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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 var att undersoka
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 delrapport redovisar resultaten fran 93 foréldrar till barn i dldrarna 2-17 &r med primér
immunbrist eller 6kad infektionsbenégenhet och gammaglobulinbehandling.

Som komplement till den svenska rapportserien kommer ett antal vetenskapliga artiklar med
mer ingaende och jimforande analyser att sdndas till internationella tidskrifter for 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. Varma 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 hjélp och stod.

ALPI-studien har fatt ekonomiskt stéd i form av ALF-medel fran Stockholms lans landsting
och stdd 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 gér 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
generdst 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 93 fordldrar (49 modrar, 44 fider) till 52 barn/tondringar med primér immunbrist eller
okad infektionsbendgenhet och gammaglobulinbehandling frén 19 barnkliniker i Sverige har
deltagit i studien genom att svara pa en enkiit. Aldern pa forildrarna vid svarstillfillet
varierade mellan 27-53 ar med en medelélder av 40 ar.

Av de 93 fordldrarna hade 89% en gymnasie-, hogskole- eller universitetsutbildning. En
majoritet av bdde mammorna (94%) och papporna (90%) var fodda i Sverige. I de flesta fall
hade fordldrarna gemensam vardnad om barnen (46 barn/tonaringar, 96%).

Femton procent av fordldrarna var rokare.

Foréldrarna till 25 barn/tonaringar hade sokt och beviljats vardnadsbidrag. Fordldrarna till atta
av barnen/tondringarna kidnde inte till att denna mgjlighet finns.

Av barnen/tonaringarna var 17 (33%) flickor och 35 (67%) pojkar. Deras medeldlder var 9 ar
med en spridning mellan 2 och upp till och med 17 ar. Barnen och tonaringarna hade enligt
fordldrarna en normal daglig livssituation med barnomsorg eller skolgang. Undantaget var ett
barn som inte kunde delta i ndgon barnomsorg p g a sin primira immunbrist.

Endast tva barn var underviktiga, resterande hade en normal vikt for sin alder eller var
overviktiga (utrdknat med hénsyn till bade vikt och ldngd, s k Body Mass Index, BMI.)

Av de diagnoser som barnklinikerna angivit fér barnen/tondringarna dominerade common
variable immunodeficiency/variabel immunbrist (CVID) (nio barn/tonaringar, 17%), X-linked
agammaglobulinemia/kdnsbunden agammaglobulinemi (XLA) (sex barn/tonaringar, 12%),
hyper IgM syndrom (HIMS) (fem barn/tonaringar, 10%) och IgG-brist (fyra barn/tonaringar,
8%). Det fanns ocksa fyra barn/tonéringar (8%) med sa frekventa infektioner att 1dkare
bedomt att gammaglobulinbehandling var nédvéindig (”6kad infektionsbenidgenhet™) samt fyra
(8%) med ndgot som angavs till ”6vrigt”.

Nastan hilften av fordldraparen (46%) hade sjdlva missténkt att ndgot “’var fel” med barnets
immunforsvar p g a ofta aterkommande behandling med antibiotika, 6kad
infektionsbenégenhet med frekventa och ldngdragna infektioner. Fordldrarna sokte i forsta
hand vid barnmottagningar (45%) och vardcentraler (24%). Barnen hade dé haft sina
infektionsproblem i medeltal 1,7 (spridning 0-10) ar.

Cirka en tredjedel av fordldrarna (35%) tyckte att de blev mycket bra bemotta av den 1dkare
de triffade ndr de sjélva forde fram att de sjdlva misstinkte att barnet hade ett nedsatt
immunforvar men det var en lika stor andel (36%) som upplevde att de hade fatt ett mycket
daligt eller simsta tdnkbara bemdotande.

Vare sig fordldrarna sjdlva misstdnkt att barnet hade ett nedsatt immunforsvar eller om de fick
veta det utan denna egna misstanke forst sa reagerade man med fortvivlan vid beskedet: 55%
av mammorna och 48% av papporna upplevde en mycket stor eller storsta fortvivlan. En
femtedel kdnde dock samtidigt en littnad att {4 veta vad som "var fel” med deras barn.



Fyrtiotva av de 52 barnen/tonaringarna (81%) hade subkutan behandling i hemmet, 6vriga tio
intravends behandling pa sjukhus. De tio barn/tondringar som hade intravends behandling
hade diagnoserna selektiv IgG1-brist, selektiv [gG3-brist, Hyper [gM-syndrom, CD4/CDS§-
brist, 6kad infektionsbendgenhet, common variable immunodeficiency/variabel immunbrist
(CVID) (3 barn/tonéringar) och tva barn/tonéringar diagnosen “6vrigt”. Hélften av alla
barnen/tonaringarna (52%) hade haft ndgon form av gammaglobulinbehandling i 5 4r eller
mer. Sin nuvarande behandlingsform hade 54% av dem hafti 1-5 &r.

En majoritet (97%) av de fordldrar som hade sitt barn/tonaring i hembehandling ville fortsitta
med detta.

Barnen/tondringarna med subkutan gammaglobulinbehandling hade en medeldos pa 94
(spridning 10-160) mg/kg och vecka. Motsvarande for barnen/tonaringarna med intravends
behandling var 133 (spridning 97-145) mg/kg. Den subkutana behandlingen gavs som regel
varje vecka medan den intravendsa gavs var tredje till fjarde vecka.

For hilften av barnen och tondringarna (53%) med subkutan hembehandling tog varje
behandlingstillfille maximalt 2,5 timmar (inkluderar alla moment dven att forbereda och
plocka undan efter behandlingen). Légsta tidsatgang for den intravendsa behandlingen var 3-
3,5 timmar (inkluderar restid och forberedelser infor behandlingen). Det vanligaste var att den
intravendsa behandlingen totalt tog 5-6 timmar.

Den subkutana behandlingen fungerade dverlag bra att forbereda. De moment som vallade
mest problem var att dra upp gammaglobulinet i sprutan (28% av fordldraparen) och att fa
sprutan fri fran luft och bubblor (23%). Sju barn/tondringar klarade den subkutana
behandlingen helt pa egen hand, 6vriga behdvde delvis (40%) eller fullstindig (43%) hjélp av
sina fordldrar. Femton procent av fordldrarna rapporterade att de hade problem med att fa ut
ritt mdngd gammaglobulin fran Apoteket.

En majoritet av fordldrarna (65%) rapporterade att barnet/tonaringen med subkutan
behandling aldrig drabbats av ndgon systemreaktion. De tva mest frekventa symtomen hos de
barn/tondringar som ndgon gdng i samband med en subkutan behandling rapporterades ha
drabbats av systemreaktioner var huvudvérk och muskelvirk. I de flesta fall uppgav
fordldrarna att barnet/tonaringen upplevde systemreaktionen som endast lite besvirande eller
inte besvirande alls.

Fyrtiotre procent hade fétt adrenalin utskrivet att ha hemma vid subkutan behandling, 46%
hade aldrig fatt det utskrivet. Fem foréldrar som tidigare fatt adrenalin utskrivet till sitt
barn/tondring men inte ldngre fick det ville egentligen ha tillgang till detta likemedel hemma.
Av dem som hade adrenalin upplevde 82% att det kdndes tryggt att ha tillgang till ldkemedlet.

Nir fordldrarna tillfragades vilka kontroller de, eller barnet/tonaringen, genomforde vid den
subkutana behandlingen for att forvissa sig om att ndlen av misstag inte hamnat 1 ett blodkérl
visade det sig att 15% aldrig genomforde nagra kontroller. Fér 38 av de 40 barnen/tonéringarna
med hembehandling angavs att ndgon vuxen alltid fanns hemma under behandlingen. For en
tonaring angavs att vuxen ibland fanns hemma. For ett barn saknades svar pa fragan.



Infusionshastigheten vid den subkutana behandlingen var i genomsnitt 8,5 ml/timme och
pump. Det fanns dock ett barn som endast hade en infusionshastighet pd 4 ml/timme. Hélften
av barnen/tonaringarna (50%) gav sig/gavs 10 ml per insticksstille, oftast buken (60%).

Niér det gillde lokala vivnadsreaktioner rapporterade 16% av 74 svarande fordldrar att
barnet/tondringen aldrig fick nigra lokala vavnadsreaktioner efter sin subkutana behandling.
Trettioen (42%) rapporterade att barnet/tondringen vanligtvis brukade fa nagon form av lokala
hudreaktioner (t ex svullnad, rodnad, 6mhet, virmekénsla), 28% att detta oftast intrdffade och
14% att det endast intraffade nagon gang ibland. De lokala hudreaktionerna brukade oftast
(74%) kvarstd 1 hogst 12 timmar och 83% av fordldrarna rapporterade att barnet/tonéringen
upplevde reaktionerna som endast lite besvirande eller inte besvirande alls. Trettien procent
av fordldrarna rapporterade att de lokala reaktionerna var mindre uttalade nu jamfort med det
tva forsta manaderna av barnets/tonaringens subkutana behandling.

De tre mest frekvent rankade fordelarna enligt fordldrarna med den subkutana metoden var att
den kan skdtas sjdlvstindigt, att inte behova leta efter blodkérl hos barnet (vilket ér
nddvindigt vid intravends behandling) och att den subkutana metoden varit l4tt att ldra sig.

De tre mest frekvent rankade fordelarna med hembehandlingen var att inte behova ta tid for
att aka till sjukhuset for behandlingen, 6kad frihet och att kunna resa utan att behova ta
hénsyn till behandlingsbesok.

Den vanligaste infusionshastigheten vid den intravendsa behandlingen vid sjukhus var 100-
200 ml/timme. En tonédring hade en infusionshastighet pa 300-400 ml/timme. For tva
barn/tondringar visste inte fordldrarna vilken infusionshastighet som anvindes.

Tva av nio fordldrar som svarat pé fragan om systemreaktioner vid intravends behandling
rapporterade att barnet/tondringen nagon gang fatt systemreaktioner i samband med den
intravendsa behandlingen. Liksom for den subkutana metoden var de tvd mest frekventa
symtomen huvudvirk och muskelvérk.

Nastan hélften av fordldrarna rapporterade att barnen/tonéringarna med intravends behandling
ibland brukade klaga 6ver obehag/att de hade ont pa det stélle dir nélen suttit. Obehaget
brukade kvarstd i hogst 12 timmar.

Sju av barnen/tondringarna/familjerna (86%) stannade aldrig kvar pd mottagningen efter
avslutad intravends behandling for 6vervakning.

Foréldrarna fick eller ville inte i ndgon storre utstrickning medverka vid barnets/tonaringens
intravendsa behandling vid sjukhuset. I det fall de skedde handlade det om att hdmta
gammaglobulinet pd apoteket och att justera infusionshastigheten. Fordldrar till tre
barn/tondringar rapporterade att sjukskoterskan genomforde alla behandlingsmoment.

De tre mest frekvent rankade fordelarna enligt férdldrarna med den intravendsa metoden var
att den innebar ett fatal “stick”, liten risk att gora fel och liten risk for biverkningar.

De tre mest frekvent rankade fordelarna med att barnet/tonéringen fick sin behandling pa
sjukhus var att 4 komma regelbundet till sjukhus for behandlingen, trygghet, att barnet inte
blev pdmind om sin sjukdom mellan behandlingstillfdllena.

Fyra av 11 svarande fordldrar skulle efter traning och med stdd vilja prova att skota barnets
intravendsa behandling 1 hemmet.



Forildrarna var 6ver lag inte sérskilt oroade vad géllde barnens/tonaringarnas
gammaglobulinbehandling (subkutan eller intravends). Det man var mest orolig dver var att
det skulle finnas smittimnen i gammaglobulinpreparatet (p<0.001) och biverkningar

(p<0.01): 19% av mammorna och 24% av papporna var ganska eller mycket oroliga for detta.
Fjorton procent av mammorna och 18% av papporna rapporterade att de var ganska oroliga att
deras barn skulle fa biverkningar av gammaglobulinbehandlingen.

Forédldrar som hade ett barn/tonéring med subkutan gammaglobulinbehandling ansdg att den
behandlingen minskar beroendet av andra (p<0.001) och att hembehandlingen i ldgre
utstrickning begrinsar friheten att t ex flytta eller resa (p<0.01).

Sammantaget var fordldrarna mycket néjda med gammaglobulinbehandlingen (subkutan eller
intravends) till sitt barn/tonédring (84% av fordldrarna markerade skalsteg 6 och 7 pé en skala
med 7= mycket ndjd) och var dven dvertygade om att fordelarna med behandlingen dvervigde
nackdelarna (92%).

Foréldrarna tillfrigades om forekomst av 51 olika symtom/sjukdomar/problem fore och efter
insatt barnets insatta gammaglobulinbehandling. Olika luftvigsinfektioner (cirka 60%), trotthet
(52%) och sjukdomskénsla (38%) var de vanligaste symtomen/sjukdomarna/problemen som
fordldrarna rapporterade for sina barn innan gammaglobulinbehandling paborjades.
Tarminfektioner rapporterades av 4%. Utdver de redan angivna symtom/sjukdomar/problem
rapporterades foljande for barnen/tonaringarna av mer dn 10% av foréldrarna fore insatt
gammaglobulinbehandling:

v

”Ont i magen”, 33%

»  Diarréer utan kidnd orsak, 31%

» Astma, 20%

» FEksem, 18%

»  Urtikaria, 16%

»  Andra mag-/tarmbesvér, 16%

»  Ovriga symtom, 14%

»  Fododmnesallergi, 12%

»  Muskelvirk, 12%

»  Bojveckseksem/atopisk dermatit, 12%

Mellan 75-100% av forédldrarna rapporterade att barnets/tondringens luftvigsinfektioner blivit
helt, mycket eller ndgot béttre av gammaglobulinbehandlingen. Fyrtiosex procent av
barnen/tonaringarna som hade haft problem med lunginflammationer/pneumonier och 29% som
tidigare haft otiter rapporterades nu vara helt bra. Trotthet och sjukdomskansla minskade hos
89% respektive 94% av barnen/tondringarna efter insatt behandling. Diarréerna hade forbéttrats
hos 87% av de drabbade barnen/tondringarna och sammanlagt 70% av de med “ont i magen”
hade blivit mycket eller nagot battre. Forbattringseffekten av gammaglobulinbehandlingen var
uttalad dven vid astma (80%).

Majoriteten barn/tonaringar (79%) hade inte behovt virdas pé sjukhus under de senaste 12
ménaderna pa grund av ndgon infektion. Nar s skett var det 1 forsta hand p g a mag-
tarminfektioner/diarréer eller luftvigsinfektioner.

I medeltal hade barnen/tonaringarna varit hemma fran barnomsorg/skola 18 dagar under det
senaste aret. Hur mycket barnen/tonaringarna hade behovt vara hemma varierade dock stort
frdn de som inte behovt vara hemma alls till nagon som behdvt vara hemma 60 dagar. Aven



fordldrarna hade behovt vara hemma fran sina arbeten: 28% hade behdvt vara hemma 2-5
génger under det senaste aret och 30% 6-12 ganger.

Under de senaste 12 ménaderna rapporterade sex forédldrapar (13%) att deras barn/tondring
fatt hilsokostpreparat/naturlikemedel for immunbristen/6kade infektionsbenégenheten. Ett
barn hade fatt ndgon typ av integrativ medicinsk behandling (t ex akupunktur, zonterapi,
homeopatisk behandling).

Sammanfattningsvis bedomde 83% av mammorna och 78% av papporna sitt barns/tonirings
hilsa som ganska eller mycket gott. Barn/tondringar med subkutan hembehandling bedémdes
av sina fordldrar ha ett signifikant béttre hilsotillstdnd (p<0.05) &n de barn/tonaringar som
behandlades pd mottagning med intravendsa infusioner.

Undersokningen visade att fordldrarna som grupp' inte trodde att barnen/tonaringarna i nagon
storre utstrackning 14t tankar pa sjukdom och behandling paverka det dagliga livet. Av fem
pastdenden fick pastdendet att barnet/tondringen kinner sig annorlunda jaimfort med andra pé
grund av att han/hon har en immunbrist den hogsta medelpoéngen (2,2 pa en skala med
4=staimmer helt).

Det fordldrarna rapporterade att de uppfattade som jobbigast for sina barn med att ha en

immunbrist/0kad infektionsbendgenhet var “att ta behandlingen”, att inte vara som andra”
och ”att ofta vara sjuk/trott”.

Forildrarna sjélva oroade sig dver att immunbristen/den 6kade infektionsbenégenheten skulle
paverka barnets/tonaringens framtida liv och hélsa negativt (medelpoédng 2,9 pé en skala med
4=maximal oro) och att immunbristen/6kade infektionsbendgenheten skulle vara arftlig
(medelpoidng 2,9).

Foréldrarna tillfrdgades med hjélp av en 7-gradig skala (7=ké@nner mycket stark oro) om de
sammantaget kinde oro pa grund av barnets/tonaringens priméra immunbristsjukdom/6kade
infektionsbenégenhet. Mammornas skattning resulterade i ett medelvérde pa 4,6 (median 5,0,
spridning 1-7) och pappornas i ett medelvarde pa 4,6 (median 6,0, spridning 1-7). Totalt hade
34% av mammor och 35% av papporna markerat orosgrad 6 eller 7 pé skalan.

Utover att tillfrdgas om grad av oro tillfragades fordldrarna &dven hur ofta de kdnde oro for sitt
barn. Cirka 40% markerade svarsalternativet "Ganska ofta” respektive “Endast nér barnet &r
sjukt”. Tvé procent av mammorna och 8% av papporna oroade sig hela tiden.

Barnets/tondringens sjukdom och behandling kan leda till konflikter i familjen. Cirka en
femtedel (22%) av forédldrarna svarade att barnets/tondringens sjukdom och 6%
barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling 1 hog grad (stimmer helt”, ’stimmer ganska
bra”) ledde till konflikter mellan férdldrarna. Femton procent ansag att konflikter uppstod
mellan syskonen i familjen. Sérskilt mammorna skattade att denna typ av konflikter
paverkade deras vélbefinnande (medelpoédng 3,4 pa skala med 7=paverkas negativt i allra

hogsta grad).

Den fordldrarapporterade hilsorelaterade livskvaliteten matt med hjilp av det internationella
livskvalitetsinstrumentet CHQ-PF28 visade en sékerstilld skillnad mellan mammor och
pappor for delskalan foréldratid” ddr mammorna upplevde att de hade mindre egen tid, d v s

" Det fanns enskild fordlder som markerat att tondringen ofta tinkte pa sjukdomen och behandlingen, som kinde
sig annorlunda jimfort med andra tonéringar och som tyckte att sjukdomen begransade det dagliga livet.



mindre tid for egna aktiviteter och for sina egna behov, jamfort med papporna (p<0.05). En
tolkning av detta resultat &r att det fortfarande 4r mammorna som till stor utstrickning tar
ansvar for de praktiska aspekterna av barnets sjukdom och behandling.

Arton fordldrapar/ensamsvarande fordldrar (38%) rapporterade att de hade kontakt med annan
familj dir det fanns ett barn med primir immunbrist/6kad infektionsbenégenhet. Av dem som
inte hade nagon sddan kontakt dnskade drygt hélften (52%) att fa det. Drygt 60% av
fordldrarna hade ingen kontakt med den svenska patientorganisationen (PI10).

Barnen/tondringarna kallades som regel 1-2 ganger per ar pa ordinarie aterbesok till sin
mottagning. Fordldrarna rapporterade dver lag en hog tillfredsstéllelse med det bemotande
och med den vard och behandling som deras barn fick, dock var man 1 lagre grad n6jd med
mdjligheterna att fa traffa ordinarie ldkare och sjukskdterska vid akuta besok.

Ett kvarstdende informationsbehov identifierades bland fordldrarna dar 32% tyckte att den
information eller undervisning man fatt endast delvis eller inte alls givit svar pa de fragor som
man hade. Undervisning har som regel givits 1-2 eller 3-4 ganger. Majoriteten fordldrar (63%)
onskade mer information om barnets/tonaringens sjukdom, behandling och hur det 4r att vara
fordlder till ett barn med primir immunbrist/6kad infektionsbenégenhet. Det sistndmnda hade
endast cirka 10% av fordldrarna fatt mojlighet att diskutera.

Den fordldrabedomda kvaliteten varierade mellan klinikerna dér frigorna handlade om hur
begriplig ldkarnas/sjukskoterskornas information var, likarnas/sjukskoterskornas formaga att
visa engagemang, ge information om gammaglobulinbehandlingen och om mgjligheten att fa
stdlla fragor och diskutera barnets/tondringens fortsatta vard med lédkarna/sjukskoterskorna.

Sammanfattning och kliniska implikationer

Denna studie visar att de deltagande fordldrarna beskriver att deras barn lever ett normalt liv och
att fordldrarna inte tycker att barnen/tonaringarna i ndgon storre utstrackning verkar vara
bekymrade for sin sjukdom och behandling. Den subkutana gammaglobulinbehandlingen
dominerar och ges som hembehandling. Den gammaglobulinbehandling barnen/tonaringarna far
(subkutant eller intravendst) upplevs av fordldrarna fungera vél och ér utan allvarliga
biverkningar och ger ett mycket gott skydd mot infektioner. Forédldrarna rapporterar en mycket
hog tillfredsstillelse med gammaglobulinbehandlingen och de allra flesta upplever att
barnet/tondringen har ett gott hélsotillstdnd. Det finns dock troligtvis behandlingsmoment som
skulle kunna utvecklas och hir kan det vara fragan om bristande kunskaper hos dem som initialt
utbildar fordldrarna. Baserat pd studiens resultat dr det dven viktigt att diskutera attitydfragor till
foréldrars roll i barnets/tonaringens behandling; de férdldrar som hade barn med intravends
behandling pa sjukhuset var i 14g grad involverade i behandlingen och var déligt informerade om
t ex varfor gammaglobulinpreparat hade bytts. Kanske kan det vara sé att behandlande
sjukskdterskor 1 bésta vilmening “’tar 6ver” behandlingen dven om fordldrarna vill vara mer
delaktiga. Ungefér en tredjedel av fordldrarna till barnen/tondringarna med sjukhusbehandling
skulle vilja 6verga till egenbehandling i hemmet.

Foréldrarna var dver lag inte sirskilt oroade vad géllde barnens/tonaringarnas
gammaglobulinbehandling (subkutan eller intravends). Det man var mest orolig 6ver var att
det skulle finnas smittimnen i gammaglobulinpreparaten. Studien har dock identifierat
sdkerhetsbrister (bl a bristande kontroller innan start av subkutan infusion, ingen dvervakning
efter avslutad intravends infusion). Det ér av storsta vikt att fordldrar och barn/tonaringar far
en korrekt undervisning om gammaglobulinbehandling sa att de forstar vikten av en séker
behandling och vad som annars kan intréffa.



Foréldrarna var over lag alltsa tillfreds med barnets gammaglobulinbehandling, hélsa och
livssituation. Forédldrarna beskrev dock sin egen livssituation som svarare. Minga upplevde en
uttalad och frekvent oro infOr barnets framtid och hade ett behov av att fa tala om hur det ar
att leva med ett barn med en primédr immunbrist/6kad infektionsbenédgenhet och att fa stod 1
denna situation. Barnets sjukdom och behandling kunde i vissa familjer d4ven skapa konflikter
mellan fordldrarna och mellan syskonen i familjen. Det &r alltsd viktigt att frdga fordldrarna
vid aterbesok hur de mar, inte enbart barnet/tondringen, och ge tid for fragor och rad. Det &r
viktigt att genom frégor visa att det ar tillitet for fordldrarna att tala om “’tabubelagda”
foreteelser som konflikter inom familjen ndr man har ett sjukt barn. Utbildningstillfdllena
infor hembehandling dr utmaérkta att anvédnda for detta och méste vara tillrdckligt manga for
att inte endast de tekniska momenten med gammaglobulinbehandlingen ska ldras utan att
fordldrarna dven fir s& minga utbildningstillfillen att de hinner bearbeta given information
och f4 mojlighet att stilla andra typer av fragor dn rent tekniska. Personalen inom
immunbristvarden kan sékert i betydande grad dven utveckla bittre rutiner som dven
inkluderar mojligheten for forédldrar att fa traffa t ex kurator for radgivning och stdd. Trots att
alla de barn/tonaringar som bildar underlag for denna studie vardas vid barnklinik hade alla
fordldrar fatt information om mojligheten att ans6ka om vérdnadsbidrag. Fordldrar som roker
maste aktivt uppmanas och ges stdd till att sluta.

Rutiner for uppfoljning efter besked om att ett barn lider av en immunbrist dr ocksa mycket
viktiga att utveckla. Denna studie visar att ménga forédldrar upplever en mycket stor fortvivlan
over att fa beskedet att deras barn har en primar immunbrist. Lékare vid vardinrittningar
maste bli bittre i motet med fordldrar som soker for att fordldrar misstdnker att deras barn har
en immunbrist sa att inte fordldrar ska behdva uppleva sig sa krinkta som vissa fordldrar 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 sjukvardspersonal dver lag och att nd ut med
budskapet att primdra immunbrister dr vanliga och vilka symtomen pa dessa sjukdomar ér.
Studien visar ocksa att det finns ett utbildningsbehov av personal vid apoteken.

Gammaglobulinbehandlingen till barn och tondringar med primir immunbrist eller 6kad
infektionsbenédgenhet verkar 6ver lag fungera bra vid de deltagande klinikerna och foréldrarna
ar 1 huvudsak ndjda med bemotandet. Lakare och sjukskoterskor inom immunbristvarden
behover dock vidareutveckla utbildningsprogram och rutiner for kontinuerligt stod till
fordldrarna. Som ett exempel maste personal bli béttre pé att aktivt informera om, och kanske
bjuda in, PIO. Det vore dven av stor vikt att pa nationell nivd enas om atminstone nagra
standardiserade fragor eller instrument f6r en enhetlig uppfoljning av barnets sjukdom och
familjernas situation. En nationell databas kopplad till den europeiska 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), luftrérskatarrer (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 genom att underlatta
och forbéttra livssituationen (3-9). Andra viktiga faktorer som péverkar vuxna individers
livskvalitet ar bl a alder, samtidiga led- eller muskelsjukdomar, IgG nivaer och om man har ett
arbete eller ej (9,10). For barn finns indikationer att forekomst av lokala vdvnadsreaktioner
paverkar fordldrars uppfattning om barnets livskvalitet (9).

En oupptickt immunbrist leder inte enbart till ett lidande for den enskilda individen utan ocksa
till 6kade kostnader for samhillet f6r sjukskrivningar, sjukbidrag och fortidspensioneringar. Det
ar alltsé viktigt att oka medvetenheten och kunnandet om priméira immunbrister bland
sjukvérdspersonal och allmdnheten. Just detta d4r mélet for ett padgaende 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 efterfrdgats (3-10,12). Endast en studie
om forildrars uppfattning om barnets, sin egen och familjens livskvalitet finns hittills publicerad
(6) liksom endast en studie om vilka faktorer som enligt fordldrar paverkar barnets livskvalitet

(9).

En grupp immunbristsjuksk&terskor engagerade i den svenska immunbristvarden
uppmirksammade att grundldggande kunskaper om svenska patienters/familjers behandlings-
och livssituation saknas och beslot att genomfora den undersdkning som fick namnet ALPI-
studien (Att Leva med en Primar Immunbrist).

Overgripande syfte

Det 6vergripande syftet med ALPI-studien var att undersoka hur barn och tonéringar och
deras fordldrar samt vuxna patienter med primdr immunbrist eller 6kad infektionsbendgenhet
och gammaglobulinbehandling upplever sjukdomen och behandlingen samt hur livskvaliteten
och livssituationen paverkas i relation till sjukdom och behandling. Dessutom efterfragades
hur néjda dessa grupper dr med immunbristvarden i Sverige.

I denna delrapport beskrivs fordldrarnas

» vdg” for att f en diagnos och behandling for sitt barn och bemdétandet innan och vid
diagnos

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

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

» uppfattning om hur sjukdom och behandling paverkar barnets, fordlderns och familjens
livssituation och livskvalitet

» kontakter med immunbristvdrden och grad av tillfredsstéllelse med ldkarnas och
sjukskoterskornas bemotande och engagemang i den fortsatta varden av barnet

» uppfattning om vilken information och undervisning de fatt om barnets sjukdom och
behandling av ldkarna och sjukskdterskorna samt grad av tillfredsstillelse med
informationen och undervisningen

» kvarstaende informations och undervisningsbehov

Vi har dven undersokt om mammor och pappor upplever aspekter av sjukdoms-, behandlings-
och livskvaliteten olika.



MATERIAL, METODER OCH GENOMFORANDE

Inklusionsprocessen — foraldrar

Foréldrastudien startade med att kliniker dér barn och tonaringar med primér
immunbristsjukdom behandlas och vardas identifierades — totalt 19 stycken.
Verksamhetschefen vid varje klinik kontaktades och gavs information om studiens syfte och
uppldagg. Samtliga verksamhetschefer vid barn- och ungdomsklinikerna tackade ja till att
kliniken ingick i studien. Verksamhetschefen ombads att utse en lokal kontaktperson for
ALPI-studien. Detta kunde vara en sjukskoterska eller en lékare.

Barnen/tonéaringarna skulle vara i éldrarna 2 till och med 17 ar, ha en diagnostiserad primir
immunbristsjukdom eller ha en 6kad infektionsbendgenhet dér likare bedomt att
barnet/tondringen var i behov av gammaglobulinbehandling. For att fordldrarna skulle tillfragas
om deltagande i studien skulle gammaglobulinbehandlingen till barnet eller tonaringen, oavsett
pa vilket sitt det gavs, ha skett regelbundet under minimum sex méanader ndrmast fore studien.

Forildrarna skulle ha forméga att 1dsa, forsta och skriva svenska samt ha 6vrig kognitiv formaga
for att tillfrdgas om att ingd i studien och kunna besvara en enkat.

Urvalet av foréldrar enligt uppstéllda kriterier gjordes av patientansvarig likare och
sjukskoterska vid varje deltagande klinik. Fordldrar som uppfyllde inklusionskriterierna
kontaktades via sin klinik och tillfrigades 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 fordldrarna lades stor
vikt vid att betona frivilligheten att delta i studien.

Antal deltagare och bortfall
Bortfall och slutligt antal fordldrar visas i figur 1 som visar hela ALPI-studiens material.

Vid de 19 barnklinikerna behandlades sammanlagt 83 barn/tonéringar i dldern 2-17 &r. En
tonaring bedomdes av klinikens lidkare och sjukskoterska inte klara av att besvara en enkit
och uteslots (exkluderades) dirfor frin studien. Aven tva pappor exkluderades av berrda
kliniker eftersom dessa pappor inte hade kontakt med sina barn (Figur 1).

Totalt tillfragades 163 fordldrar till 83 barn/tonéringar i dldrarna 2-17 ar att delta i studien genom
att besvara en enkit. Av de 163 fordldrarna svarade 93 (57%) pé enkéten (Figur 1).



Figur 1. Deltagande kliniker och patient-/féraldragrupper, barn- och tonarsgrupper
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3 Tonéaringen kunde ej klara av att fylla i en enkét och exkluderades av kliniken. Tonaringens fordldrar ingick

dock i studien.

Antal deltagande barn/tonaringar

841 25

Svarsfrekvens 46%°

Antal deltagande foraldrar
93

Svarsfrekvens 57%d

® Barnen, 2-6 ar, deltog ¢j sjélva i studien. Daremot erbjods deras fordldrar att besvara enkéterna.
© Antal deltagande barn 7-13 ar (intervju): 17 av 34 (50%), tondringar 14-17 ar (enkét) 8 av 20 (40%).
9 Antal deltagande mammor: 49 av 83 (59%), pappor: 44 av 80 (55%).



Fyrtionio (53%) av de 93 svarande utgjordes av mammorna till barnen/tonaringarna, 44 (47%)
papporna (Figur 2). Sjuttioétta av de 93 fordldrarna hade barn/tonédringar med
subkutanbehandling i hemmet och 15 barn/tonaringar med intravends
gammaglobulinbehandling pd mottagning.

Figur 2. Antal deltagande foraldrar och deras barn fordelade pa aldersgrupper, kén och
behandlingsmetod.
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Y Alla barn/tondringar med subkutanbehandling hade hembehandling
Y Alla barn/tondringar med intravends behandling fick behandlingen pd sjukhus/mottagning

Metoder

Foraldrars utvardering av gammaglobulinbehandlingen, livssituationen samt
tillfredsstéllelse med immunbristvarden

En grupp sjukskoterskor med lang erfarenhet av immunbristvard utvecklade en studiespecifik
enkdt (ALPI-enkiten) till fordldrar. Enkéten bestar av foljande avsnitt:

»  bakgrundsfrdgor om barnet och fordldrarna
»  Vigen till diagnos och behandling

» sjukdomssymtom hos barnet som férdldrarna noterat fore och efter
gammaglobulinbehandling

»  frdgor om barnets nuvarande och tidigare gammaglobulinbehandling



»  létthet/svarigheter att forbereda och att genomfora substitutionsbehandlingen

» noterade biverkningar

»  fragor om fordldrarnas eventuella oro i relation till gammaglobulinbehandlingen
» upplevd effekt av gammaglobulinbehandlingen

»  fragor om bemotandet vid den klinik diar behandlingen och uppféljningar sker

»  frdgor om den eventuella undervisning som foréldrarna fitt om barnets sjukdom och
behandling fragor om hur fordldrarna ser pa sin, barnets och familjens livssituation och
livskvalitet 1 relation till barnets sjukdom och behandling.

Forildraenkiten togs fram for foljande behandlingssituationer®:
» Intravends gammaglobulinbehandling pa mottagning/sjukhus

»  Subkutan gammaglobulinbehandling i hemmet

Fragorna till fordldrarna &r identiska for de tvé versionerna av enkdten med undantag av
frageavsnittet om gammaglobulinbehandlingen (teknik, doser, tidsétgang, etc) som utformats for
att passa in pa respektive behandlingsform. Forskningsgruppen har dock dven avseende detta
frageavsnitt stravat efter att frigorna ska vara sa lika som mojligt for att mojliggora jamforelser
mellan metoderna.

Enkéten inkluderar delar av andra enkiter for att langre fram mojliggora jaimforelser med andra
immunbriststudier eller andra sjukdomsgrupper. Avsnittet om fordldrarnas uppfattning om sin
livssituation 1 relation till barnets sjukdom och behandling utgérs dels av ett urval fragor ur en
enkadt till fordldrar med allergiska barn (den s k BAMSE-enkiten for livskvalitet) utvecklad av
Egmar, Ostlund, Gardulf, Wickman, Lilja och Nordstrém (13,14), dels ett urval fragor ur den
svenska versionen av Life Quality Index (LQI). Detta 4r en enkét som utvecklades av Daly m fl i
USA och som har anvénts till vuxna patienter och till fordldrar med barn med primér immunbrist
1 USA (7,9,15) och i Europa (6,9). LQI &r utvdrderat och validerat for anvindning till vuxna
(patienter, foréldrar) (16).

Tva fragor om tillfredsstillelse med aktuell gammaglobulinbehandling till barnet &r modifierade
efter Atkinsons TSQM formulér (Treatment Satisfaction Questionnaire for Medication) (17) och
inkluderade i ALPI-enkéten. ALPI-enkéten innehéller d&ven fragor om infektionsfrekvens och oro
for infektioner. Dessa fragor kommer fran en sjukdomsspecifik enkit utvecklad av Gardulf (3).
Infektionsfrdgorna har modifierats sé att de istéllet for att frdga vuxna patienter om deras
infektionsfrekvens och oro for infektioner nu istéllet vinder sig fordldrar och fradgar om deras
uppfattning och eventuella oro avseende barnets infektioner.

Fragorna avseende fordldrarnas tillfredsstillelse med varden kommer frén instrumentet N6jd-
Patient-Index (NPI) utvecklat av Gronholdt, Gardulf och Nordstrom (18). NPI har hittills anvints
till cirka 5000 patienter inom sjukhusvérd.

Olika svarsskalor anvands i enkédten: fasta svarsalternativ, lickertliknande skalor, visuella
analoga skalor (VAS) och 6ppna svar.

En grupp lékare tog del av forslaget till enkit och gav synpunkter. En pilottest av fordldraenkéten
och som inkluderade ett fordldrapar genomfordes vid ett av sjukhusen. Undersokningsledaren

? Genom kontakter med klinikerna var det ként att det var dessa tva behandlingsmetoder som var aktuella for
urvalet barn och tonaringar.
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mitte hur lang tid det tog att svara pa enkéten. Individuella samtal genomfordes efter pilottestet
dé enkétens innehill och tydlighet diskuterades. Fordldrarna gavs dven mojlighet att fa ge forslag
till kompletterande fragor. Pilottestningen av enkéten ledde endast till smérre revideringar av
enkéten.

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

Foraldrarnas utvardering av barnets, sin egen och familjens livskvalitet

For att efterfraga fordldrarnas uppfattning om barnets, sin egen och familjens livskvalitet
anvindes instrumentet Child Health Questionnaire (CHQ). Detta &r ett standardiserat och
validerat livskvalitetsinstrument som ar utvecklat i USA (19) och som har anvénts i internationell
barnstudie vid primér immunbristsjukdom (6,9) och svenska barnstudier (t ex 13,14,20,21). I den
nu aktuella studien anvindes en testad svensk fordldraversion av enkéten (20,21) med 28 fragor
(CHQ, Parental Form, CHQ-PF28). Svaren ges pa graderade skalor som gér frn t ex “instimmer
helt” till ”instimmer inte alls”. Ju hogre podng, desto battre livskvalitet (19).

Separat utviirdering gjord av mammor och pappor for vissa frageomraden

Vi var intresserade att ta reda p4 om mammor och pappor till barn med en primér
immunbristsjukdom/6kad infektionsbendgenhet upplever sjukdoms-, behandlings-, livsituationen
och livskvaliteten olika. De delar av den studiespecifika enkéten som fordldrarna ombads svara
separat pa fokuserade i huvudsak pa kénslor kring barnets sjukdom och
gammaglobulinbehandling. Foljande fraigeomraden har mammorna respektive papporna ombetts
svara var och en for sig pa:

»  kénslor i relation till barnets/tonaringens sjukdom och gammaglobulinbehandling
(t ex hur det upplevdes att fa veta att barnet hade en primédr immunbrist, oro for
biverkningar av gammaglobulinbehandlingen, smittdmnen i preparatet, att
behandlingen inte ska skydda mot infektioner)

» noterade biverkningar hos barnet i samband med gammaglobulinbehandlingen
(systembiverkningar, lokala reaktioner) och upplevelsen av dessa

» fragorna fran LQI

» de modifierade TQMS fragorna
» barnets allménna hélsotillstand
»  livskvalitet (CHQ-PF28)

»  frdgor om hur fordldern upplever att sjukdom och behandling eventuellt paverkar
barnets/tonaringens livssituation

»  frdgor om hur mammorna respektive papporna upplever att barnets/tonaringens
sjukdom och behandling eventuellt paverkar deras egen och familjens livssituation

»  fordlderns eventuella oro infor barnets/tonaringens framtida liv

» information och undervisning om barnets sjukdom och behandling som man som
fordlder fatt pa den egna kliniken och tillfredsstéllelsen med
informationen/undervisningen



Frageomradena ovan fran den studiespecifika enkéten och CHQ-PF28 sattes samman till en
enkat till mammorna respektive papporna, dock uppdelad i tva tydliga avsnitt.

Gemensam fordldraenkiit

De frdgeomraden som fordldrarna ombads svara pa gemensamt var bakgrundsfragor om barnet
och forildrarna sjélva, fragor kring det vi kallat végen till diagnos och behandling”, frigor om
barnets tidigare och nuvarande gammaglobulinbehandling, t ex praktiska aspekter av
gammaglobulinbehandlingen och upplevd effekt av densamma, kontakter med immunbristvarden
och bemoétande fran ldkare och sjukskoterskor pa den egna kliniken.

Utskick av enkaterna

Till de familjer dér bada fordldrarna levde tillsammans med sitt/sina barn sdandes ett exemplar av
den gemensamma fordldraenkiten tillsammans med ett exemplar vardera av "mammaenkéten”
respektive “pappaenkédten” (identiska). P4 omslaget till mamma- respektive pappaenkéten angavs
vilken enkdt mamman skulle fylla i och vilken enkét som var avsedd for pappan. Om familjen
hade mer an ett barn med primar immunbrist/6kad infektionsbenéigenhet sa séndes dubbel
uppséttning enkater.

I de fall dar fordldrarna inte levde tillsammans sédndes den gemensamma enkéten till den fordlder
som kliniken uppfattade som den som mest hade hand om barnets sjukdom (kontroller) och
behandling. Denne/denna forédlder fick &ven en mamma- eller pappaenkét. Den andre fordldern
fick en separat mamma- eller pappaenkait.

Foréldrarna besvarade enkdten anonymt, dvs inga uppgifter som gor det mojligt att identifiera en
enskild individ har efterfragats och matats in 1 databasen.

Ytterligare resultatredovisning

ALPI-studien omfattar en stor mdngd 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

Ansdkan till etikprovningsndmnd sdndes in for granskning innan studiestart.
Klinikchefernas/motsvarande skriftliga godkénnande att genomfora studien vid respektive
klinik bifogades ansdkan. Etikprévningsnamnden hade inga invindningar mot studiens
uppldgg och genomforande.

Statistiska analyser

For vissa av fragestéllningarna har jimforelser gjorts mellan t ex mammornas och pappornas
svar. Vilken statistisk analysmetod som anvénts anges nir resultatet presenteras. For samtliga
analysresultat sattes dock en gréins for att t ex en skillnad skulle anses vara statistiskt
sakerstélld. I fordldrarapporten sattes denna till 5%, d v s nér det 1 rapporten star att det &r en
sakerstdlld skillnad mellan t ex mammors och pappors uppfattning i en fraga innebar det att
det med minst 95-procentig sdkerhet verkligen dr en skillnad. En statistiskt sakerstalld
skillnad anges med ett s k p-vérde dér p star for ’probability”, d v s sannolikhet (for t ex en
skillnad mellan tva grupper).



RESULTAT OCH KOMMENTARER

Sa har redovisas resultaten i denna rapport

Gemensamma enkéaten

Analys av resultaten visar att den gemensamma enkéten 1 hélften av fallen har besvarats av
fordldrapar tillsammans (23 fordldrapar), i hélften av fallen av mammor (23 mammor). |
rapporten anges for de fragor som ingick i den gemensamma enkéten att de svarande &r
’foréldrapar/ensamsvarande fordlder”.

Mamma- respektive pappaenkaten

Som nédmnts har mammor och pappor dven svarat separat pa fragor inom ett antal frigeomréaden.
Mammors och pappors svar redovisas i denna rapport separat for frigorna om/fran:

» oro irelation till barnets gammaglobulinbehandling

» LQI

»  barnets allménna hélsotillstdnd

»  livskvalitet (CHQ-PF28)

» upplevse hur barnet/tonaringen och féridldern sjélv hanterar sin livssituation

» oro infOr barnets/tonaringens framtida liv

I denna rapport redovisas fragorna om biverkningar, information/undervisning och bemdétande
fran lakare och sjukskoterskor inte separat for mammorna och papporna utan deras svar har
slagits samman och deskriptiva resultat ges i1 procent i relation till de totalt 93 forédldrarna.
Detsamma giller demografiska uppgifter om fordldrarna sjilva.

Alla foréldrar har inte svarat pé alla fragor — ett s k internt bortfall forekommer alltsd, dock i lag
utstrdckning. Procent har alltid rdknats i relation till antal svarande pa en fraga.



1. Bakgrundsdata

Demografiska och sociala data

Mammornas alder nir de svarade pa enkiten varierade mellan 27 och 52 &r med en
medelélder av 40 &r. Motsvarande for papporna var 28-53 ar med en medeldlder av 41 ar. En
majoritet av bdde mammorna och papporna var fodda i Sverige (Figur 3).

Figur 3. Foraldrarnas fédelseland.

Mammornas fodelseland Pappornas fodelseland

Sammanlagt 89% av de 93 fordldrarna hade en gymnasie- (49%), hogskole- eller
universitetsutbildning (40%) (Figur 4).

Figur 4. Foraldrarnas utbildningsniva.
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Deltagarna var fordldrar till 35 pojkar (67%) och 17 flickor (33%) (Figur 5). Medelaldern
bland barnen/tonaringarna var 9 ar med en spridning mellan 2 och upp till och med 17 ar.
Sjutton barn var i dldern 2-6 ar, och 34 barn/tonaringar var i skolaldern, dvs 7-17 ér (Figur 5).

Figur 5. Fordelning flickor/pojkar.

Fordelning flickor-pojkar

En majoritet av barnen/tonaringarna var fédda i Sverige (96 %). Tva barn/tonringar (4%) var
fodda utanfor Sverige eller annat nordiskt land (Figur 6).

Figur 6. Barnens/tonaringarnas fodelseland.

Barnens/tonaringarnas fodelseland

I de flesta fall hade fordldrarna gemensam véardad av barnen (46 barn, 96%). En mamma hade
ensam vardnad om sitt barn, liksom en pappa.

De flesta barn/tonaringar bodde ocksé tillsammans med bada sina fordldrar (40 barn, 83%).

Fem stycken barn/tonaringar bodde med sin mamma och en styvforidlder och tre bodde
omvéxlande lika mycket hos sin mamma och pappa (Tabell 1).
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Tabell 1. Barnets huvudsakliga boende.

Antal
barn/tonaringar %

Bada foraldrarna 40 83
Mamma och ev styvforalder
Pappa och ev styvforalder

Lika mycket hos bada féraldrarna
Annan vardnadshavare

O W o wm

Alla utom fyra barn bodde tillsammans med syskon (biologiska, adoptiv- eller styvsyskon), de
flesta tillsammans med éldre syskon (Tabell 2).

Tabell 2. Syskon.

Barn med % |
syskon

Aldre syskon 19 40%
Yngre syskon 16 33%
Aldre och yngre syskon 6 12%
Tvilling 3 6%
Inga syskon 4 8%

Foréldrarna tillfrdgades om det var ndgon mer i ndrmaste familjen som hade en primér

immunbrist/0kad infektionsbendgenhet. Detta visade sig vara fallet for 13 barn/tondringar
(Tabell 3).

Tabell 3. Annan i familjen med primar immunbrist.

%

... nm=48
Ja, ett eller flera syskon® 15%
Ja, mamma 4%
Ja, pappa 0%
Ja, mamma och ett eller flera syskon 0%
Ja, pappa och eller flera syskona) 8%
Nej 73%

AMaximalt tvd syskon med en primdr immunbrist/okad infektions-
bendgenhet i dessa fall.

Barnomsorg och skola

Av de barnen som var sju dr eller dldre gick 25 1 grundskolan och fem pa gymnasium. Bland
de yngre barnen dominerade dagisverksamhet med 11 barn pa dagis eller sexarsverksamhet
(23%). Tva barn var hos dagmamma och ett barn deltog i 6ppen forskola/barntimmar. Ett barn
kunde inte vara med i ndgon barnomsorgsverksamhet p g a sin immunbrist och ett yngre barn
annu inte 1 skoldldern var hemma eller hade tillsyn pé annat sétt (Figur 7).
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Figur 7. Barnomsorg/skola.
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Virdnadsbidrag
Tjugofem fordldrapar/ensamsvarande fordldrar hade sokt och beviljats vardbidrag p g a
barnets sjukdom. Atta kinde inte till att mdjligheten att sdka vardbidrag finns (Tabell 4).

Tabell 4. Vardnadsbidrag.

Féraldrar till
antal barn %
Sokt och beviljats 25 52%
Sokt men ej beviljats D) 10%
Ej sokt 10 21%
Kanner gj till att man kan soéka vardbidrag 8 17%

Rokning

Sju forédldrapar/ensamsvarande fordldrar (15%) hade markerat att ndgon i familjen var rokare
varav sex fordldrapar/ensamsvarande markerat att rokning aldrig skedde inomhus 1 hemmet
(Figur 8).

Figur 8. Rékning bland foéraldrarna.
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Body Mass Index (BMI)

Fordldrarna ombads uppge langd och vikt for barnet och baserat pd dessa uppgifter har det
varit mojligt att rikna fram ett s k Body Mass Index for varje barn och tonaring (22,23). Som
framgér av tabell 5 var de flesta barn/tonaringar normalviktiga. Endast tva var underviktiga
medan 21 procent var dverviktiga eller feta.

Tabell 5. BMI bland barnen/tonaringarna.

Antal %
barn/tonaringar

Undervikt 2 4%
Normalvikt 35 74%
Overvikt 7 15%
Fetma 3 6%

Sammanfattning och kommentarer

De flesta fordldrar som deltagit i denna studie var hogutbildade (gymnasieniva eller hogre).
Hur representativt detta dr for den totala gruppen fordldrar gar inte att sdga. Det kan t o m vara
sa att utbildningsniva kan ha péaverkat vilka fordldrar som valt att besvarat enkiten eller ej. Att
kdnna till utbildningsnivan pa patient- eller fordldragrupp pa egen klinik &r av stor betydelse
nér utbildnings- och tréningsprogram ska utformas.

Fa foréldrar var fodda utanfor Sverige vilket ocksa var fallet bland de vuxna patienter som
deltagit i ALPI studien (se rapport nr 1/2007 i skriftserien). Inte heller for foraldrar kan vi
med sikerhet sdga varfor s fa kommer fran ett annat land @n Sverige. Ett urvalskriterium var
att kunna ldsa och skriva svenska men en sérskild kontroll av bortfallet visade att inga
fordldrar hade exkluderats pa grund av detta. Det &r alltsd andra faktorer som forklarar varfor
sa fa familjer dr fodda utanfor norden.

Nastan en femtedel av familjerna hade inte fatt information om mdjligheten att ska
véardbidrag, vilket inte kan anses tillfredsstéllande. Det dr viktigt att den personal som traffar
dessa familjer ar vél informerad om vilket stod samhillet kan bista med alternativt se till att
familjerna far traffa personal som har denna typ av kunskap (kurator).

Femton procent av forédldrarna var, trots den hoga utbildningsnivan, rokare. Det var alltsé lika
stor andel av dessa fordldrar till infektionskinsliga barn som var rokare som det ar rokare
bland vuxna i befolkningen®. Aven om de flesta av de rokande forildrarna sa att de inte rokte
hemma sa innebir deras rokande att kldder och har innehéller partiklar som kan paverka
barnets hilsa och bidra till att de littare drabbas av infektioner. Aven de rokande forildrarna
sjdlva l6per hogre risk att drabbas av infektioner som sedan kan smitta till barnet.

Barnen och tonédringarna hade enligt fordldrarna en normal daglig livssituation med
barnomsorg eller skolgang. Undantaget var ett barn som inte kunde delta i ndgon barnomsorg

p g a sin primira immunbrist.

En femtedel av barnen var 6verviktiga.

3 Wadman C, Bostrom G, Karlsson A-S. Resultat fran nationella folkhilsoenkiten 2006. Hilsa pa lika villkor.
Statens Folkhélsoinstitut, Rapport nr A-2007-01. ISBN 978-91-7257-495-3. www.fhi.se, 2007.
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2. Vagen till diagnos och behandling

Misstéiinkte sjilv ett nedsatt immunforsvar hos barnet

Niéstan halften av fordldraparen/ensamsvarande foréldrarna (21 fordldrapar/ensamsvarande
fordldrar, 46%) hade sjédlva en géng 1 tiden borjat misstdnka att barnet kunde ha ett nedsatt
immunforsvar medan resterande 25 (54%) fick besked om barnets diagnos utan att de
dessforinnan sjdlva misstiankt att barnet kunde att ’nagot fel” pa sitt immunforsvar (Figur 9).

Figur 9. Initial misstanke om nedsatt immunférsvar.
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immunbrist

De flesta barnen hade diagnostiserats under sina tva forsta levnadsar (Figur 10).

Figur 10. Alder da diagnos stélldes. Antal redovisas.

Alder vid diagnos

<1éar t1ar 2ar 3ar 4ar 5a 6ar 7ar 8ar 9ar 10ar 11ar 124ar 13ar

Varfor misstinkte forildrarna ett nedsatt immunforsvar?

De fem mest vanliga skélen till att de 21 fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna borjade
misstinka att barnet hade “ett fel” pé sitt immunforsvar var att barnen ofta fick behandling
med antibiotika (65% angav detta alternativ bland svaren dér mer 4n ett svar kunde kryssas
for), hade ménga infektioner (59%), langdragna infektioner (50%), att barnet létt blev smittat
nédr ndgon 1 omgivningen var infekterad (50%), att barnet var konstant trott (38%) och att
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han/hon ofta behdvde vara hemma fran dagis/skola/motsvarande p g a infektioner (38%)
(Figur 11).

Figur 11. Skalen till misstanke om nedsatt immunforsvar.

R

80%

60% -

40% -

20% -

0%

Manga Langdragna  Ofta hemma Ofta Andra Konstant Blev latt Annat
infektioner infektioner pga antibiotika-  patalade att trotthet smittad av
infektioner  behandling barnet ofta var andrai
sjukt omgivningen

Barnen hade haft sin 6kade infektionsbendgenhet i medeltal 1,7 ar (median 1, spridning 0-10
ar) innan fordldrarna borjade misstdnka att de hade ett nedsatt infektionsforsvar. Nér
fordldrarna vil sokte for sin misstanke var det i forsta hand till barnmottagning vid sjukhus
(45% av de 21 fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna) eller vardcentral (24%) som de

vande sig. Nio procent hade dven sokt privat ldkare eller annan typ av sjukvardsinrittning
(Figur 12).

Figur 12. Initial vardinstans vid misstanke om nedsatt immunférsvar.
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Bemdotande vid egen misstanke om nedsatt immunforsvar hos barnet

Tillfragade hur de blev bemoétta nir de sjdlva forde fram sin misstanke att barnets besvar
kunde bero pé ett nedsatt immunforsvar resulterade det i ett medelvérde pa 3,9 (median 3,5,
spridning 1-7) pa en 7-gradig skala med 1=sdmsta tdnkbara bemdtande och 7=bésta tinkbara
bemdtande. Ménga fordldrapar/ensamsvarande fordlder upplevde sig alltsa relativt vil
bemotta. Det dr dock virt att notera att drygt en tredjedel av fordldraparen/ensamsvarande
fordldrarna (36%) skattade 1 eller 2 pa skalan, d v s sdmsta tinkbara bemotande eller nést
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intill. Lika stor andel skattade ett mycket eller bésta tinkbara bemdétande (6 och 7 pa skalan,
35%) (figur 13).

Figur 13. Bemd&tandet nar féraldrarna férde fram sin misstanke om nedsatt immunférsvar.
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Exempel pa vad de fordldrapar/ensamsvarande fordldrar som skattade ett daligt bemdtande
varit med om framgar av foljande citat:

“Jag som mamma tjatade mig till ett "immunforsvarsprov”, vilket ldkaren tyckte
var en onddig dtgdrd. Provet var dven kostsamt.” (Barn med allvarlig typ av
immunbrist)

Fick veta "att alla sma barn dr mycket sjuka.” (X-linked agammaglobulinemia,
XLA)

“Fick till svar att vi fick skylla oss sjdlva att han var sjuk sd ofta ndr vi hade sd kort
tid mellan syskonen och tar med lillebror overallt.” (Common variable
immunodeficiency, CVID)

Doktorn héll med om att immunférsvaret var daligt utvecklat, men sade att det med
tiden skulle bli normalt.” (XLA)

“Total ignorans. Han hade 40 g feber och var ej kontaktbar. Dd ett ar gammal, fick
inte komma till sjukvarden. Flertal svdra infektioner utan hjdilp. Fick till slut hjdlp
genom barnhdlsovdrden som krdvde en utredning p g a apati bland annat.” (CVID)
”Léikaren sa att det var normalt att ha infektioner sd ofta i den dldern.”
(Kombinerad IgA och IgG-brist)
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Hur kdndes det att fa veta att barnet har en primar immunbristsjukdom?
Samtliga fordldrar, d v s bdde de som sjdlva missténkt att barnet hade ett nedsatt
immunforsvar och de som fatt besked via ldkare utan att sjdlva dessférinnan misstdnka ndgon
sjukdom, tillfrdgades hur de reagerade nir de fick beskedet om att barnet hade en primér
immunbrist. Fradgorna kring detta stélldes till mammorna respektive papporna separat.

Pé en 7-gradig skala med 1=med ingen fortvivlan och 7=med storsta fortvivlan resulterade
mammornas skattning i ett medelvirde pé 5,3 (median 6,0, spridning 1-7) och pappornas
skattning i ett medelvirde pa 5,2 (median 5,0, spridning 1-7) (Figur 14). De flesta fordldrar
kénde alltsa en stor fortvivlan vid beskedet. Totalt hade 55% av mammor och 48% av
papporna hade markerat skalsteg 6 och 7 nedan (Figur 14). Ingen statistisk skillnad 1
upplevelse av fortvivlan kunde pavisas mellan mammor och pappor och inte heller mellan de
som redan innan beskedet sjdlva hade missténkt att barnet hade ett nedsatt immunforsvar och
de som inte hade gjort det.

Figur 14. Fortvivlan vid beskedet om nedsatt immunforsvar.
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Motsvarande fraga om eventuellt upplevd kdnsla av littnad vid beskedet om att barnet hade
en primdr immunbristsjukdom (1=med storsta lattnad, 7=med ingen littnad) visade att
mammorna skattade ett medeltal av 4,4 (median 5,0, spridning 1-7) och papporna ett medeltal
av 4,1 (median 4,0, spridning 1-7). Totalt hade 24% av mammor och lika stor andel av
papporna markerat skalsteg 1 och 2 nedan (med storsta littnad” eller nést intill) och 31% av
mammorna och 24% av papporna hade markerat skalsteg 6 eller 7 ("med ingen lattnad” eller
ndst intill) (Figur 15). Ingen statistisk skillnad 1 upplevelse av lidttnad kunde pavisas mellan
mammor och pappor och inte heller mellan de som redan innan beskedet sjélva hade
misstinkt att barnet hade ett nedsatt immunforsvar och de som inte hade gjort det (p<0.15).
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Figur 15. Lattnad vid beskedet om nedsatt immunforsvar.
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Sammanfattning och kommentarer

Nastan hélften av fordldrarna i studien hade sjdlva missténkt att det var “négot fel” med
barnets immunforsvar p g a frekventa och ldngvariga infektioner och sjélva forsokt initiera en
utredning.

Nar fordldrarna vande sig till sjukvéarden var det 1 forsta hand till barnmottagningar och till
vérdcentraler/motsvarande man sokte. Det dr viktigt att diskutera hur ldkare och
sjukskoterskor 1 primarvarden ska fa kunskap om priméra immunbristsjukdomar sa att man
vet vilka symtom som ska foranleda att ett barn remitteras till specialist.

Drygt en tredjedel av fordldrarna rapporterade att de hade fatt det basta tdnkbara bemdtande
eller ett mycket bra bemotande nir de berdttade om barnets besvir och egna misstankar men
en lika stor andel av fordldrarna upplevde att de ha de fatt simsta tidnkbara eller mycket déligt
bemotande. De nedskrivna berittelserna fran de fordldrar som hade blivit déligt bemdtta andas
mycket bitterhet och besvikelse. Dessa fordldrar som blev sa illa behandlade har ju visat sig
ha rétt, d v s deras barn har nu en diagnos (alternativt diagnosen” 6kad infektionsbendgenhet)
och far behandling med gammaglobulin. Det &r dven intressant att notera att det faktum att
barnet sa ofta fick antibiotikabehandling var det mest framtrddande skélet till att man som
fordlder borjade missténka ett nedsatt immunforsvar. Likare maste alltsa ha bedomt att barnet
hade infektioner som kravde upprepade antibiotikabehandling men dnd4 inte reagerat Gver
detta.

Foraldrarnas nedskrivna kommentarer och berittelser kring bemétandet nér de sjélva forde
fram att nagot kunde vara ”fel” med barnets immunforsvar kommer att analyseras ytterligare
och presenteras i en separat publikation.

Inte forvdnande kénde en stor andel av fordldrarna stor fortvivlan vid beskedet att deras barn
hade en primér immunbrist. Cirka en femtedel av fordldrarna rapporterade dock en kénsla av
lattnad att fi veta vad som var “’fel” med barnet. Det hade varit tinkbart att de fordldrar som
sjdlva forde fram att det kunde rora sig om ett nedsatt immunforsvar hos barnet skulle kdnna
en mer uttalad lattnad vid diagnosbeskedet dn de som inte innan missténkt nagot. Nagon
sadan skillnad gick dock inte att pavisa 1 fordldrastudien, kanske beroende péa for sma
jamforelsegrupper. Bland de vuxna patienter som fétt samma fraga om kénsla av lattnad sags
just en sddan signifikant skillnad, d v s att sjdlv misstidnka ett nedsatt immunforsvar och till
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slut fa det bekriftat innebar en kéinsla av lattnad bland de vuxna patienterna (se rapport nr
1/2007 i denna skriftserie).

Undersokningens resultat visar att det finns ett stort utbildningsbehov av hilso- och
sjukvardspersonal om priméira immunbristsjukdomar sa att, som i detta fall foraldrar, med
misstankar om ett nedsatt immunforsvar hos sitt barn tas pa allvar. Det behovs dven ett
genomtédnkt program for omhiandertagande och stod till fordldrar nér vél en
immunbristdiagnos meddelas.
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3. Gammaglobulinbehandling

Diagnoser

Barnen och tondringarna hade foljande diagnoser (Figur 16). Som framgar av figuren hade nio
barn/tondringar (17%) diagnosen common variable immunodeficiency (variabel immunbrist,
CVID). Sex barn/tondringar hade X-linked agammaglobulinemia (XLA), fem barn/tonaringar
hade diagnosen hyper-IgM syndrom (HIMS), fyra hade IgG-brist och fyra hade diagnosen
okad infektionsbendgenhet. For 6vriga diagnoser se figur (Figur 16). Ett barn hade dnnu inte
fatt en faststélld diagnos och sju (15%) hade fatt ”diagnosen” ovrigt.

Figur 16. Diagnoser. Antal och procent redovisas.
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Gammaglobulinbehandling

Majoriteten barn/tonaringar hade subkutan gammaglobulinbehandling (42 av 52, 81%), i
samtliga dessa fall 1 hemmet, resterande atta barn intravends gammaglobulinbehandling pa
sjukhus (Figur 17).

For de 42 barnen/tonaringarna med subkutan behandling fanns sammanlagt 78 svarande
fordldrar och for de 10 barnen/tondringarna med intravends behandling fanns sammanlagt 15
svarande fordldrar.

Sjuttioétta av de 93 fordldrarna hade barn/tondringar med subkutanbehandling i hemmet och
15 barn/tonaringar med intravends gammaglobulinbehandling pd mottagning.

Figur 17. Andelen barn/tonaringar per behandlingsform.
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Sammantaget hade 25 barn/tondringar (52%) haft ndgon form av gammaglobulinbehandling
(subkutan och/eller intravends) i 5 ér eller mer (Figur 18).

Figur 18. Sammantagen behandlingstid oavsett metod.
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Tjugosex av barnen/tonaringarna (54%) hade stétt 1-5 ar pa det administrationssétt som man
hade vid studiens genomforande. Sammanlagt dtta barn (17%) hade haft sin nuvarande
behandlingsform i mer &n 5 ar (Figur 19).

Figur 19. Behandlingstid nuvarande metod oavsett behandlingsmetod.
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Av barnen/tondringarna med hembehandling (i denna studie subkutan behandling) hade drygt
hélften av dem (22 barn/tonéringar, 55%) haft hembehandling i 1-5 ar. Fyra barn/tonaringar
hade haft hembehandling i mer 4n 5 ar, dock hade ingen haft hembehandling i mer &dn 10 ér
(Figur 20).

Figur 20. Behandlingstid hembehandling,
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Sjuttio av de 72 svarande mammorna och papporna (97%) foredrog hembehandling for sitt
barn. De tva forédldrar som inte kryssat for att de foredrog hembehandling hade istéllet
markerat att behandlingsplatsen (hemmet alternativt sjukhus/sjukvardsinrittning) inte spelade
ndgon roll for dem.

Av barnen/tonédringarna som nu hade subkutan behandling i hemmet hade 28 (70%) tidigare
haft intravends behandling pé sjukhus.



Gammaglobulinpreparat

Av de barn och tondringar som hade subkutan behandling hade 21 (53%) behandling med
Subcuvia® (160 mg/ml), 17 (43%) behandling med Gammanorm® (165 mg/ml) och ett barn
Beriglobin (150 mg/ml) (Figur 21).

Figur 21. Gammaglobulinpreparat.
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De éatta barnen/tonaringarna med intravends behandling pa mottagning stod pa olika
intravenosa preparat: Gammagard® (2 barn/tondringar), Octagam” (2 barn/tonéringar),
Sandoglobin® (2 barn/tonaringar), Endobulin® (1 barn/tonaring) och Gammonativ® (1
barn/tondring.

Tidigare gammaglobulinpreparat och skiil till byte

Sammanlagt nio barn/tonaringar (19%) hade tidigare behandlats med nagot annat
gammaglobulinpreparat. Skélen till byten av preparat for de med subkutan behandling
framgar av tabell 6.

Tabell 6. Skal till varfér byte av gammaglobulinpreparat. Data ges som antal.

I
behandling
Barnet fick biverkningar 1

Lagre kostnad for det nya preparatet
Praktiska svarigheter att hantera férpackningen

Annat
Vet ej varfor

O NNDN

For de tvd barn/tondringar med intravends behandling dér fordldrarna rapporterade att ett byte
av preparat skett angav samtidigt att de inte visste varfor bytet skett.

Dosering

Barnen och tonaringarna med subkutan eller intravends gammaglobulinbehandling hade en
medeldos per manad pa mellan 160-640 mg/kg kroppsvikt (Tabell 7). Endast fem av de étta
fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna med ett barn/tondring med intravends behandling pa
mottagning visste vilken dos gammaglobulin barnet fick.
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Tabell 7. Dosering - data ges i mg/kg kroppsvikt och manad.

Subkutanti | Intravenost pa
hemmet mottagning
n=39 n=5
Medelvarde 386 514
Median 400 577
Spridning min-max. 160-640 390-580

Behandlingsintervall
De vanligaste behandlingsintervallen var:

» Subkutan hembehandling: 1 gang/vecka (26 barn/tonéringar, 65%)
2 ganger/vecka (8 barn/tonéringar, 20%)
1 gdng varannan vecka (4 barn/tonéringar, 10%)

» Intravends behandling pd mottagning: 1 géng var tredje vecka (5 barn/tonéringar, 63%)
1 gang var fjarde vecka (3 barn/tondringar, 37%)

Tidsatgdang

For hilften av barnen och tonéringarna (totalt 21, 53%) med subkutan hembehandling tog
varje behandlingstillfdlle maximalt 2,5 timmar (inkluderar alla moment &ven att forbereda och
plocka undan efter behandlingen). For sex barn/tonaringar tog varje behandlingstillfélle
maximalt 1,5 timme att genomfbra och for sju barn/tondringar 3,5 timme eller mer” (Figur
22).

Figur 22. Tidsatgang for subkutan gammaglobulinbehandling.
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* Det fanns barn som har en subkutan infusionshastighet av endast 4-5 ml/timme (visas i tabell lingre fram i
rapporten).
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Den intravenosa behandlingen pa mottagning tog olika lang tid for de atta
barnen/tondringarna (tidsangivelser inkluderar restid och forberedelser infor behandlingen):

»  2,5-3 timmar for 1 barn (alder 8 ar)

» 3-3,5 timmar for 1 barn (alder 13 ér)

»  3,5-4 timmar for 2 barn (bdda 3 &r gamla)

»  5-6 timmar for 3 barn/tonéringar (&lder 5, 13 respektive 16 ar)
»  7-8 timmar for 1 barn (alder 6 &r)

Behandlingsteknik - subkutan behandling

De flesta barn och tonéringar hade 1 pump for sin behandling (Tabell 8) och oftast hade de en
CronoPID/Super CronoPID pump (Tabell 9).

Tabell 8. Antal pumpar vid behandlingen. Data ges som procent.

Subkutan
hembehandling

1 st 77

2 st 23

Tabell 9. Typ av pump som anvands. Data ges som procent.

Subkutan
hembehandling
Graseby MS16A 25
Medis Infusa T1 5
CronoPID/Super CronoPID 70

Alla utom fyra fordldrapar/ensamsvarande foréldrar var ndjda med den pump de fatt for
behandlingen. De fyra som angav problem angav att pumpen stannade ofta (2 fall), att det var
kort tid mellan varning om lagt batteri till dess pumpen stannar eller att det var svért att sticka
barnet p g a for lite hull (ror egentligen inte pumpen).

Infusionshastigheten var i genomsnitt 9,2 ml/timme och pump. Det fanns dock ett barn som
fick infusionerna med en hastighet av 4 ml/timme och en tonédring med en infusionshastighet
av 20 ml/timme (Tabell 10).

Tabell 10. Infusionshastighet vid subkutan behandling. Data ges som ml/timme.

Subkutan

hembehandling
Medelhastighet 9,2
Medianhastighet 10
Spridning 4-20
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Det var som regel underhudsfettet pd buken som anvindes for infusionerna foljt av laren
(Tabell 11).

Tabell 11. Infusionsplats. Data ges som procent.

Subkutan
hembehandling

Buken 60%
Laren 18%
Skinkorna 10%
Buken och laren 5%
Laren och skinkorna 5%
Buken, laren och skinkorna 3%

Oftast gavs 10 ml gammaglobulin/insticksstélle (20 barn/tonaringar, 50%). En 17-aring gav
sig 30 ml/insticksstélle (Figur 23).

Figur 23. Volym gammaglobulin per insticksstalle.
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Till 6ver hilften av barnen/tonaringarna (58%) forskrevs infusionsset med fardigb6jd nél eller
ndl med hifta (t ex Disetronic Rapid) (Tabell 12).

Tabell 12. Infusionsset vid subkutan behandling. Data ges i procent

Subkutan
hembehandling

Fardigb6jd nal 8%
Disetronic Rapid/"Thumbneedle” 51%
Rak nal 41%
Annat 0%

Av dem som anvinde en rak nél (15 stycken) anvénde 13 den rak och tvé
fordldrar/barn/tondringar bojde den.

Tjugodtta barn/tondringar med subkutan behandling (70%) anvinde EMLA krdm innan
nalsticken.
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Forildrarna med barn/tonaringar i hembehandling (subkutan behandling) tillfragades om hur
mycket tid de eventuellt behovde sitta av {or att Gvertala barnet/tondringen att fa ge dem
gammaglobulinet alternativt tid for att Gvertala barnet/tondringen att sjilv ge sig
behandlingen. Majoriteten fordldrapar/ensamsvarande forédldrar (24 stycken, 60%) behdvde
inte avsitta nagon tid alls medan sammantaget tre fordldrapar/ensamsvarande fordldrar méste
dgna 30 minuter eller mer for overtalning (Figur 24).

Figur 24. Tid som behdvs fér dvertalning innan behandling.
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Sdkerhet vid subkutan gammaglobulinbehandling

For 38 barn/tonaringar med hembehandling angavs att ndgon vuxen alltid fanns hemma under
behandlingen. For en tondring angavs att en vuxen ibland fanns hemma. For tre barn saknades
svar pa fragan.

Forildrarna tillfragades dven vilka kontroller de (eller ett 1 alder moget nog barn/tonéring)
genomforde for att forvissa sig om att ndlen inte av misstag hamnat i ett blodkérl. I atta fall
(8/40, 20%) genomfordes kontroll bade genom att aspirera (d v s dra sprutans kolv bakat) och
genom att lossa sprutan frin infusionsslangen och viénta i cirka 10 sekunder. I sex fall (15%)
genomfordes inga sidkerhetskontroller alls (Figur 25).

Figur 25. Sékerhetskontroller vid subkutan behandling.
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Klarade barnet sin subkutana gammaglobulinbehandling pd egen hand?

Hur mycket barnen/tonédringarna klarade pd egen hand varierade (Figur 26). Sju tonaringar
13-17 (median 15 ar) klarade alla behandlingsmoment pa egen hand, 16 (40%)
barn/tondringar i dldrarna 3-17 (median 11) &r behdvde hjilp till viss del och 17 (43%)
barn/tonaringar i aldrarna 3-13 (median 5) &r behovde hjilp med allt.

Figur 26. Barnens/tonaringarnas férmaga att sjalvstéandigt skota behandlingen.
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Av de 16 barn/tonaringar som rapporterades behdva hjilp till viss del var det 11 som behdvde
hjalp med att iordningsstélla sprutorna men daremot kunde sticka sig sjdlva (alder 3-17,
median 10 dr) och fyra som klarade av att iordningstilla sprutorna men inte att sticka sig
(alder 7-16, median 13,5 &r). Svar saknades frdn en familj pa denna fréaga.

Eventuella praktiska problem med den subkutana behandlingen

Den subkutana behandlingen fungerade over lag bra att forbereda. De moment som véllade
mest problem var att dra upp gammaglobulinet i sprutan (35 fordldrapar/ensamsvarande
fordldrar, 28%) och att undvika luft och bubblor i sprutan (29 férdldrapar/ensamsvarande
fordldrar 23%) (Figur 27).
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Figur 27. Praktiskt genomférande av subkutan hembehandling.
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Sex fordldrapar/ensamsvarande fordldrar med barn/tondringar i subkutan hembehandling
(15%) rapporterade att de hade problem med att i ut ritt mangd gammaglobulin fran
apoteket. Tre fordldrapar/ensamsvarande fordldrar tyckte att det var problem att forvara

infusionshjélpmedlen i hemmet och att kassera avfallet efter avslutad behandling. Majoriteten

fordldrapar/ensamsvarande fordldrar tyckte dock inte att det var nagra praktiska problem

forknippade med den subkutana behandlingen i hemmet (Figur 28).

Figur 28. Problem med transport, férvaring och kassering av gammaglobulin och hjalpmedel
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Behandlingsteknik - intravenos behandling

Av de atta barn/tonaringar som fick sin substitutionsbehandling som intravenosa infusioner pa
mottagning hade fem en Port-a-Cath som anvindes vid infusionerna. Tva barn/tonéringar fick
en infusionsnél placerad pa handen och ett barn en infusionsnal placerad i armvecket. Enligt
fordldrarna var alla barnen/tonaringarna ndjda med ndlens placering. Sju av atta anvénde
EMLA® krim innan sticket. Alla fordldrapar/ensamsvarande fordldrar rapporterade att de
upplevde att de blev lyssnade till vad géllde 6nskemél om nalens placering, infusionshastighet
m m. Infusionspump anvéndes till alla &tta barnen/tonaringarna.

Det vanligaste var en infusionshastighet av 100-200 ml/timme (5 barn/tonaringar). En
tonaring hade en infusionshastighet pa 300-400 ml/timme. Tva foraldrapar/ensamsvarande
fordlder visste inte vilken infusionshastighet som anvéndes.

Sdkerhet vid intravenios gammaglobulinbehandling
Sju barn/tonédringar/familjer (86%) stannade aldrig kvar pa mottagningen efter avslutad
behandling (Figur 29).

Figur 29. Observationstid pa mottagningen efter intravends infusion.
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Fordildrarnas medverkan i intravenis behandlingen vid mottagning

Fyra fordldrapar/ensamsvarande fordldrarna markerade att de brukade fa medverka 1
behandlingen vid mottagningen genom att dndra (6ka) infusionshastigheten och tva att de
brukade hdmta gammaglobulinet pa apoteket. Tre fordldrapar/ensamsvarande fordldrar
rapporterade att sjukskoterskan genomforde alla behandlingsmoment (Figur 30).
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Figur 30. Foraldrarnas praktiska medverkan i den intravendsa behandlingen pa mottagning.
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Foraldraupplevda fordelar med de tva behandlingsmetoderna
Samtliga 93 forédldrar fick ta stéllning till sju pastdenden om respektive metod och ombads
kryssa for de fordelar de upplevde med den metod deras barn/tonaring hade (maximalt tre
kryss). Sex av de sju pastdendena var identiska. Det pastdende som skilde mellan metoderna
var:

»  Endast ett fatal stick (intravends behandling)

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

Sjuttiotva svarande fordldrar med barn/tonaringar med subkutan behandling tyckte att de tre
mest framtrddande fordelarna var att behandlingen kan skotas sjélvstandigt (88%), att inte
behova leta efter ett blodkérl (47%) och att den subkutana metoden var litt att 14ra sig (37%).
Motsvarande for de 14 svarande fordldrarna med barn/tondringar med intravends behandling
var “endast ett fatal stick vid varje behandlingstillfille” (64%), liten risk att gora fel (36%)
och liten risk for biverkningar (29%) (Figur 31).
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Figur 31. Foraldraupplevde férdelar med intravends respektive subkutan behandling.
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*Fragan endast stdlld till fordldrar med barn/tondring med intravends behandling
**Frdgan endast stdlld till fordldrar med barn/tondring med subkutan behandling

Fordelar med subkutan hembehandling

Foréldrarna med barn/tondringar med subkutan hembehandling fick ta stéllning till nio
pastaenden om hembehandlingen och ombads kryssa for de fordelar de upplevde med den
(maximalt tre kryss). De tre pastdenden som dominerade var (74 svarande):

»  Att inte behova besoka sjukhuset/motsvarande for behandlingen (50 mammor eller
pappor, 68%)

»  Okad frihet (53, 72%)
» Minskad franvaro fran skolan for barnet (28, 38%)

De pastdenden om den subkutana metoden som inga mammor eller pappor kryssat for nér de
endast fick prioritera tre svarsalternativ var:

» Kénsla av att barnet dr mindre sjukt

» Minskad belastning pa den privata ekonomin

Fordelar med intravends behandling pa sjukhus

Aven de 15 forildrarna med barn/tondringar med intravends behandling pa sjukhus fick ta
stéllning till pastdenden om denna behandlingssituation och ombads kryssa for de fordelar de
upplevde med den (maximalt tre kryss). De tre pastdenden som dominerade var:

»  Okad trygghet (8 mammor eller pappor, 53%)
»  Kontinuerlig kontakt med behandlande sjukskoterska (8, 53%)
»  Utbildad personal (sjukskdterska) tar ansvar for behandlingen (8, 53%)
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De pastaenden om den intravendsa behandlingen pa sjukhus som inga mammor eller pappor
kryssat for nir de endast fick prioritera tre svarsalternativ var:

»  Okad frihet
»  Kontakt med andra patienter/foréldrar
» Ingen tid gar at for att inférskaffa medicin och material

» Kénsla av att barnet dr mindre sjukt

Sammanfattning och kommentarer

Den subkutana behandlingen dominerar idag i Sverige vid behandling av primér
immunbrist/0kad infektionsbendgenhet hos barn/tonaringar (83%). Samma bild sags bland
vuxna med primér immunbrist/6kad infektionsbenégenhet dir 83% hade subkutan behandling
(se rapport 1/2007 i denna skriftserie). Samtliga barn/tonéringar med subkutan behandling
hade hembehandling vilket var mycket uppskattat av fordldrarna: 97% av dem ville att
barnet/tondringen skulle fortsatt ha behandling i hemmet.

Barnen/tonaringarna hade i genomsnitt en dosering pa 97 (subkutan behandling) respektive
129 (intravends behandling) mg/kg och vecka. Omréknat till manatlig medeldos ligger
doseringen i paritet med internationellt rekommenderade (400 mg/kg/manad) (2).

Den subkutana behandlingen tog i medeltal kortare tid att genomfora jaimfort med den
intravendsa. For en del av de barn/tondringar som hade intravends behandling pa sjukhus gick
mycket tid at att resa till och frén sjukhuset for dem och foréldrarna vilket leder till
behandlingstider pa 5-6 timmar eller mer. I praktiken innebér detta att en skoldag &r borta for
barnet, sé dven en arbetsdag for en arbetande fordlder.

Endast sju barn/tondringar skotte sin subkutana behandling sjdlva, dvriga behdvde i olika
utstrackning hjilp av sina fordldrar. Det dr sannolikt sa att fler barn/tonéringar skulle kunna
skdta sin behandling sjélva om de och deras fordldrar gavs stod till detta. Barn i dldern 7-13 ar
som dnnu inte sjilva skoter sin behandling har gett uttryck for att de skulle vilja borja gora det
(se rapport 3/2007 i skriftserien). Av de barn/tonaringar som ligger till grund f6r denna
fordldrastudie var 32 stycken 7 ar eller dldre.

De flesta (60%) barn/tondringar med subkutan behandling behdvde inte dvertalas for att ta
eller for att fa ges sin behandling. Det fanns dock enstaka barn dér foréldrarna behdvde
anvdnda mer dn en halvtimme varje ging for att 6vertala barnet. I dessa fall verkar det rimligt
att ta in familjen till kliniken for en kontroll av infusionstekniken och val av infusionsplatser
sa att inga tekniska fel gors som kan leda till ett 6kat obehag under infusionen. Det &r dven
viktigt att diskutera behandlingssituationen med familjen sa att ett individuellt utformat stod
kan ges. Dessa barn kanske skulle uppleva situationen som léttare om de 1 6kande grad kdnde
att de kunde genomfora behandlingen och dirmed uppleva en 6kad kontroll 6ver sin egen
behandlingssituation.
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Foréldrar till barn med intravends behandling pa mottagning deltog i liten utstrackning i
behandlingsmomenten. Aven om barnen/tondringarna behandlas vid mottagning #r det viktigt
att ge dem och deras fordldrar mojlighet att kinna delaktighet i och ansvar for sin behandling
och att inte sjukskdterskan tar 6ver behandlingen.

Endast en femtedel av fordldrarna/barnen/tondringarna genomforde en fullstdndig kontroll innan
start av den subkutana behandlingen for att kontrollera att nalen av misstag inte hamnat i ett
blodkérl. Femton procent genomforde inga kontroller alls. Det &r vél ként att risken {for
systemreaktioner (biverkningar) ér lag vid subkutan gammaglobulinbehandling men en
forutsittning for detta &r just korrekta sdkerhetskontroller, inte minst vid hembehandling. Att sa
f4 fordldrar/barn/tonaringar hade ett korrekt sikerhetsbeteende innebér att utbildnings-
programmen vid barnklinikerna i Sverige maste ses dver. Aven en majoritet (86%) av de
barn/tonaringar som behandlas med intravendsa infusioner fick limna mottagningen direkt efter
avslutad behandling. Det &r viktigt att inte sjukskdterskor vid specialistmottagningar inte tummar
pa sidkerheten och later patienterna ga hem for tidigt. Vissa av dessa barn/tonaringar ar troligtvis
kandidater for hembehandling i1 framtiden och att 14ta dem ga hem direkt efter avslutad
behandling riskerar att sdnda signalen att sdkerhetsfragorna inte ar sa viktiga som sigs.

Femton procent av de tillfragade fordldrarna rapporterade att de hade problem med att fa ut
ratt mdngd gammaglobulin fran Apoteket. Exakt vad detta 1 praktiken innebér vet vi inte: om
det verkligen innebadr att apoteket ifragasétter mdngden gammaglobulin eller om det innebér
att apoteken dr daliga pa att ha tillricklig mangd gammaglobulin i lager. Vi ser dven att de
vuxna patienterna rapporterar exakt samma problem i samma utstrdckning (rapport 1/2007 1
skriftserien). Det finns uppenbarligen ett behov av att na ut till apoteken med information om
substitutionsbehandling med gammaglobulin. Kanske skulle personal frén apoteken i det
omrade dér de flesta patienter bor kunna bjudas in till den lokala kliniken f6r informations
mote.
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4. Biverkningar, eventuell oro och tillfredsstallelse
med gammaglobulinbehandlingen

Systemreaktioner

Barnen/tondringarna hade fatt totalt cirka 17 200 subkutana respektive intravendsa infusioner
under de ar de sttt pd gammaglobulinbehandling. Samtliga foréldrar tillfrdgades om barnet
ndgon gang 1 samband med den subkutana respektive intravendsa behandlingen klagat 6ver
“allménna biverkningar” (s k systemreaktioner) som t ex huvudvérk, allméin sjukdomskénsla,
illamaende etc. En majoritet av fordldrarna (55/84 svarande mammor och pappor, 65%)
rapporterade att barnet/tonaringen med subkutan behandling aldrig drabbats av nagon
systemreaktion. Av de 29 mammor och pappor som svarade att barnet/tonéringen ndgon ging
drabbats av systemreaktioner gillde tva av svaren barnen/tonaringarna med intravends
behandling (Figur 32).

Figur 32. Andel foraldrar som uppgivit att barnet/tonaringen upplevt nagon systemreaktion.
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De systemreaktioner som de sammanlagt de 29 fordldrar rapporterade for sina barn/tonaringar
var huvudvérk (22/29, 76%), annat (t ex illamdende, magont, trétthet) (17/29, 59%),
muskelvirk (7/29, 24%) och létt yrsel (5/29, 17%).

Majoriteten av de 29 fordldrarna (18/29, 62%) rapporterade att systemreaktionerna intréaffat i
samband med enstaka behandlingar, nio (31%) att de intrdffat ibland och tva forédldrar svarade
att systembehandlingarna intriffat ofta.

Sammanlagt 16 (55%) av de 29 fordldrarna uppgav att barnet/tonaringen upplevde

systemreaktionerna som lite eller inte besvdrande alls. Tre fordldrar rapporterade att
barnet/tondringen upplevde systemreaktionerna som mycket besvdrande (Figur 33).
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Figur 33. Systemreaktioner - upplevelse.
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Tva barn/tondringar var ordinerade att ta ndgot likemedel innan behandlingens start for att
forebygga biverkningar.

Adrenalin hemma

Fragorna avseende adrenalin var i denna studie endast aktuella att besvara for de mammor och
pappor som hade barn/tondring med subkutan hembehandling. Trettiotvd av 74 (43%)
svarande rapporterade att de hade ftt adrenalin utskrivet till sitt barn, lika manga (34/74,
46%) att de aldrig fétt adrenalin utskrivet (Tabell 13). Attiotvé procent (32 forildrar)
upplevde att det kéndes tryggt att ha tillgang till adrenalin, fem av de &tta som haft adrenalin
tidigare men inte nu langre skulle ater vilja ha tillgéng till detta ldkemedel hemma (Tabell 14).

Tabell 13. Tillgang till adrenalin vid hembehandling.

Ja, vi har adrenalin nu 43%
Ja, haft adrenalin tidigare 11%
Nej 46%

Tabell 14. Upplevelse av att ha adrenalin utskrivet.

Det kanns tryggt 82%
Det kdnns onddigt 0%
Gjort mer uppmarksamma 59%
Okat oron 5%
Har inte funderat 3%
Har inte nu men skulle vilja ha 13%

Inga fordldrar med tillgang till adrenalin i hemmet hade behdvt ge det till sitt barn/tonéring.
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Lokala reaktioner

Subkutan behandling

Totalt 74 mammor och pappor med barn/tondring med subkutan behandling hade svarat pa
frdgan om eventuella lokala hudreaktioner. Av dessa rapporterade sammanlagt 12 (16%) att
barnet/tondringen aldrig brukade fa ndgon form av lokala hudreaktioner (t ex svullnad,
rodnad, dmhet, virmekénsla). Trettioen (42%) rapporterade att barnet/tonéringen alltid
brukade f4 ndgon form av lokala hudreaktioner, 21/74 (28%) att detta oftast intrdffade och
10/74 (14%) att det intrdffade ndgon géng ibland (Figur 34).

I de fall dir lokala hudreaktioner alltid, oftast eller ibland brukade intridffa rapporterades de i
74% av fallen kvarsta i hogst 12 timmar (Figur 35).

Figur 34 och 35. Lokala hudreaktioner - frekvens och duration.
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For de barn/tondringar dér 62 fordldrar rapporterat att lokala hudreaktioner alltid, oftast eller
ibland brukade intrdffa angav 22/62 (35%) att dessa hudreaktioner inte upplevdes besvirande
alls av barnet/tonaringen, 30/62 (48%) att hudreaktionerna upplevdes lite besvirande, sex
(10%) att de upplevdes som ganska besvirande och fyra (7%) att de lokala hudreaktionerna
upplevdes som mycket besvdrande av barnet/tonaringen (Figur 36).

Figur 36. Lokala hudreaktioner - upplevelse.
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Sammanlagt 19 av de 62 fordldrarna (31%) rapporterade att de lokala hudreaktionerna blivit
bittre eller mycket bittre dver tid, d v s mindre uttalande jaimfort med de tva forsta ménaderna
av barnets/tonaringens subkutana behandling. Majoriteten fordldrar (38/62, 61%) upplevde de
lokala reaktionerna som ofordandrade over tid och fem som vérre (Figur 37).

Figur 37. Lokala hudreaktioner — upplevelse 6ver tid.
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Tio fordldrar rapporterade att de brukade vidta dtgirder for att forebygga likval som behandla
lokala hudreaktioner. Exempel pa tgirder var:’

’

»  "Se till att byxor etc inte skaver mot rodnaden.’

)

»  "Smorj med hudlotion.’
»  "Plasthandske fylld med vatten 6ver insticksstdllet, lindrar klada och svullnad.”

Intravenos behandling

Fragan om lokala reaktioner till fordldrarna med barn/tondringar med intravends behandling
gillde hur ofta barnet/tonaringen brukade kédnna obehag/ha ont efter behandling pa det stille
dér infartskanylen suttit. Cirka hélften av de 11 svarande mammorna och papporna (45%)
svarande att barnet/tonaringen ibland brukade klaga 6ver att han/hon kénde obehag/hade ont
pa det stélle dir infartskanylen suttit (Tabell 15) och att detta brukade kvarsta i hogst 12
timmar.

Tabell 15. Upplevelse av lokalt obehag/smarta efter intravends infusion.

Alltid 0%
Oftast 0%
Ibland 45%
Nej 45%
Vet gj 10%

> Forfattarna tar inte nagot ansvar for effektivitet eller riktighet av de 4tgirder som fordldrarna sjélva
angivit/vidtagit.
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Foréldrarna tillfrigades &ven om de med traning och stdd skulle vilja prova att skdta barnets
intravendsa behandling sjdlv i hemmet och 4 av 11 svarande fordldrarna stéllde sig positiva
till detta (Figur 38).

Figur 38. Intresse att skéta den intravendsa behandlingen i hemmet.
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Oro i samband med gammaglobulinbehandling

I det f6ljande avsnittet har barn/tondringar med subkutan och intravends behandling slagits
samman till en grupp. Mammors och pappors svar redovisas separat.

Forildrarna var over lag inte sarskilt oroliga for gammaglobulinbehandlingen (Figur 39-44)
och det fanns ingen statistiskt sékerstilld skillnad i oro mellan mammorna och papporna
(variansanalys). Av de sex frdgorna var det tva som fordldragruppen var signifikant oroligare
for jamfort med Ovriga fragorna och det var oro dver var att det skulle finnas smittimnen 1
gammaglobulinpreparatet (p<0.001) och att deras barn skulle fa biverkningar av
gammaglobulinbehandlingen (p<0.01). Nitton procent av mammorna och 24% av papporna
var ganska eller mycket oroliga for smittdmnen 1 gammaglobulinpreparatet och 14% av
mammorna och 18% av papporna rapporterade att de var ganska oroliga for biverkningar.

Figur 39. Foraldrarnas oro — nar barnet/tonaringen ska stickas (subkutane eller intravenos
behandling).
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Figur 40. Foraldrarnas oro — att barnet/tonaringen ska fa ont efterat.
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Figur 41. Foraldrarnas oro — att det ska finnas smittdmnen i gammaglobulinet.
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Figur 42. Foraldrarnas oro — att barnet/tonaringen ska fa biverkningar.
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Figur 43. Foraldrarnas oro — att behandlingen inte ska skydda mot infektioner.
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Figur 44. Foraldrarnas oro — att fel ska goéras i samband med behandlingen

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

0O Mammor

M Pappor

Inte orolig alls Lite orolig Ganska orolig Mycket orolig

42




Tillfredstéllelse med gammaglobulinbehandlingen

LQOI

I detta avsnitt har barn/tonaringar med subkutan och intravends behandling slagits samman till
en grupp. Fordldraparens/ensamsvarande fordldrars medelvirden pa de sju fragorna fran
instrumentet LQI ses i figur 45 och visar over lag att fordldrarna var ndjda med den
gammaglobulinbehandling som barnen/tonaringarna hade.

Figur 45. Foraldrarnas tillfredsstallelse med nuvarande gammaglobulinbehandling enligt LQI.

Foraldrarnas upplevelse av barnets livssituation
7
| )
_ B _ =
5 | sl
4
3 i
2 i
1
P1 P2 P3 P4 P5 P6 P7

Péstédende (P), 7=i allra hogsta grad, dvs ju hdgre podng desto béttre:

P1: Barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling gér mig inte nervos eller orolig

P2: Barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling gér mig inte for beroende av andra

P3: Barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling begrénsar inte min frihet att resa eller flytta
P4: Gammaglobulinbehandlingen har forbéttrat barnets/tonaringens hélsa

P5: Barnets/tondringens gammaglobulinbehandling stor inte vart sociala liv/familjeliv

P6: Barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling stor inte mitt arbete

P7: Barnets/tonéringens gammaglobulinbehandling &r enligt min uppfattning meningsfull

Statistiska analyser visade att det inte var ndgon skillnad mellan mammor och pappor i dessa
frdgor. Analysen visade dock att de fordldrar som hade ett barn/tonaring med subkutan
gammaglobulinbehandling ansag att den behandlingen minskar beroendet av andra (p<0.001)
och att hembehandlingen i ligre utstrickning begrinsar friheten att t ex flytta eller resa
(p<0.01). Det var inte mojligt att undersoka eventuella fordldrarapporterade skillnader LQI i
relation till barnets diagnos eller klinik p g a {or fa fordldrar 1 varje jimforelsegrupp.

TSOM
I detta avsnitt har barn/tonaringar med subkutan och intravends behandling slagits samman till
en grupp. Mammors och pappors svar redovisas separat.

Med hjélp av tva av Atkinsons TSQM fragor (Treatment Satisfaction Questionnaire for

Medication, TSQM) (17) tillfragades mammorna och papporna, dels hur n6jd/missnéjd de var
med
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barnets/tonaringens nuvarande gammaglobulinbehandling, dels hur 6vertygande de var att
fordelarna med gammaglobulinbehandlingen 6verviagde nackdelarna. Svaren gavs pé en 7-
gradig skala med 7="mycket n9jd” respektive “helt overtygad”.

Pé den 7-gradiga skalan med 7=mycket nojd rapporterade mammorna ett medelvirde pa 6,3
(median 7,0, spridning 1-7) och papporna ett medelvérde pa 6,1 (median 6,0, spridning 2-7)
pa fragan hur n6jda de sammantaget var med barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling.
Mammorna och papporna var statistiskt lika ngjda med behandlingen. Totalt hade 86% av
mammor och 83% av papporna markerat skalsteg 6 och 7 nedan (Figur 46).

Figur 46. NOjdhet/missndjdhet med barnets/tonaringens gammaglobulinbehandling.
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Nir det gillde fragan om fordelarna med barnets/tondringens gammaglobulinbehandling
overviagde nackdelarna rapporterade mammorna ett medelvérde pé 6,6 (median 7,0, spridning
1-7) och papporna ett medelvirde pé 6,5 (median 7,0, spridning 2-7). Inte heller hir fanns en
statistisk skillnad mellan mammornas respektive pappornas uppfattning. Totalt hade 93% av
mammor och 91% av papporna markerat skalsteg 6 och 7 nedan (Figur 47).

Figur 47. Grad av Overtygelse om att fordelarna med behandlingen évervager nackdelarna.
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Inte for ndgon av de tva TSQM fragorna kunde négon statistisk skillnad pavisas mellan de
fordldrar som hade barn/tonaringar med subkutan gammaglobulinbehandling i hemmet och de
som hade barn/tonéringar med intravends gammaglobulinbehandling p4 mottagning.

Det var inte mojligt att undersoka eventuella fordldrarapporterade skillnader avseende TSQM
i relation till barnets diagnos eller klinik p g a for fa fordldrar i varje jamforelsegrupp.

Sammanfattning och kommentarer

Fordldrarna var mycket néjda med gammaglobulinbehandlingen till sitt barn och trots de
systembiverkningar, lokala viavnadsreaktioner och/eller eventuella oro i relation till
barnets/tondringens behandling som de rapporterade var en klar majoritet av fordldrarna
(93%) overtygade om att fordelarna med behandlingen 6verviagde eventuella nackdelar. Att
ha behandlingen i hemmet 6kade sjédlvstandigheten och kdnslan av frihet i relation till sjélva
behandlingen.

Cirka en tredjedel av fordldrarna rapporterade att deras barn, antingen barnet hade subkutan
eller intravends behandling, ndgon gang hade upplevt systemreaktioner — enligt fordldrarna i
forsta hand huvudvirk och muskelvark. Denna rapporterade besvarsfrekvens dr hogre dn vad
som tidigare rapporterat i samband med tidsbegrdnsade studier (6,7,24-38). Barnen hade dock
sammanlagt fatt mer dn 17 000 behandlingar och det verkar inte orimligt att cirka 30% av
barnen/tonaringarna i relation till detta stora antal behandling och 1 relation till manga ars
behandling vid nagot tillfille upplevt lattare besvir som t ex huvudvérk. Vi vet inte heller
med sdkerhet om de besvér som fordldrarna rapporterat relaterar direkt till
gammaglobulintillférseln eller om barnet/tondringen av annat skil haft t ex huvudvirk. Trots
att vi beskrev vad vi menade med systemreaktioner gar det inte heller att utesluta att
fordldrarna kan ha rapporterat lokala vavnadsrektioner som systemreaktioner. En majoritet av
fordldrarna rapporterade att systemreaktionerna intraffade vid enstaka tillfallen och inte
upplevdes som besvirande av barnet/tonéringen.

Rutinerna avseende att forse fordldrarna/familjerna med adrenalin eller ej for behandling av
eventuella svéra systemreaktioner vid subkutan behandling i hemmet verkar variera mycket
mellan olika kliniker i landet. Drygt hélften av familjerna (54%) hade eller hade haft adrenalin
utskrivet, resterande hade aldrig fatt detta lidkemedel utskrivet. De fordldrar som hade tillgdng
till adrenalin i hemmet upplevde detta som tryggt och det gjorde dem mer uppmérksamma pé
att systemreaktioner kan intriffa. Aven om risken for svdra systembiverkningar dr mycket lag
vid subkutan behandling kan den inte uteslutas och det &r mycket viktigt att fordldrarna
informeras om detta utan att goras oroliga sé att de upprétthéller de sédkerhetskontroller som
kravs. Som tidigare redovisats i denna rapport var det tyvérr 15% av fordldrarna som inte
genomforde nadgon sékerhetskontroll alls innan start av infusionen.

Som f6rvéntat (5,8,24,27,30-32,34-38) rapporterade en andel av fordldrarna (42%) att
barnet/tondringen vanligtvis brukade fa ndgon form av lokal vdvnadsreaktion pé platsen for
den subkutana infusionen/infusionerna (t ex svullnad, rodnad). Till skillnad fran vuxna
patienter (se rapport nr 1/2007 1 denna skriftserie) s& verkar de vdvnadsreaktioner som
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uppstod hos en del av barnen dock upplevas som mer besvirande; hilften av
barnen/tondringarna tyckte att de lokala vdvnadsreaktionerna var lite besvdrande och
sammanlagt 10 barn/tonaringar (17%) rapporterades uppleva reaktionerna som ganska eller
mycket besvidrande. En mindre andel barn/tondringar dn forvéntat (34) rapporterades uppleva
att de lokala vidvnadsreaktionerna blivit mindre uttalade over tid. Fordldrarnas upplevelse avv
att se sina barn fa lokala vdvnadsreaktioner kan eventuellt paverka fordldrarnas uppfattning
om barnets hélsorelaterade livskvalitet (9). Sammantaget leder detta till en rekommendation
att se over infusionstekniken — bade att den lars ut korrekt och att den genomfors korrekt. Det
kan ndmnas att efter att intervjuer genomforts med barn 7-13 ar gamla med
gammaglobulinbehandling (se rapport nr 3/2007 i denna skriftserie) sd har fordldrarna ofta
tagit upp just infusionstekniken med intervjuaren och fragat efter rdd. Det har da i flera fall
varit tydligt att infusionerna givits pd mindre l&dmpligt stélle (t ex for langt ned pa benet dér
den subkutana vidvnaden dr tunnare) eller att fordldrarna varit osékra pa hur nalen ska placeras
och fixeras.

Foréldrarna tillfrigades om de var oroliga for att deras barn skulle drabbas av biverkningar av
gammaglobulinet. "Biverkningar” var inte preciserat utan kunde for fordldern inbegripa oro
for systembiverkningar, lokala vivnadsreaktioner eller oro for biverkningar av annat slag.
Inga fordldrar kénde sig mycket oroliga for biverkningar men sammantaget rapporterade 65%
av mammorna och 71% av papporna att de var lite eller ganska oroliga. Det ar viktigt att 1
samband med aterbesok efterfrdga eventuell oro hos fordldrarna sé att de oroliga fordldrarna
identifieras och genom information och samtal kan ges det stod de behover.

Foraldrarna oroade sig dven for att det ska finnas smittimnen 1 gammaglobulinpreparaten. Det
ar inte forvdnande att foréldrarna kénner sd eftersom gammaglobulin dr en blodprodukt och
overforing av hepatit C virus via gammaglobulin (intravendst) tidigare har forekommit i flera
lander och vid flera tillfdllen. Med regelbundenhet forekommer &dven diskussioner 1 bade
akademiska och publika tidskrifter om risken for Gverféring av andra allvarliga smittimnen,

t ex prioner.
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5. Effekt av gammaglobulinbehandlingen

Forildrarna tog gemensamt stdllning till forekomst av 51 olika symtom/sjukdomar/problem
inom omrddena infektioner, autoimmuna/allergiska sjukdomar, symtom/sjukdomar i mag-
/tarmkanalen, symtom/sjukdomar i rorelseapparaten (leder/muskler/skelett), hud och 6vrigt.

Foraldraparen/ensamsvarande fordldrarna ombads forst markera vilket/vilka av de 51 olika
symtomen/sjukdomarna/problemen som barnet/tonéringen hade haft innan
gammaglobulinbehandlingen. Som steg 2 ombads de att ta stdllning till om de tyckte att
barnet/tondringen forbéttrats avseende sjukdomen/symtomet sedan
gammaglobulinbehandlingen sattes in eller ej. Svaret gavs pé en 5-gradig skala fran blivit
helt bra” till ’blivit sémre”. Ett exempel pa hur frdgan sag ut visas nedan i figur 48.

Figur 48. Exempel pa fragekonstruktion.

Kryssa for de symtom/sjukdomar/ problem Upplever du att barnet forbattrats sedan
barnet hade innan gammaglobulin sattes gammaglobulinbehandlingen sattes in?
in.
Ja, Ja, barnet Ja, barnet  Nej, det ar Nej,
Kryssa pa tva stillen: barnet har blivit har blivit oférandrat barnet har
10) @ har blivit mycket nagot battre blivit
+ \ helt bra battre samre
Infektioner :
a Oroninflammationer/otiter a a a a
a Bihaleinflammationer a a a a

Pé de foljande sidorna redovisas resultaten (Figur 49-53), for alla barn/tonaringar oavsett
pagéende behandlingsmetod. Rod fargmarkering visar andel fordldrapar/ensamsvarande
fordldrar som rapporterade att deras barn/tonaring blivit helt bra efter insatt
gammaglobulinbehandling, gront mycket battre och morkgult att barnet/tonaringen blivit
nagot battre.

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

»  Luftvagsinfektioner (cirka 60% av barnen/tonaringarna) (Figur 49)
»  Trotthet (52%) (Figur 53)
»  Sjukdomskénsla (38%) (Figur 53)

Infektioner innan insatt gammaglobulinbehandling

Infektioner innan insatt gammaglobulinbehandling visas i figur 49. Som ndmnts rapporterade
fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna att drygt 60% av barnen/tonaringarna hade symtom
fran luftvigarna innan insatt gammaglobulinbehandling (otit, produktiv hosta, dvre
luftvigsinfektion [OLI] orsakad av virus, OLI orsakad av bakterier och pneumoni). Cirka hilften
(49%) av barnen/tondringarna rapporterades ha haft bronkiter och 40% konjunktiviter. Drygt
20% rapporterades ha haft uttalade svampinfektioner i hud/slemhinnor. Sexton procent
rapporterades ha haft varbdlder 1 huden (ej acne) men inga barn/tondringar rapporterades ha haft
abscesser 1 inre organ.
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Hjilpte gammaglobulinbehandlingen mot infektionerna?

Mellan 75% och 100% av barnen/tonaringarna rapporterades ha blivit helt bra, mycket eller
négot bittre efter insatt gammaglobulinbehandling vad gillde luftvigsinfektioner (Tabell 16).°
Sju procent av barnen/tondringarna med torrhosta rapporterades hade blivit sdmre.

Tabell 16. Andel féraldrar (%) som rapporter att deras barn/tonaring forbattrats efter insatt
gammaglobulinbehandling.

Otiter Bronkiter | Produktiv | OLI - OLI - Pneumo-
hosta virus bakterier | nier
Helt bra 29 16 10 0 8 46
Mycket battre 45 58 34 45 65 43
Nagot battre 21 16 31 32 21 12
Sammantagen forbattring 95 90 75 77 94 100

Figur 49. Infektioner fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen fordildrar i procent som rapporterat respektive symtom/sjukdom/
problem for sitt barn/tondring. Fordelningen inom varje stapel visar andelen fordldrar som rapporterade
att deras barn blivit helt bra-blivit simre efter insatt gammaglobulinbehandling.

® Hr har de infektioner som minimum 30% av forildrarna rapporterade att barnen/tondringarna led av innan
insatt gammaglobulinbehandling tagits med i berékningen av fordldrarapporterad forbattring. Forbattringen &r
utriknad som andel fordldrar som t ex rapporterade att deras barn/tonéring blivit ”Helt bra” fran otiter av de
fordldrar som rapporterade detta symtom innan insatt gammaglobulinbehandling.
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Autoimmuna och allergiska sjukdomar samt led- och muskelsjukdomar innan
insatt gammaglobulinbehandling

Betydligt ldgre andel fordldrapar/ensamsvarande forédldrar rapporterade att barnet/tonaringen
haft ndgon autoimmun sjukdom eller allergi innan insatt gammaglobulinbehandling jamfort
med infektioner. Bland de efterfrigade autoimmuna sjukdomarna eller allergiska sjukdomar
dominerade astma’ (20%) och fododmnesallergi (12%). Sex procent av barnen/tonaringarna

rapporterades ha varit allergisk mot antibiotika innan insatt gammaglobulinbehandling (Figur
50).

Bland led- och muskelsjukdomar rapporterades 12% av barnen/tonaringarna ha haft
muskelvirk (ej ndrmare preciserat dn sd) innan insatt gammaglobulinbehandling, sex procent
rapporterades ha haft ledbesvir/ledvérk (annat 4n reumatoid artrit/ledgangsreumatism) och
2% juvenil reumatoid artrit (Figur 50).

Figur 50. Autoimmuna sjukdomar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen fordildrar i procent som rapporterat respektive symtom/sjukdom/
problem for sitt barn/tondring. Fordelningen inom varje stapel visar andelen fordldrar som rapporterade
att deras barn blivit helt bra-blivit samre efter insatt gammaglobulinbehandling.

Hjiilpte gammaglobulinbehandlingen mot astma, muskel- och ledviirk?

Sammanlagt 80% av fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna rapporterade att
barnets/tondringens astma hade blivit béttre efter insatt gammaglobulinbehandling: helt bra
20%, mycket bittre 30% eller nagot béttre 30%.

De barn som hade lidit av juvenil reumatoid artrit rapporterades alla ha blivit mycket bittre
efter insatt behandling. Aven 6vriga ledbesvir/ledvirk hade forbittrats, si dven muskelvirken
hos sammanlagt 67% av barnen/tonaringarna med detta problem (mycket eller nagot béttre).
Sjutton procent av barnen/tonaringarna med muskelvérk hade blivit simre sedan insatt
gammaglobulinbehandling.

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

Bland mag- och tarmbesvéren rapporterade 33% av fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna
att deras barn/tondring led av ”ont 1 magen”. Diarré utan faststélld orsak (UNS) rapporterades
bland 31% av barnen/tonaringarna och andra mag-/tarmbesvér hos 16%. Sex procent av
fordldraparen/ensamsvarande foréldrarna rapporterade att deras barn/tondring hade haft
glutenintolerans. Fyra procent hade markerat att deras barn/tondring hade besvar med
tarminfektioner (t ex salmonella, campylobacter) innan insatt gammaglobulinbehandling
(Figur 51).

Figur 51. Mag- och tarminfektioner/-besvar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen fordildrar i procent som rapporterat respektive symtom/sjukdom/
problem for sitt barn/tondring. Fordelningen inom varje stapel visar andelen fordldrar som rapporterade
att deras barn blivit helt bra-blivit samre efter insatt gammaglobulinbehandling.

Hjiilpte gammaglobulinbehandlingen mot mag- och tarminfektionerna/-besviren?

De barn/tonaringar som innan insatt gammaglobulinbehandling hade tarminfektioner hade alla
blivit mycket béttre efter insatt behandling. Diarréer UNS hade forbéttrats hos 87% av de
drabbade (helt bra 26%, mycket béttre 19%, nigot battre 42%). Sammanlagt 70% av
barnen/tonaringarna med “ont i magen” hade blivit mycket eller ndgot béttre. Ingen av
barnen/tonaringarna med glutenintolerans rapporterades ha blivit battre.
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Hudbesvar fore och efter insatt gammaglobulinbehandling

Arton procent av fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna rapporterade att deras barn/tonaringar
led av eksem och 16% att de led av urtikaria innan de fick gammaglobulinbehandling.
Sammantaget 67% respektive 100% av barnen/tonaringarna hade blivit béttre efter insatt
behandling. Tolv procent av barnen/tonaringarna rapporterades ha varit atopiker. Sextiosju
procent av dessa hade forbattrats (Figur 52).

Figur 52. Hudbesvar fére och efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen fordildrar i procent som rapporterat respektive symtom/sjukdom/
problem for sitt barn/tondring. Fordelningen inom varje stapel visar andelen fordldrar som rapporterade
att deras barn 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 6vriga rapporterade symtom innan gammaglobulinbehandling dominerade enligt
fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna trétthet (rapporterat for 52% av
barnen/tondringarna) och sjukdomskénsla (38%) (Figur 53).

Gammaglobulinet rapporterades ha en mycket god effekt: for 89% av barnen/tondringarna
hade trottheten blivit mycket eller ndgot mindre uttalad och for 94% av barnen/tonaringarna
hade sjukdomskinslan minskat efter insatt gammaglobulinbehandling (Figur 53). Ovriga
symtom utgjordes av huvudvirk, kriakningar, bldsor i munnen, kronisk andnéd-oklar
lungsjukdom, omvént kikarseende, flera typer av fododmnesintoleranser.

Figur 53. Ovriga symtom/sjukdomar/besvér inklusive sjukdomskansla och trétthet fore och efter insatt
gammaglobulinbehandling.
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Den sammanlagda stapeln visar andelen fordildrar i procent som rapporterat respektive symtom/sjukdom/
problem for sitt barn/tondring. Fordelningen inom varje stapel visar andelen fordldrar som rapporterade
att deras barn blivit helt bra-blivit sdmre efter insatt gammaglobulinbehandling.
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Sjukhusvard

Majoriteten barn/tonaringar (79%) hade inte behovt vardas pa sjukhus under de senaste 12
ménaderna p g a ndgon infektion (Figur 54).

Figur 54. Sjukhusvard de senaste 12 manaderna p g a infektioner.
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I de fall sjukhusvard hade varit nédvédndig berodde detta pa i forsta hand mag-/tarminfektion
(4 barn/tonaringar) och luftvédgsinfektioner (Figur 55).

Figur 55. Typer av infektioner som de senaste 12 manaderna resulterat i sjukhusvard. Antal fall
redovisas.
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Under de senaste 12 ménaderna rapporterade fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna att
30% av barnen/tonaringarna behovt vara hemma frin skola/barnomsorg 2-5 gdnger och lika
stor andel (30%) 6-12 ginger p g a infektioner (Figur 56). Sex barn/tonéringar (13%) hade
behovt vara hemma 13-18 génger och tre barn/tonaringar 25 ganger eller mer.
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Figur 56. Antal franvarotillféllen fran skola/barnomsorg de senaste 12 manaderna

Ej aktuellt
25 eller fler

19-24 ganger

13-18 ganger [

6-12 ganger ]

2-5 ganger ]

1 gang

Ingen gang

0%

20%

40% 60%

Barnet/tonaringen hemma p g a infektion

80% 100%

”Ej aktuellt” avser de barn som ej var i barnomsorg utanfor hemmet.

Forildrarna hade dven de behdvt vara hemma p g a sina sjuka barn. Tjugoatta procent hade
behdvt vara hemma 2-5 ganger under det senaste aret och 30% 6-12 ganger (Figur 57).

Figur 57. Antal franvarotillféllen for féraldrarna fran arbetet de senaste 12 manaderna gangerp g a

infektioner hos barnet/tonaringen.
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”Ej aktuellt” avser de barn som ej var i barnomsorg utanfér hemmet.

Foréldraparen/ensamsvarande fordldrarna ombads dven gora en uppskattning hur manga
dagar barnet/tonaringen sammantaget inte kunnat ga till skola/barnomsorg respektive inte
kunnat delta i fritidsaktiviteter under de senaste 12 ménaderna. I medeltal hade
barnen/tonaringarna behdvt vara hemma fran skola/barnomsorg nistan 18 dagar under aret.
Det fanns de som inte hade behovt vara hemma alls frén skola/barnomsorg p g a infektioner
liksom det fanns en individ som behovt vara hemma sammanlagt 60 dagar (Tabell 17).
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Tabell 17. Uppskattat antal franvarodagar fran skola/barnomsorg p g a infektioner.

Ej kunnat ga till skola/ | Ej kunnat delta i

barnomsorg fritisaktiviteter

n=89 n=41
Medelvarde 17,6 19,7
Median 12 9
Spridning min-max. 0-60 0-150

Egenvard och integrativ vard

Sex fordldrapar/ensamsvarande forédldrar (13%) rapporterade att deras barn/tonaring under
den senaste 12 manadersperioden behandlats med hélsokostpreparat/naturlikemedel (t ex
Kreuterblutsaft, Omega 3, C-vitamin, Echinaforce, Aloe vera juice) p g a barnets priméra
immunbrist/6kade infektionsbendgenhet (Figur 58).

Figur 58. Anvandning av halsokostpreparat de senaste 12 manaderna.
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Av dessa sex fordldrapar/ensamsvarande fordldrar rapporterade tre att barnet/tonaringen blivit
bittre av behandlingen, en svarande nej och fyra svarade att de inte visste om behandlingen
hade hjélpt.

Ett fordldrapar/ensamsvarande fordlder hade under den senaste 12 manadersperioden anlitat s k
integrativ vard, tidigare kallad alternativmedicin, (t ex akupunktur, zonterapi, homeopatisk
behandling) p g a barnets/tonaringens primdra immunbrist eller 6kade infektionsbenédgenhet.
Detta barn (10 ar) rapporterades ha blivit béttre.

Foraldrarapporterad halsa

Fragan om fordldrarnas uppfattning om barnets/tonaringens allmédnna halsotillstdnd &r fran de
enskilda mamma- respektive pappaenkiterna. I avsnitten om hélsotillstdnd 1 relation till
behandlingsmetod ges svaren i relation till totalt antal svarande mammor och pappor.
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Fordldrarnas bedomning av barnets/tondringens hiilsotillstand relaterat till
behandlingsmetod

Forildrarna ombads var och en bedoma sitt barns/tonarings allménna hilsotillstdnd pa en 5-
gradig skala fran "Mycket bra” till "Mycket déligt”.

»  Mycket bra: Subkutan hembehandling, 17/74 (23%) foréldrar
Intravends behandling, 0 fordldrar

»  Ganska bra: Subkutan hembehandling, 45/74 (61%) foréldrar
Intravenos behandling, 10/15 (67%) foréldrar

Tva fordldrar med barn/tondring med intravends behandling och tvé fordldrar med barn/
tondring med subkutan behandling bedomde barnets hilsotillstind som ganska daligt (Figur
59).

Figur 59. Foraldrarnas bedémning av sitt barns/tonarings allmanna halsotillstand. Resultaten ges i
procent.

100%

O Sc hem-
o/ |

= behandling

60% -
Bl

40% mottagning

. ]

% i
Mycket Ganska Varken bra Ganska Mycket
daligt daligt eller daligt bra bra

Den statistiska analysen visade att fordldrar med barn/tonéringar med subkutan
hembehandling bedomde dessa barns/tonaringars hélsotillstdnd som signifikant béttre
(p<0.05) jamfort med fordldrarna med barn/tonaringar med intravends behandling pa
mottagning.
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Mammors och pappors separata bedomning av barnets/tonaringens
hélsotillstand

Svarsmonstret mammor och pappor emellan oavsett behandlingsform var mycket
samstdmmigt och ingen statistisk skillnad kunde pavisas. Majoriteten mammor och pappor
beddmde att deras barn madde ganska eller mycket bra (Figur 60)*.

Figur 60. Foraldrarnas bedémning av barnets/tonaringens halsotillstand.
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Sammanfattning

Tva saker har undersokt genom att fraga fordldrarna om sjukdomar/symtom/problem hos
barnet/tondringen fore och efter insatt gammaglobulinbehandling:

1. Vilka symtom/sjukdomar/problem barn och tonaringar med primér immunbrist-

sjukdom eller 6kad infektionsbenédgenhet enligt sina forédldrar har fore insatt
gammaglobulinbehandling.

2. Den fordldrarapporterade effekten av insatt gammaglobulinbehandling pé de
symtom/sjukdomar/problem som rapporterades innan behandlingen.

Luftvigsinfektioner, trotthet och sjukdomskénsla var de vanligaste symtomen/sjukdomarna/
problemen som barnen/tondringarna led av innan insatt gammaglobulinbehandling enligt sina
fordldrar. Cirka en tredjedel av forédldrarna rapporterade att barnet/tondringen haft problem
med “ont i magen” och diarréer utan att orsaken hade kunnat fastslas och 16% rapporterade
att barnet haft ”andra mag-/tarmbesvér”. Fa fordldrar rapporterade att deras barn hade haft
problem med tarminfektioner men denna siffra kan dock vara hogre eftersom svars-
alternativen diarré utan faststdlld orsak och “andra mag- och tarmbesvir” kan innehdlla d&ven
infektionsrelaterade symtom/besvir.

Gammaglobulinbehandlingen rapporterades ha en dramatisk effekt nir det géller att reducera
luftvdgsinfektioner: mellan 75-100% av fordldrarna rapporterade en minskad frekvens
infektioner. Nésten hélften av barnen/tonéringarna rapporterades ha blivit helt bra vad géllde
pneumonier och néstan en tredjedel helt bra vad gillde otiter. De vuxna patienterna i ALPI-

¥ Barn/tonéringar med subkutan och intravends gammaglobulinbehandling sammanslagna.
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studien rapporterade ocksa att gammaglobulinbehandlingen hade en lika god forméga att
forebygga luftvigsinfektioner (se rapport 1/2007 i denna skriftserie).

De tv4 andra kardinalsymtomen pa en primdr immunbrist — trotthet och sjukdomskénsla —
blev mindre uttalade bland barnen/tonéringar efter insatt gammaglobulinbehandling, dock inte
1 samma omfattning som hos de vuxna (52% av barnen/tonaringarna, 67% av de vuxna
mindre trotta; 38% av barnen/tonaringarna, 82% av de vuxna minskad sjukdomskénsla). Det
gér inte med sékerhet att sdga vad denna skillnad beror pé — kanske kan det dock vara sa att
for barnen/tonéringarna ar det fordldrarna som rapporterat forekomst av dessa subjektiva
besvér/symtom fore och efter insatt behandling och inte barnen/tonéringarna sjélva vilket kan
leda till att farre barn anségs forbéttrade &n vad de sjdlva skulle ha bedomt.

I denna studie beddmde fordldrarna barnens/tonaringarna hélsa som god. Sarskilt
barn/tondringar med subkutan hembehandling bedémdes av sina forédldrar ha ett bra
hélsotillstdnd. Frdgan om upplevd hilsa anvénds allt oftare i olika studier eftersom det har
visat att detta &r en stark indikator for framtida hilsa (39-42). Eftersom det endast dr en enda
fraga skulle den ldmpa sig vél att anvinda vid dterbesok pa kliniken som ett sétt att enkelt
men standardiserat kunna f6lja fordldrarnas bedomning av barnets hélsa 6ver tid.

Milsittningen med substitutionsbehandlingen med gammaglobulin ér att minska frekvens och
svarighetsgrad av bakteriella infektioner och behov av sluten sjukhusvérd vilket fordldrarna i
denna studie rapporterar for sina barn. Den dramatiska reduceringen av frekvens
luftvégsinfektioner var inte relaterad till ndgon specifik diagnos (data visas ej). Denna
dramatiska minskning av infektionsfrekvensen ér inte enbart av mycket stor vikt for de
enskilda barnen och tonaringarna utan dven for samhéllet med minskade kostnader for att en
fordlder méste stanna hemma for vard av sjukt barn.

Den minskade infektionsfrekvensen och dirmed minskade kostnaderna ligger dven i linje med
det pagdende EU projekt som syftar till att 6ka medvetenheten om priméira
immunbrissjukdomar hos bl a sjukvérdspersonal for att pa sé sétt snabbare uppticka,
diagnostisera och behandla individer med dessa sjukdomar for att forbéttra
individernas/familjernas hélsorelaterade livskvalitet men dven reducera sjukvérds- och
samhéllskostnader (11).

Ett 10-arigt barn hade under de senaste 12 manaderna fatt nagon form av integrativ behandling.
Vi vet inte exakt vilken typ av behandling det var (t ex akupunktur, zonterapi, homeopatisk
behandling) men enligt lag 1998:531 om yrkesverksamhet pa hilso- och sjukvardens omrade
(43) far barn under atta ars alder inte yrkesméssigt undersokas eller behandlas av andra én de
som raknas in under samhéllets begrepp om hélso- och sjukvardspersonal”. Tretton procent
uppgav att deras barn senaste aret behandlats med hilsokostpreparat/naturlikemedel p g a
immunbristen/6kade infektionsbenégenheten. Bland de vuxna i ALPI-studien (rapport 1/2007 1
skriftserien) hade 164 (20%) patienter anvént hédlsokostpreparat/naturldkemedel senaste dret
och 61 (8%) patienter hade skt ndgon form av integrativ behandling. Det ar forstéeligt att
savil vuxna patienter som fordldrar soker andra behandlingsalternativ om de upplever att
de/deras barn inte mar bra. Baserat pa fynden i ALPI-studien framstir det som viktigt att vid
aterbesOken fraga fordldrarna om barnet/tondringen far ndgon annan alternativ behandling.
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6. Sjukdomens och behandlingens paverkan pa
livssituationen och livskvaliteten

I det foljande kapitel om sjukdomens och behandlingens péverkan pa livssituationen och
livskvaliteten har barn/tonaringar med subkutan och intravends behandling slagits samman till

en grupp.

Foraldrarnas uppfattning om barnets/tonaringens livssituation

Mammorna och papporna fick ta stdllning till fyra pastaenden i vilken utstrackning de trodde
sjukdomen och behandlingen paverkade barnets/tondringens livssituation. Svaren gavs som
kryss i ruta for ett av fyra fasta svarsalternativ: 1=stimmer inte alls, 2=stimmer inte sarskilt
vél, 3=stimmer ganska bra och 4=stimmer helt.

Undersokningen visade att mammor och pappor beddmde barnets/tonaringens livssituation
mycket lika (Figur 61). Tre av de fem pastdendena hade ett medelvirde under 2,0 hos bade
mammor och pappor. Det hogsta medelvirdet for bAde mammor och pappor sags for
pastdendet "Barnet kdnner sig annorlunda jamfort med andra barn pa grund av att han/hon har
en immunbristsjukdom/6kad infektionsbenidgenhet”. Det fanns dock ingen statistiskt
sakerstdlld skillnad mellan mammor och pappor i deras uppfattning om barnets livssituation.

Figur 61. Mammors och pappors upplevelse av barnets livssituation (P1-5)
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Fraga (P):

P1: Barnets tankar kretsar stdndigt kring immunbristsjukdomen/den 6kade
infektionsbenégenheten

P2: Barnets tankar kretsar standigt kring gammaglobulinbehandlingen

P3: Barnet kéinner sig annorlunda jamfort med andra barn pé grund av att han/hon har en
immunbristsjukdom/6kad infektionsbendgenhet

P4: Barnet tror att immunbristsjukdomen/6kade infektionsbendgenheten ska “’véxa bort”
senare i livet

P5: Barnet tycker att immunbristsjukdomen/6kade infektionsbendgenheten begrénsar
henne/honom i det dagliga livet
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Vad ar jobbigast for barnet/tonaringen med att ha en immunbristsjukdom?

Detta var en 0ppen friga ddr mammorna och papporna enskilt fick skriva ned sina fria svar pa
vad de upplevde var det jobbigaste for deras barn att ha en immunbristsjukdom/6kad
infektionsbendgenhet. Exempel pé citat frin svaren pa denna friga ir:

»  "Begrdnsning i olika sociala sammanhang. Hantera trottheten. Stdndigt behdva
planera in medicinen.” (CVID)

»  "Inte fd leka med kompisar sa mycket som han behéver.” (CVID)

»  VAtt behdva gora ldkarbesok och ta prover ndr han dr frisk.”(Ej diagnos)

»  "Att inte kunna géra allt han vill. Kdnna sig ovanlig.” (Ej diagnos)

v "Tankar infor framtiden, yrkesval, familjebildning och hur sjukdomsbilden kommer
att se ut.” (Hyper IgM-syndrom)

»  VAtt behéva avsdtta 3-4 timmar/vecka for behandling ndr han annars skulle kunna
leka.” (Hyper IgM-syndrom)

»  "Behandlingen. Inte vara som andra. Oro infor framtiden/sjukdomar.” (Hyper IgM-
syndrom)

’

»  VAtt alltid vara sjuk. Att hon missar kompisar. Att hon saknar skolan vid sjukdom.’
(IgG-brist)

»  Sjukdomsperioderna/sjukhusvistelser. Att behéva ta sprutorna. Att vara annorlunda.’
(IgG2-brist)

»  "Att inte orka lika mycket som kompisarna. Att inte kdnna sig helt frisk ndgon gdng.
Fragor om sin hdlsa, framtid.” (Kombinerad IgG-subklassbrist)

’

»  "Att inte vara som alla andra. Att jamt vara trott i kroppen och inte orka vad man vill.
Att man maste sticka sig.” (XLA)

»  “Att ibland inte kunna tréffa kompisar som dr sjuka, etc.” (Ovrigt)

Foraldrarnas oro infor barnets/tonaringens framtida liv

Mammorna och papporna tillfragades ocksa i vilken utstrickning de oroade sig for barnets
framtid. Aven hér gavs svaren som kryss i ruta for ett av fyra fasta svarsalternativ: 1=stimmer
inte alls, 2=stimmer inte sdrskilt vil, 3=stimmer ganska bra och 4=stimmer helt.

Undersokningen visade att mammor och pappor kédnde lika mycket oro infor sina barns
framtid, d v s det fanns ingen statistiskt sékerstélld skillnad mellan mammor och pappor i
deras grad av oro (Figur 62). Tva av de tre pdstdendena hade ett medelvédrde pa eller strax
under 3,0 hos bdde mammor och pappor (maximal oro=4).
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Figur 62. Foraldrarnas oro for barnets framtid (F1-3).
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Sammantagen oro

Forildrarna tillfragades med hjdlp av en 7-gradig skala om de sammantaget kiande oro pa
grund av barnets/tondringens primira immunbristsjukdom/dkade infektionsbendgenhet.

Pa den 7-gradiga skalan med 1=kénner ingen och 7=kénner mycket stark oro resulterade

mammornas skattning i ett medelvirde pa 4,6 (median 5,0, spridning 1-7) och pappornas 1 ett
medelvirde pé 4,6 (median 6,0, spridning 1-7). Det fanns ingen statistiskt sékerstilld skillnad
mellan mammor och pappor i deras grad av oro. Totalt hade 34% av mammor och 35% av

papporna markerat skalsteg 6 och 7 nedan (Figur 63).

Figur 63. Foraldrarnas sammantagna oro p g a barnets/tonaringens immunbrist/6kade
infektionsbenagenhet.
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Utover att tillfrdgas om grad av oro tillfragades &ven mammorna och papporna hur ofta de
kénde oro for sitt barn. Tva procent av mammorna och 8% av papporna rapporterade att de
oroade sig hela tiden. Fyrtiofem procent av mammorna och 38% av papporna hade markerat
svarsalternativet "Ganska ofta” och 37% respektive 28% svarsalternativet "Endast nér barnet
ar sjukt” (Figur 64). Det fanns ingen statistiskt sdkerstélld skillnad mellan mammor och
pappor i deras frekvens av oro.

Figur 64. Foraldrarnas upplevelse av hur ofta de oroade sig p g a barnets/tonaringens
immunbrist/6kade infektionsbenadgenhet.
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Konflikter i familjen

Foréldrarna fick ta stéllning till tre pastaenden om eventuella konflikter som kan uppstd i en
familj med, 1 detta fall ett barn/tonaring, med langvarig/kronisk sjukdom. De svarande kunde
ge sitt svar genom att kryssa i ett av fyra svarsalternativ: ”Stdmmer helt”, ”Stdmmer ganska
bra”, ”Stdmmer inte sdrskilt vdl” och ”Stammer inte alls”.

Tjugo mammor och pappor (20/89, 22%) svarade att barnets/tondringens sjukdom 1 hog grad
(’stammer helt”, ”stimmer ganska bra”) ledde till konflikter mellan fordldrarna, 5/88 (6%) att
gammaglobulinbehandlingen ledde till konflikter mellan fordldrarna och 13/87 (15%) att
barnets/tonaringens sjukdom i varierande grad ledde till konflikter mellan syskonen (Figur 65
och tabell 18).

Figur 65. Konflikter i familjen (P1-3)
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Tabell 18. Konflikter i familjen (P1-3).

P1 P2 P3
n=89 n=88 n=87

Stammer inte alls 45% 69% 64%
Stammer inte sarskilt val 33% 25% 21%
Stammer ganska bra 19% 5% 11%
Stammer helt 3% 1% 3%

Péstdenden (P) i figur 65 och tabell 19:

P1: Immunbristsjukdomen leder till konflikter/olika uppfattningar mellan oss foréldrar

P2: Gammaglobulinbehandlingen leder till konflikter/olika uppfattningar mellan oss fordldrar
P3: Immunbristsjukdomen leder till konflikter mellan syskonen

Denna typ av konflikter padverkade fordldrarna i varierande utstrackning. P& en 7-gradig skala
med fragan i vilken omfattning paverkar sadana konflikter ditt vdlbefinnande” och med
svarsalternativen 7= 1 allra hogsta grad till 1=inte alls resulterade mammornas skattning i ett
medelvérde pé 3,4 (median 3,5, spridning 1-7) och pappornas skattning i ett medelvirde pa
3,0 (median 2,0, spridning 1-7). Sammanlagt 21% av mammorna och 9% av papporna hade
markerat 6 eller 7 pa skalan, d v s att denna typ av konflikter i allra hogsta grad eller nést intill
paverkade deras vélbefinnande negativt. Det fanns ingen statistiskt sékerstilld skillnad mellan
mammor och pappor avseende denna fraga, d v s bAde mammor och pappor paverkas i lika
hog grad negativt i sitt vilbefinnande vid denna typ av konflikt.

Det fanns som nimnts nigra barn som bodde omvéixlande hos sin mamma och sin pappa.
Dessa foréldrar tillfragades i1 vilken utstrickning de oroades for barnets situation nir barnet
vistades hos den andra/andre forédldern. I nagra fall gav barnets sjukdom och
gammaglobulinbehandling upphov till oro och konflikter (Tabell 19).

Tabell 19. Oro nar barnet vistades hos den andra foraldern (P1-3). Antal redovisas.

Stadmmer inte alls
Stammer inte sarskilt val
Stadmmer ganska bra
Stammer helt

N =~ O b
W= 0O~
Eali =24 i)

Péstéende (P):
P1: Nér barnet bor hos den andra/andre fordldern oroar jag mig for att barnet ska fa infektioner

P2: Nér barnet bor hos den andra/andre fordldern oroar jag mig for hur den andra/andre
fordldern ska klara barnets gammaglobulinbehandling

P3 Nér barnet bor hos den andra/andre fordldern orsakar barnets gammaglobulinbehandling
konflikter/olika uppfattningar mellan oss foraldrar

Sammantaget 70% av 88 svarande mammor och pappor rapporterade att det i varierande
utstrdckning fanns ndgon annan vuxen person (ej sjukvardspersonal, ¢j
make/maka/sambo/partner) som de kunde fa stod av i relation till barnets sjukdoms- och
behandlingssituation. Resterande tredjedel av mammorna och papporna (26/88, 30%) sa sig
aldrig ha mgjlighet till ett sddant stod (Figur 66). Av dem som sa sig inte ha mdjlighet till stod
utanfor familjen eller sjukvéirden var 18% mammor och 44% pappor.
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Figur 66. Foraldrarnas stdd av annan vuxen person.
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Livskvalitet

Mammorna respektive papporna tillfrdgades med hjilp av en 7-gradig skala hur de bedémde
barnets/tonaringens livskvalitet (1=sdmsta tdnkbara livskvalitet, 7=bdsta tdnkbara
livskvalitet). Medeltalet for mammornas skattning var 5,6 (median 6,0, spridning 3-7) och
pappornas 5,5 (median 6,0, spridning 1-7). Det fanns ingen statistiskt sdkerstélld skillnad
mellan mammor och pappor i deras beddmning av barnens/tondringarnas livskvalitet. Av 88
fordldrar bedomde sammanlagt 59% av mammorna och 58% av papporna sitt barns
livskvalitet som bésta mdjliga eller nést intill (skalsteg 6 eller 7 nedan i figur 67).

Figur 67. Foraldrarnas beddémning av barnets livskvalitet.
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Mammorna och papporna tillfragades dven med hjilp av en 7-gradig skala hur de bedomde
sin egen livskvalitet (1=sdmsta tdnkbara livskvalitet, 7=bdsta tdnkbara livskvalitet).
Medeltalet for mammornas skattning var 5,5 (median 6,0, spridning 3-7) och pappornas 5,4
(median 6,0, spridning 1-7). Det fanns ingen statistiskt sékerstélld skillnad mellan mammor
och pappor i deras beddmning av egen livskvalitet. Av 88 fordldrar bedomde sammanlagt
56% av mammorna och 58% av papporna sin egen livskvalitet som bédsta mojliga eller nést
intill (skalsteg 6 eller 7 nedan i figur 68).
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Figur 68. Foraldrarnas beddomning av sin egen livskvalitet.
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Bedomning av livskvaliteten for barnen/tonaringarna och av fordldrarnas egen livskvalitet
delades dven upp beroende pa vilken behandlingsform barnet/tonéringen hade (Tabell 20).
Inga skillnader kunde ses mellan grupperna.

Tabell 20. Féraldrarnas bedémning av sin egen och barnets livskvalitet.

‘ Subkutan Subkutan Intravenés Intravenos
hembehandling hembehandling behandling behandling
mottagning mottagning
Foréldrars Barnets Foréldrars Barnets
livskvalitet Livskvalitet livskvalitet Livskvalitet
n=73 n=73 n=15 n=15
Medelvarde 55 55 55 55
Median 6 6 6 6
Spridning min-max. 3-7 1-7 3-7 1-7
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Hilsorelaterad livskvalitet enligt CHQ-PF28

Foraldraparens/ensamsvarande fordldrarnas rapporterade svar pa livskvalitetsinstrumentet
CHQ-PF28 visas i tabell 21 nedan. Det l4gsta medelvirdet rapporterades for
barnens/tonaringarnas allménna hélsotillstand (General Health, GH).

CHQ.PF28 Spridning
Medelvarde min-max

Tabell 21. CHQ-PF28.

BE:  Barnets beteende 63,8 32,5-100,0 52

BP: Kroppslig vérk hos barnet 74,0 20,0-100,0 52

CH:  Halsoférandringar hos barnet 67,8 25,0-100,0 52

GBE: Barnets sammantagna beteende jamfort med 74,6 30,0-100,0 92
andra barn i samma alder

GGH: Barnets sammantagna hélsa 60,4 0,0-100,0 52

GH:  Barnets generella halsotillstand 35,3 0,0-77,5 52

MH:  Barnets psykiska vélbefinnande 76,1 25,0-100,0 52

PF:  Barnets fysiska férmaga 72,4 0,0-100,0 51

REB: Begransning i barnets deltagande i aktiviteter p g a 85,9 0,0-100,0 52
emotionella eller beteendeproblem

RP:  Begransning i barnets deltagande i aktiviteter p g a 24 0,0-100,0 92
fysiska problem

SE: Barnets sjalvkansla 771 50,0-100,0 50

PE:  Féraldrarnas valbefinnande i relation till barnets 68,6 12,5-100,0 52
sjukdom

PT:  Foraldrarnas upplevelse av att ha nagon egen tid i 81,9 0,0-100,0 52
relation till barnets sjukdom

FA: Familjeaktiviteter 778 31,25-100,0 52

FC:  Familiesammanhallning 75,8 30,0-100,0 52

I figur 69 visas resultaten frdn ALPI-studien tillsammans med resultat fran andra studier dar
fordldrar besvarat CHQ-instrumentet for att rapportera om sitt barns, sin egen och familjens
halsorelaterade livskvalitet. Figuren visar grafiskt’ att ”ALPI-forildrarna” rapporterade en
samre hilsorelaterad livskvalitet for sina barn/tondringar pa 10 av de 15 delskalorna jAmfort
med de europeiska/brasilianska.

? Négra statistiska jamforelser har inte gjorts.
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Figur 69. CHQ-PF28. ALPI-studien jamfoért med studie som inkluderar barn fran Europa/Brasilien (6)
med primara immunbrister och en svensk studie som inkluderar barn med juvenil kronisk artrit,
kortvaxthet, diabetes och astma (20).

—e— ALPI-barn/tonaringar
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Foraldragrupper —a— Juver1|l kronisk artrit
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Nésta figur (Figur 70) visar medelvérdena for de 15 delskalorna for mammorna respektive
papporna i ALPI-studien. Studien visade en sékerstélld skillnad mellan mammor och pappor
for delskalan ”fordldratid” (PT) dir mammorna upplevde att de hade mindre egen tid, d v s tid
for egna aktiviteter och for sina egna behov, jamfort med papporna (p<0.05)

Figur 70. CHQ, medelvarden fér mammor och pappor i ALPI-studien.

CHQ —e— Pappor
Foraldrar i ALPI-studien —a— Mammor

BE BP CH GBE GGH GH MH PF REB  RP SE PE PT FA FC
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Ingen skillnad kunde pévisas for instrumentets 15 delskalor i relation till behandling
(subkutan eller intravends gammaglobulinbehandling) eller till klinik. Det var inte mojligt att
undersoka eventuella fordldrarapporterade skillnader avseende den hilsorelaterade
livskvaliteten enligt CHQ i relation till barnets diagnos p g a for {4 fordldrar 1 varje
jamforelsegrupp.

Sammanfattning och kommentarer

Studien visade att fordldrar 6ver lag bedomde att deras barn hanterar sin livssituation vl 1
relation till sjukdom och behandling och att barnen/tonéringarna inte 14t tankar pa sjukdom
och behandling pdverka det dagliga livet. Fordldrarna beddmde dven barnens/tondringarna
hilsorelaterade livskvalitet som god. Forédldrarna sjdlva daremot kidnde en oro att
immunbristen/den 6kade infektionsbendgenheten skulle paverka barnets/tonaringens framtida
liv och hilsa negativt. Ingen skillnad i grad av oro eller hur ofta man upplever sig orolig for
sitt barn kunde pavisas mellan mammor och pappor.

Pé den 6ppna fradga vad som fordldrarna upplevde att deras barn tyckte var jobbigast med att
ha en immunbrist/6kad infektionsbendgenhet var de vanligaste svaren “att ta behandlingen”,
att inte vara som andra” och “att ofta vara sjuk/trott”.

Bade barnets/tonaringens sjukdom som gammaglobulinbehandling visade sig kunna leda till
konflikter inom familjen och som paverkade fordldrarnas vilbefinnande i negativt. Det dr
viktigt att notera att en tredjedel (bland vuxna immunbristpatienter en femtedel, se rapport nr
1/2007 1 skriftserien) rapporterade att de inte hade ndgon annan vuxen utanfor familj eller
sjukvérdspersonal som de kunde fa stdd av och fa diskutera kanske “tabubelagda” amnen som
konflikter p g a ett barns sjukdom. Det dr darfor viktigt att ta upp frdgor om oro och konflikter
inom familjen med fordldrarna vid dterbesok for att visa att detta inte dr ovanligt och att det ar
ndgot "fel” pd familjen och att bygga upp rutiner eller program for att kunna ge ett adekvat
stod frén klinikens sida.
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Studien visade att de fordldrar som ingick i ALPI-studien skattade sina barns hélsorelaterade
livskvalitet som sdmre jamfort med europeiska/brasilianska forédldrar till barn med primér
immunbrist. Detta beror troligtvis pé att den sistndmnda gruppen valdes ut for en
lakemedelsstudie och dérfor inte fick ha ndgra andra sjukdomar &n sin primédra immunbrist.

Studien visade dven att mammorna upplevde att de hade mindre egen tid for egna aktiviteter
och egna behov jimfort med papporna. En tolkning av detta resultat dr att det fortfarande ar
mammorna som till stor utstrickning tar ansvar for de praktiska aspekterna av barnets
sjukdom och behandling.
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7. Kontakter med immunbristvarden

Dessa fragor ér frdn den gemensamma fordldraenkéten och svar ges i relation till antal
svarande fordldrapar/ensamsvarande fordldrar. I detta avsnitt har barn/tonaringar med
subkutan och intravends behandling slagits samman till en grupp.

De flesta barn/tonaringar (27 stycken, 56%) kallades till ordinarie aterbesok till 1dkare 1-2
ginger per ar. Tretton (27%) kallades pa dterbesok 3-4 ganger per ar (Figur 71).

Figur 71. Antal ordinarie lakarbestk per ar p g a immunbristen/den 6kade infektionsbenagenheten.
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Det var mer ovanligt att barnen/tonaringarna kallades till aterbesok hos sjukskoterska men nir
det skedde var det dven hér vanligast med 1-2 ganger per ar (10 barn/tonéringar, 21%). Nagra
familjer kallades inte till ordinarie aterbesok hos sjukskoterska men 6nskade detta (Figur 72).

Figur 72. Antal ordinarie sjukskoterskebesok per ar p g a immunbristen/den 6kade
infektionsbenagenheten.
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Det vanligaste sittet att kontakta mottagningen/motsvarande var att ringa (46
fordldrapar/ensamsvarande fordldrar, 96%) (Figur 73).

Figur 73. De vanligaste satten att kontakta mottagningen.
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De flesta tyckte att den tid som avsattes for ordinarie aterbesok for barnet/tondringen hos
lakaren var lagom lang (39 fordldrapar/ensamsvarande foréldrar, 81%). Sex
fordldrapar/ensamsvarande fordldrar (13%) tyckte att tiden var for kort (Figur 74).

Figur 74. Upplevelsen av den tid som vanligtvis avsattes for lakarbesok.
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Trettio fordldrapar/ensamsvarande fordldrar (64%) tyckte att nir vil tid avsattes for besok hos
sjukskdterska sa var den lagom ldng (Figur 75).

Figur 75. Upplevelsen av den tid som vanligtvis avsattes for sjukskoterskebesok.
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Foraldrarna tillfragades om de hade kontakt med, eller 6nskade kontakt med, andra
yrkesgrupper pa grund av barnets immunbrist/6kade infektionsbenégenhet. Fyrtiosex forédldrar
uppgav att de hade kontakt med annan yrkeskategori, 21 fordldrar uppgav att de 6nskade
kontakt (Tabell 22).

Tabell 22. Kontakt med andra yrkesgrupper. Data anges i procent.

Har kontakt med Onskar kontakt med
n=46 n=22
Sjukgymnast 46% 45%
Arbetsterapeut 4% 9%
Dietist 41% 45%
Kurator 30% 32%
Psykolog 41% 27%
Annan 26% 9%

Kontakt med andra foraldrar

Arton fordldrapar/ensamsvarande fordldrar (38%) rapporterade att de hade kontakt med annan
familj dir det fanns ett barn med primir immunbrist/6kad infektionsbendgenhet (Figur 76).
Av dem som inte hade ndgon sddan kontakt dnskade drygt hélften (52%) att fa det.
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Figur 76. Kontakt med annan familj med barn/tonaring med immunbrist/6kad infektionsbenagenhet..
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Sammanfattning och kommentarer

Kontakten med den egna mottagningen rapporterade fordldrarna fungerade bra med aterbesok
oftast 1-2 ginger alternativt 3-4 per &r. Fordldrarna upplevde att lagom mycket tid avsattes for
aterbesoken bade till lakare och till sjukskdterska. Det finns familjer som inte kallas till
aterbesok hos sjukskoterska men som skulle vilja det. Fordldrarna kontaktade nistan
uteslutande sin mottagning via telefon.

Manga familjer hade inte ndgon kontakt med en annan familj med ett barn med primér
immunbrist/0kad infektionsbendgenhet trots att de egentligen ville ha det. Har maste
antagligen personalen pa mottagningarna/motsvarande dar barnen/tondringarna foljs upp bli
béttre pa att bade betona betydelsen av att ha kontakt med patientorganisationen PIO och
forsdkra sig om att fordldrarna har fatt information om féreningen. Det ar viktigt att vid
aterbesok efterfradga och eventuellt “peppa” att fordldrarna tagit kontakt med PIO centralt eller
via nidrmaste lokalavdelning.
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8. Information och undervisning

Dessa fragor i detta kapitel dr fran de enskilda mamma- respektive pappaenkiterna och svar
ges 1 relation till antal totalt antal svarande mammor och pappor. I detta kapitel har
barn/tonaringar med subkutan och intravends behandling slagits samman till en grupp.

Foraldrainformation/undervisning

Hilften eller fler av mammorna/papporna (50-83%) hade fatt information och/eller
undervisning om barnets/tonaringens sjukdom, dess orsak, symtom, behandling, eventuella
biverkningar av gammaglobulinbehandlingen och andra kompletterande behandlingar, t ex
antibiotika. Farre dn en femtedel av mammorna/papporna (2-17%) rapporterade att de fatt
information/undervisning om vad man som forélder sjdlv kan goéra om barnet blir infekterat,
hur det dr att leva med ett barn med immunbristsjukdom/6kad infektionsbendgenhet och
mdjligheten till ndsskoljningar. Tva mammor/pappor rapporterade att de aldrig fatt ndgon
information/undervisning om de punkter som fanns listade 1 enkéten (Figur 77).

Figur 77. Foraldrarnas uppgift om vad de fatt information/undervisning om.
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I de fall dir undervisning forekommit hade majoriteten mammor/pappor (90%) fétt den
tillsammans med den egna familjen medan resterande 10% fatt undervisningen i grupp
tillsammans med andra familjer.

Alla mammor/pappor hade fatt muntlig information barnets/tonaringens sjukdom och
behandling, knappt hélften (45%) skriftlig information (Tabell 23).

Tabell 23. Satt pa vilket informationen givits.

Informationssatt
n=84

Muntligt 100%
Skriftligt 45%
Annat satt 10%

Det var 1 forsta hand sjukskoterskor och lidkare som givit informationen till
mammorna/papporna (Tabell 24). I ndgra fall hade dven annan yrkeskategori deltagit i
informationen/undervisningen, t ex arbetsterapeut.

Tabell 24. Yrkeskategori som gav informationen/undervisningen.

I
n=86

Lakare 98%
Sjukskoterska 50%
Annan yrkeskategori 9%

Pé fradgan om den information man fatt givit svar pa de frdgor man hade svarade sammanlagt
58 mammor/pappor (68%) att det hade man fullsténdigt eller till storsta delen fatt.
Sammanlagt 28 mammor/pappor (32%) tyckte att den information de fatt endast delvis eller
inte alls gav svar pa de fragor man hade (Figur 78).

Figur 78. Foraldrarna uppfattning om informationen/undervisningen givit svar pa deras fragor.
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Majoriteten mammor/pappor 6nskade mer information om barnets/tonaringens sjukdom och
behandling (Tabell 25) och da framfor allt om sjukdomen, gammaglobulinbehandlingen och
hur det ar att vara forélder till ett barn med immunbrist/6kad infektionsbendgenhet (Figur 79).

Tabell 25. Foraldrarnas dnskan om ytterligare information.

Onskar mer information
n=89

Ja 63%
Nej 37%

Figur 79. Omraden foraldrarna énskade mer information/undervisning om.
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Informationen/undervisningen ville mammorna/papporna framfor allt ha muntligt och
skriftligt. Arton procent ville kunna finna informationen pa Internet. Relativt fa efterfragande
dataprogram (12%) eller video (10%) (Figur 80).

Figur 80. De satt foraldrarna angav att de 6nskade informationen pa.
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Mammorna/papporna tillfragades om deras kunskapsbehov hade foridndrats over tid, d v s om
de hade ett annat informationsbehov idag jimfort med nér barnets diagnos stélldes. For 32 av
89 svarande (36%) hade informationsbehovet okat, for 23 (26%) minskat och for 34 (38%)
var det ofordndrat.

Majoriteten mammor/pappor (73%) hade sjdlva sokt information om barnets priméra
immunbrist/0kade infektionsbendgenhet. Femtiofem (86%) av dem hade sokt ytterligare
information via Internet, 36 (56%) via den svenska patientorganisationen (P10O), 26 (41%) 1
tidskrifter, 24 (38%) i forskningsrapporter och 23 (36%) genom att kontakta andra
fordldrar/patienter (Figur 81).

Figur 81. De satt féraldrarna uppgav att de sjalva sokt information pa.
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Kontakt med patientféoreningen

Drygt en tredjedel av mammorna/papporna (38%) hade kontakt med den svenska
patientorganisationen (PIO), resterande hade det inte.

Undervisning om gammaglobulinbehandling

De flesta mammorna/papporna hade erbjudits och deltagit 1 undervisning om
gammaglobulinbehandling. En tredjedel rapporterade att de inte hade erbjudits denna
undervisning (Tabell 26). Undervisningen om gammaglobulinbehandlingen hade 1 huvudsak
givits av sjukskoterska (81%) eller av sjukskoterska och lidkare tillsammans (11%).
Undervisningen gavs oftast 1-2 ginger (Tabell 27).

Tabell 26. Erbjudande om undervisning om gammaglobulinbehandlingen.

Ja, jag har deltagit 64%
Ja, men jag har inte deltagit 6%
Nej 30%
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Tabell 27. Antal ganger undervisningen gavs.

I T

1-2 ggr 33%
34 26%
5-6 23%
7-8 11%
9 eller fler 4%
Fortlépande 4%

Information/undervisning till anhoriga

Foréldrarna tillfrigades om nagon annan anhorig/nérstdende (ej make/maka/sambo/partner)
fatt information om barnets/tondringens sjukdom och behandling vilket 82% av de 89
mammorna/papporna rapporterad inte hade skett (Tabell 28).

Tabell 28. Yrkeskategori som gav information/undervisning till anhériga.

Ja, av lakare 15%
Ja, av sjukskéterska 4%
Ja, av annan yrkeskategori 4%
Nej 82%

Nar det specifikt géllde undervisning om gammaglobulinbehandlingen hade far-/morforéldrar
eller andra nérstdende i sammanlagt fyra familjer fatt delta.

Foraldrabedomd kvalitet av information och undervisning

Pé de foljande sidorna visas resultaten avseende tillfredsstéllelse och viktighet nir det géller
information och utbildning (Figur 83-92).

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

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

78



Ett exempel pa hur en fraga sdg ut i enkdten visas nedan (Figur 82).

Figur 82. Exempel pa fragekonstruktion.

Hur begriplig ar den information du far av lakaren/ldkarna?

Q  Utmirkt

O  Mycket bra

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

U Ganska dilig U Mycket viktigt

U Dalig O Viktigt

O Mycket délig U Inte sérskilt viktigt

U Oacceptabel U Inte viktigt alls

U Har ingen uppfattning/vet ej

O  Ej aktuellt, har ej fatt ndgon information

U Har triffat/pratat med s manga olika ldkare att jag ej kan ta stillning till frigan

Genom att kombinera tillfredsstéllelse med viktighet dr det mdjligt att identifiera de
forbattringsomraden som dr mest angeldgna att arbeta med, d v s frdgor med hog viktighet
men lag tillfredsstéllelse.

I figurerna med staplar &r de siffror som visas pé 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 si 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 én sju svarande.
Redan innan studien startade sattes som grans minimum 7 svarande for att redovisa resultat.
Detta gjordes for att skydda patienternas identitet.

Det orangefargade strecket tvérs over stapelfigurerna dr medelvardet for alla foraldrar
sammanlagt for en viss fraga (minimum=1, maximum=8). Med hjdlp av medelvérdet kan
varje klinik jamfora och se om de ligger 6ver eller under “riksmedelvirdet”.

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

For de kliniker som hade tillrackligt mdnga svarande mammor/pappor kan konstateras att tva
kliniker pa samtliga fragor ligger 6ver “riksmedelvérdet” (klinik nr 41 och 53). En klinik (nr

54) ligger genomgaende under “riksmedelvirdet”.

Viktigheten av de 10 faktorer som efterfraigades bedomdes alla mycket hogt (som ldgst ett
medelvérde pé 4,1 av maximala 5,0).
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Figur 83. Hur begriplig &r den information du far av lakaren/lakarna?
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Figur 84. Hur begriplig ar den information du far av sjukskoterskan/sjukskoterskorna?
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Figur 85. Hur ar lakarens/lakarnas férmaga att visa engagemang nar han/hon informerar dig?
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Figur 86. Hur ar sjukskoéterskans/sjukskoterskornas formaga att visa engagemang nar

han/hon informerar dig?
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Figur 87. Hur ar lakarens/lakarnas information om din gammaglobulinbehandling,

- hur det fungerar, hur och nar det skall tas, eventuella biverkningar, etc?
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Figur 88. Hur ar sjukskoéterskans/sjukskoéterskornas information om din gammaglobulinbehandling,

- hur det fungerar, hur och nar det skall tas, eventuella biverkningar, etc?
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Figur 89. Hur ar dina mojligheter att stalla fragor till Iakaren/lakarna?
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Figur 90. Hur ar dina méjligheter att stalla fragor till sjukskoterskan/sjukskoterskorna?
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Figur 91. Hur ar dina méjligheter att fa diskutera med lakaren/lakarna om den fortsatta varden och
behandlingen av din immunbrist/6kade infektionsbendgenhet?
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Figur 92. Hur ar dina mojligheter att fa diskutera med sjukskoterskan/sjukskéterskorna om den
fortsatta varden och behandlingen av din immunbrist/6kade infektionsbenagenhet?
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Sammanfattning och kommentarer

Ett kvarstdende informationsbehov identifierades bland fordldrarna dar 32% tyckte att den
information eller undervisning man fatt endast delvis eller inte alls givit svar pa de fragor som
man hade. Undervisning har som regel givits 1-2 eller 3-4 ganger. Majoriteten fordldrar (63%)
onskade mer information om barnets/tonaringens sjukdom, behandling och hur det 4r att vara
fordlder till ett barn med priméir immunbrist/0kad infektionsbenégenhet. Det sistndmnda hade
endast cirka 10% av fordldrarna fatt mojlighet att diskutera.

Den fordldrabedomda kvaliteten av klinikerna avseende personalens formaga att informera pé
ett begripligt och engagerat sitt och att involvera fordldrarna i diskussionen om
barnets/tondringens vird och behandling 14g genomgiende hogt (runt ”bra” eller hogre). Dock
lag en klinik genomgaende ldgre dn 6vriga pa samtliga 10 bedomningspunkter.
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9. Foraldrabedomd kvalitet av immunbristvarden

Dessa fragor dr fran den gemensamma fordldraenkéten och svar ges 1 relation till antal
svarande fordldrapar/ensamsvarande fordldrar. I detta avsnitt har barn/tonaringar med
subkutan och intravends behandling slagits samman till en grupp.

Foraldrarna tillfragades hur tillfredsstéllda de var med ett flertal foreteelser pa den enhet dar
dras barn/tonéring foljdes upp, t ex likarnas respektive sjukskoterskornas formaga till
engagemang, lakarnas respektive sjukskoterskornas information om gammaglobulinbehand-
lingen och mojligheten att {4 traffa samma lakare respektive sjukskoterska vid ordinarie
aterbesok.

Fragorna har stéllts med samma teknik som beskrivs i avsnittet “Information och
undervisning”.

Tillfredstallelse och viktighet

Foréldraparen/ensamsvarande fordldrarna markerade 6ver lag en hog tillfredsstéllelse med
immunbristvarden och det bemdtande som deras barn/tondring och de sjélva fick pa den klinik
dar uppfoéljningarna skedde (Figur 93). Undantagen utgjordes av mgjligheten att {3 tréffa
ordinarie ldkare respektive sjukskdterska vi akuta besok nagot som
fordldraparen/ensamsvarande fordldrarna samtidigt angav var viktigt for dem (4,0 respektive
3,9 pa viktighetsskalan) (Figur 93).

Figur 93. Foraldrarnas tillfredstallelse med bemdtandet.

Medelvarde for tillfredsstallelsen samt medelvarde for varje fragas viktighet anges.

Medelvarden viktighetsgrad

Méjligheten att komma fram till mottagningen per
telefon

Personalen formaga att skapa en trevlig stdmning pa
mottagningen

Majlighet att traffa samma lakare vid ordinarie besok

Mdjlighet att traffa samma sjukskoterska vid ordinarie
besok

Mdjlighet att tréffa ordinarie l&kare vid akuta besok

Mdjlighet att tréaffa ordinarie sjukskoterska vid akuta
besok

Lakarnas bemétande nér det galler att visa forstaelse

Sjukskoterskornas bemdtande nar det galler att visa
forstaelse

Lakarnas formaga att ge stod och uppmuntran

Sjukskoterskornas formaga att ge stod och
uppmuntran

Lakarnas intresse att lyssna

Sjukskdterskornas intresse att lyssna
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Sammanfattning och kommentarer

Foréldrarna ar som grupp mycket néjd med den vérd och det bemotande de far vid sina
kliniker/enheter. Enskilda fordldrar dr dock missnéjda och har markerat “oacceptabel”
kvalitet/bemdtande pa vissa fragor. Det finns alltsd en spridning inom gruppen (data visas ¢j)
dven om medelvérdena dr hoga for majoriteten omrdden. Fordldrabedomda kvalitets-
variationer fanns mellan klinikerna. En mélséttning med ALPI-studien var att finna ”goda
exempel” och ldra av varandra vilket vi hoppas blir fallet. Det ar viktigt att de kliniker som
genomgaende ligger ldgre dn andra i patienternas kvalitetsbedomning ser over sin verksambhet,
rutiner och bemdtande.

Det fordldrarna upplevde som sérskilt viktigt i immunbristvarden handlar om sjukskéterskornas
intresse att lyssna till fordldrarna, att fa trdffa samma lakare och att komma fram pa telefon.
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SLUTKOMMENTARER

Urval och bortfall

Samtliga de barn- och ungdomskliniker som identifierades valde att delta i studien. Av alla
potentiella svarande vid dessa kliniker var det endast tva fader som utesldts av personalen
eftersom dessa pappor inte hade kontakt med sina barn. Av de totalt 163 mammor och pappor
som tillfragades om att delta i studien genom att besvara enkéter hade 93 stycken efter tva
paminnelser gjort detta. Det hade forstés varit onskvart att &nnu fler fordldrar hade besvarat
enkéterna men en svarsfrekvens pa 57% anses vara god for en enkdtundersokning som
genomfors genom att enkéter sinds hem till potentiella respondenter (44). Det ar inte ként
varfor vissa fordldrar valt att inte besvara enkéten och nadgon bortfallsanalys har inte
genomforts.

Sammanfattning och konklusioner/slutsatser

Denna studie visar att de deltagande fordldrarna beskriver att deras barn lever ett normalt liv och
att fordldrarna inte tycker att barnen/tonéringarna i nagon storre utstrickning verkar vara
bekymrade for sin sjukdom och behandling. Den subkutana gammaglobulinbehandlingen
dominerar och ges som hembehandling. Den gammaglobulinbehandling barnen/tonaringarna far
(subkutant eller intravendst) upplevs av fordldrarna fungera vil och &r utan allvarliga
biverkningar och ger ett mycket gott skydd mot infektioner. Fordldrarna rapporterar en mycket
hog tillfredsstéllelse med gammaglobulinbehandlingen och de allra flesta upplever att
barnet/tondringen har ett gott hélsotillstdnd. Det finns dock troligtvis behandlingsmoment som
skulle kunna utvecklas och hdr kan det vara fragan om bristande kunskaper hos dem som initialt
utbildar fordldrarna. Baserat pa studiens resultat dr det dven viktigt att diskutera attitydfragor till
fordldrars roll 1 barnets/tondringens behandling; de fordldrar som hade barn med intravends
behandling pa sjukhuset var i 14g grad involverade i behandlingen och var déligt informerade om
t ex varfor gammaglobulinpreparat hade bytts. Kanske kan det vara sa att behandlande
sjukskoterskor i bista vilmening “tar 6ver” behandlingen dven om forildrarna vill vara mer
delaktiga. Ungefdr en tredjedel av fordldrarna till barnen/tondringarna med sjukhusbehandling
skulle vilja 6verga till egenbehandling i hemmet.

Fordldrarna var 6ver lag inte sérskilt oroade vad géllde barnens/tonaringarnas
gammaglobulinbehandling (subkutan eller intravends). Det man var mest orolig dver var att
det skulle finnas smittimnen i gammaglobulinpreparaten. Studien har dock identifierat
sdkerhetsbrister (bl a bristande kontroller innan start av subkutan infusion, ingen 6vervakning
efter avslutad intravends infusion). Det ér av storsta vikt att fordldrar och barn/tonaringar far
en korrekt undervisning om gammaglobulinbehandling sa att de forstér vikten av en sdker
behandling och vad som annars kan intrdffa. Om adrenalin skrivs ut for att ha i beredskap vid
hembehandling varierar mycket 6ver landet. Det dr onskvért att forsoka né fram till nationella
riktlinjer eftersom det dr viktigt att alla — fordldrar, barn, personal — kdnner sig trygga
eftersom det dr en absolut grundforutséttning for en framgéngsrik hembehandling.

Fordldrarna var dver lag alltsd tillfreds med barnets gammaglobulinbehandling, hélsa och
livssituation. Fordldrarna beskrev dock sin egen livssituation som svarare. Ménga upplevde en
uttalad och frekvent oro infor barnets framtid och hade ett behov av att {4 tala om hur det ar
att leva med ett barn med en primir immunbrist/6kad infektionsbenidgenhet och att fa stod i
denna situation. Barnets sjukdom och behandling kunde i vissa familjer d&ven skapa konflikter
mellan fordldrarna och mellan syskonen i familjen. Det &r alltsé viktigt att fraga fordldrarna
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vid aterbesok hur de mar, inte enbart barnet/tondringen, och ge tid for fragor och rad. Det &r
viktigt att genom frégor visa att det ar tilldtet for fordldrarna att tala om “’tabubelagda”
foreteelser som konflikter inom familjen ndr man har ett sjukt barn. Utbildningstillfdllena
infor hembehandling dr utmaérkta att anvdnda for detta och méste vara tillrdckligt manga for
att inte endast de tekniska momenten med gammaglobulinbehandlingen ska lédras utan att
fordldrarna dven fir s& minga utbildningstillfillen att de hinner bearbeta given information
och f4 mojlighet att stilla andra typer av fragor dn rent tekniska. Personalen inom
immunbristvarden kan sékert i betydande grad dven utveckla bittre rutiner som dven
inkluderar mojligheten for forédldrar att fa traffa t ex kurator for radgivning och stod. Trots att
alla de barn/tonaringar som bildar underlag for denna studie vardas vid barnklinik hade alla
forildrar fatt information om méjligheten att ansdka om vardnadsbidrag. Overhuvudtaget
behover det psykosociala omhidndertagandet forbéttras. Fordldrar som roker méste aktivt
uppmanas och ges stod till att sluta.

Rutiner for uppfoljning efter besked om att ett barn lider av en immunbrist &r ocksd mycket
viktiga att utveckla. Denna studie visar att manga fordldrar upplever en mycket stor fortvivlan
over att fa beskedet att deras barn har en primér immunbrist. Lakare vid vardinréittningar
maste bli bittre i motet med fordldrar som soker for att fordldrar misstdnker att deras barn har
en immunbrist sé att inte fordldrar ska behdva uppleva sig sa krénkta som vissa fordldrar gor i
denna studie ménga ar efter sin forsta kontakt med hélso- och sjukvarden. Detta pekar pa att
det finns ett stort behov av utbildning av sjukvardspersonal dver lag och att nd ut med
budskapet att primdra immunbrister dr vanliga och vilka symtomen pé dessa sjukdomar ar.
Studien visar ocksa att det finns ett utbildningsbehov av personal vid apoteken.

Gammaglobulinbehandlingen till barn och tonaringar med primér immunbrist eller 6kad
infektionsbendgenhet verkar 6ver lag fungera bra vid de deltagande klinikerna och foréldrarna
ar 1 huvudsak n6jda med bemdtandet. Lakare och sjukskdterskor inom immunbristvarden
behover dock vidareutveckla utbildningsprogram och rutiner for kontinuerligt stod till
fordldrarna. Som ett exempel méste personal bli béttre pa att aktivt informera om, och kanske
bjuda in, PIO. Det ar ocksd mycket viktigt att borja utbilda andra &n “enbart” mammor och

pappor.

Det vore dven av stor betydelse att pa nationell niva enas om atminstone nagra
standardiserade fragor, eller instrument, for en enhetlig uppfoljning av barns/tonéringars
immunbristsjukdom och familjernas situation. En nationell databas kopplad till den
europeiska ESID databasen vore onskviért.
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