan beredas plats direkt i ett
subkutant eller intravends behandlingsprogram.

Rutiner for uppfoljning efter besked om att man lider av en immunbrist 4r mycket viktiga att
utveckla. Lakare vid vardinréttningar maste bli battre i motet med patienter som soker for att
patienterna sjdlva misstinker att de har en immunbrist. Ménniskor ska behdva uppleva sig sa
krankta som vissa gor i denna studie manga ar efter sin forsta kontakt med hélso- och
sjukvarden. Detta pekar pa att det finns ett stort behov av utbildning av sjukvérdspersonal
over lag och att nd ut med budskapet att primédra immunbrister dr vanliga och vilka symtomen
pa dessa sjukdomar dr. Studien visar ocksa att det finns ett utbildningsbehov av
apotekspersonal.

Patienterna dr i huvudsak n6jda med bemétandet vid de kliniker dér
uppfoljningar/behandlingar sker. Studien identifierar dock att ldkare och sjukskoterskor inom
immunbristvarden behdver vidareutveckla utbildningsprogram och rutiner for kontinuerligt
stod till patienterna. Som ett exempel maste personal bli béttre pa att aktivt informera om och
kanske bjuda in PIO.

Det vore dven av stor betydelse att pa nationell niva enas om atminstone nagra
standardiserade fragor, eller instrument, for en enhetlig uppfoljning av vuxna med primér
immunbristsjukdom. En nationell databas kopplad till den europeiska ESID databasen vore
onskvart.
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FORFATTARE

Samtliga forfattare dr legitimerade sjukskoterskor. Forfattarna presenteras i bokstavsordning
med undantag av de tva forsta forfattarna.
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