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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 beskriver hur en grupp barn och tondringar med primar immunbrist eller
okad infektionsbendgenhet och gammaglobulinbehandling upplever sin livssituation och
livskvalitet 1 relation till sjukdom, behandling och bemodtande.

Som komplement till den svenska rapportserien kommer ett antal vetenskapliga artiklar med
mer ingdende och jdmforande analyser att sindas till internationella tidskrifter for publicering.

ALPI-studien har genomforts av en forskningsgrupp som bestar av legitimerade
sjukskoterskorna Susanne Hansen, Stockholm, Kristina Elnersson, Uppsala, Eva Ericson,
Ostersund, Ramona Fust, Linkdping, Carina Hagstedt, Jonkdping, Lena Johansson, Géteborg,
Birgitta Persson, Halmstad, Bengt Steger, Falun och Britt-Marie Svensson, Goteborg.
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
klinikerna som bistétt oss i studien med praktisk hjalp och stdd.

Inom forskningsgruppen vill jag sirskilt nimna Birgitta Persson som rest land och rike runt
och genomfort majoriteten av intervjuerna och Susanne Hansen utan vars insatser, uthallighet
och datortekniska kunskaper denna studie inte hade kunnat genomforas. Varma tack riktas
aven till till mina fordldrar Rune och Beth Gardulf for praktisk hjdlp och stod.

ALPI-studien har fatt ekonomiskt stéd i form av ALF-medel fran Stockholms lans landsting
och stod genom generdst bidrag frén 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 gér till alla de patienter och familjer som sé
generst delat med sig av sin kunskap om hur det dr att leva med en primir immunbrist.

Stockholm i augusti 2007

Ann Gardulf, leg sjukskoterska
Docent






SAMMANFATTNING

Barn 1 aldrarna 7 till och med 13 ar har intervjuats. Tonaringar 14 till och med 17 ar besvarade
en enkdt.

Totalt 17 barn (11 pojkar och 6 flickor), 7-13 ar gamla, fran 11 kliniker deltog 1
intervjuundersdkningen. Barnen var bosatta 1 sdvil sddra, mellersta som norra Sverige.

Totalt 8 tonaringar (6 pojkar/min, 2 flickor/kvinnor), 14-17 ar gamla, frén sju kliniker
besvarade tondrsenkdten. De var bosatta i sdvil sddra, mellersta som norra Sverige.

En majoritet av barnen/tonaringarna hade subkutan hembehandling (23 stycken). Tva fick pa
intravends behandling pa mottagning (ett barn, en tonaring).

Tretton av barnen var normalviktiga for sin alder, tre var overviktiga och en 9-arig flicka
underviktig (gransvirde).

Samtliga barn och tondringar gick i skolan. Favoritamnen var idrott och/eller matematik. Alla
barn/tondringarna kunde vara med pa gymnastik-/idrottslektionerna 1 skolan utom en 10-arig
flicka. Alla barn hade 6nskeyrken som de ville bli som vuxna t ex veterindr, popstjérna,
brandman, dagisfroken eller polis.

En majoritet av barnen hade sjdlva — eller deras fordldrar — beréttat om sjukdomen for ldrarna
pa skolan. Femton av barnen hade berittat att de har en immunbrist for kompisarna. Aven
tonaringarna hade valt att berdtta for sina kompisar om sin sjukdom och behandling.

Fjorton av de 17 barnen svarade “ja, alltid” eller ’f6r det mesta” pé fragan om de fysiskt
orkade lika mycket som sina kompisar. Sju av dem sa att de inte behdvde 14ta bli att gora det
de tycker ar kul pa grund av sin immunbrist/6kade infektionsbendgenhet medan sju sa att
”inte 1 vanliga fall, bara nér jag dr sjuk”. Sexton av barnen tyckte att de médde “’bra”.

Av de 16 barnen med subkutan hembehandling var det fem stycken som stack sig sjdlva. De
hade varit mellan 9 och 12 &r nir de borjade med det. Bland de 11 barn som behovde eller
ville ha fordldrarnas hjélp att sdtta ndlarna var det vanligast att mamma gjorde det (6 barn).
Efter flera intervjuer kom en lang rad fragor frén fordldrarna som till del handlade om
infusionstekniken och dér fordldrarna var osékra hur de skulle gora.

Barnen fick peka pé ett av fem ansikten som uttryckte kénslor fran mycket glad till mycket
ledsen nir de tillfrigades hur de kinde sig infor sin sjukdom, gammaglobulinbehandling och
besoken pa sjukhuset. En majoritet av barnen markerade det neutrala ansiktet pa fragan hur de
kénner sig nér de tdnker pa sin immunbrist. P& fragan hur det kdnns nér det &r dags att fa/ta
sin behandling markerade en majoritet av barnen det neutrala eller de tva positiva ansiktena.

Pé frdgan "Nér du tinker pd att du har en immunbrist, hur kdnns det d4?” svarade sju av
tonaringarna ”okej” eller "bra”. Fragan "Nar du ska fa din gammaglobulinbehandling, hur
kinns det da?” besvarade alla med att de tyckte detta kdndes “okej” eller ’bra”.



Vid aterbesoken vid sjukhuset tyckte atta barn att doktorn och sjukskoterskan pratade mer
med mamma och pappa 4n med dem (barnen). Av tondringarna var det en som tyckte att
lakaren talade mer med fordldrarna 4n med henne/honom. Sex av de atta tonaringarna
onskade mer information om sin sjukdom.

Tondringarna svarade dven pd fem fragor om eventuell oro i relation till gammaglobulin-
behandlingen. Enstaka tonaringar var lite oroliga (som mest fyra tondringar pa frdgan om oro
infor att ndlarna ska sittas/sticka sig sjilv). Ovriga angav att de inte upplevde nidgon oro i
relation till gammaglobulinbehandlingen.

Samtliga tondringar svarade att de tyckte att gammaglobulinbehandlingen var till hjdlp genom
att reducera infektionsfrekvensen och trottheten.

Tonaringarna beddmde sitt allmédnna hélsotillstdnd som mycket eller ganska bra. Med hjélp av
instrumentet SF-36 som maéter hilsorelaterad livskvalitet rapporterade tonaringarna att de
madde fysiskt och psykiskt bra, att de 1 hog utstrackning kunde ha de sociala kontakter de
onskade och att de inte hade problem med vérk eller smirta. Daremot rapporterade de ett
ndgot sdmre allméntillstind och nedsatt vitalitet (tolkas enligt SF-36 som trotthet).

Tolv av barnen sa att de trodde att de skulle komma att ha sin immunbristsjukdom hela livet.
Motsvarande fraga till tondringarna visade att tre av dem trodde att de skulle komma att ha sin
immunbristsjukdom hela livet.

Bade barnen och tonaringarna tillfrdgades om sin tankar om att fi egna barn och de flesta
trodde att de ville bli fordldrar i framtiden. Barnen trodde inte att deras barn skulle fa samma
sjukdom eller svarade vet inte” pa den fragan. Bland tonaringarna var det daremot 2/8 som
trodde att ett eget barn skulle drva sjukdomen.

Av barnen var det nio stycken som sa att de hade tréffat andra barn med en primér
immunbrist. Ofta var det via patientorganisationen PIOs aktiviteter som detta skett. Av de atta
barn som inte traffat ett annat barn med primdr immunbrist ville hilften av dem gérna fa gora
detta. Av tonaringarna var det tva som triffat nagon annan tonaring med primir immunbrist.
Tva tondringar ville girna fa hjdlp att trdffa annan tonaring.

Sammanfattning och kliniska implikationer

Sammantaget visar undersokningen att den grupp barn och tonaringar som deltagit i
undersdkningen med enstaka undantag rapporterar en god hilsa, en aktiv fritid med minga
kamratkontakter och en normal skolsituation. De hanterar sin gammaglobulinbehandling vél
och ser med tillforsikt fram mot sitt vuxna liv.

Béde barnen och tonaringarna var i huvudsak ndjda med kontakterna med sin klinik &ven om
de pekar pé forbéttringsomraden, t ex att ldkare och sjukskdterskor ska tédnka pa att tala till
dem, inte enbart till fordldrarna. Det &r uppenbart att barnen/tondringarna tdnker pé stora
livsfragor som t ex att bilda familj 1 framtiden. Det ar dérfor viktigt att sjukskoterskor och
lakare visar att man dr 6ppen for den typen av fragor och diskussioner. Tondringarna angav att
de har ett otillfredsstillt behov av mer detaljerad information om sin sjukdom och behandling.
Flera av barnen och tondringarna onskade fa tréffa andra jdmnariga med primir immunbrist.
De som hade givits mojlighet till detta var mycket nojda med den kontakten. Fragorna fran
fordldrarna visar pa behovet av béttre utbildning men &ven pa behovet att utbilda utbildarna”.
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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.

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 har hos vuxna
visats leda till en signifikant forbattrad livskvalitet (3). Att kunna genomfora behandlingen
sjalv 1 hemmet har visat sig vara av allra storsta vikt for vuxna patienter och barnfamiljer
genom att underldtta och forbéttra livssituationen (3-11). Andra viktiga faktorer som paverkar
vuxna individers livskvalitet ar bl a alder, samtidiga led- eller muskelsjukdomar, IgG nivaer
och om man har ett arbete eller ej (9,12). For barn finns indikatorer att forekomst av lokala
vavnadsreaktioner 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 dr mélet for ett padgaende EU projekt (13).

Bakgrund till studien

Trots att primdra immunbristsjukdomar &r kroniska sjukdomstillstdnd och livslang behandling
som regel kravs har fi studier presenterats dir patienters egen beskrivning om sin livssituation i
relation till sjukdom och behandling har efterfragats (3-9,12,14). Endast en studie om foréldrars
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). Ingen



studie finns 6verhuvudtaget publicerad som innehaller barns och tonaringars egenrapporterade
upplevelser av sin sjukdom och behandling.

En grupp immunbristsjuksk&terskor engagerade i den svenska immunbristvarden
uppmirksammade att grundldggande kunskaper om svenska patienternas behandlings- och
livssituation saknas och beslot att genomfora den undersdkning som fick namnet ALPI-
studien (Att Leva med Primir 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 har undersokts
hur njda barn, tonaringar, fordldrar och vuxna patienter 4r med immunbristvarden i Sverige.

Syftet med denna delstudie var att efterfrdga barns och tondringars uppfattning om sin
livssituation och livskvalitet 1 relation till sjukdom, behandling och bemdtande.



MATERIAL, METODER OCH GENOMFORANDE

Inklusionsprocessen — barn och tonaringar

Studien startade med att kliniker dér barn och tondringar med primér immunbristsjukdom
behandlas och vérdas identifierades — totalt 19 stycken. Verksamhetschefen vid varje klinik
kontaktades sdvil muntligt som skriftligt och gavs information om studiens syfte och uppligg.
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 ldkare.

Savil barnen som tondringarna skulle ha en diagnostiserad primér immunbristsjukdom och vara i
behov av gammaglobulinbehandling alternativt ha en 6kad infektionsbendgenhet dar lédkare
bedomt att barnet eller tonaringen var 1 behov av gammaglobulinbehandling. For att tillfragas om
deltagande i studien skulle gammaglobulinbehandlingen, oavsett p vilket sitt den gavs, ha skett
regelbundet under de sex ménaderna narmast fore studiestart.

Tonéringarna (14-17 ar) skulle ha forméga att ldsa, forstd och skriva svenska samt ha ovrig
kognitiv forméga for att tillfragas om att ingé 1 studien och kunna besvara en enkit.

For barnen (7-13 ar) gillde att de skulle forsta svenska och ha forméga att kunna samverka under
en intervju.

Urvalet av barn och tonaringar enligt uppstéllda kriterier gjordes av patientansvarig lakare och
sjukskdterska vid varje deltagande klinik. Fordldrarna till de barn och tonaringar som
uppfyllde inklusionskriterierna kontaktades via sin klinik och tillfrdgades om deltagande 1
studien. De tondringar som var 15 ar eller éldre' tillfrigades direkt om deltagande via brev.
Detta brev sdndes via fordldrarna. For intervjun av barnen samt for de tonaringar som var 14
ar tillfrigades fordldrarna om de var villiga att 14ta barnet/tonéringen delta eller ej. Stor vikt
lades vid att betona frivilligheten att delta i studien. Sammanlagt tre utskick genomfordes: det
forsta utskicket som inkluderade skriftlig information om studien och en enkit till
tonaringarna samt tvd paminnelser.

Antal deltagare och bortfall

Samtliga 19 barnkliniker var positiva till att tillfraga sina patienter och foréldrar att ingé 1
studien.

Bortfall och slutligt antal barn och tonaringar visas i figur 1 (som visar hela ALPI-studiens
material).

! Enligt praxis i Sverige anses individer 15 ér eller ldre ha formaga att sjilva avgora om de vill delta i en studie
eller ej.



Figur 1. Deltagande kliniker och patient-/foraldragrupper
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Svarsfrekvensen for barnen 7-13 ar var 50%, for tonaringar var svarsfrekvensen 40% (Figur 2).

Figur 2. Antal deltagande barn/tonaringar férdelade pa aldersgrupper, kdn och behandlingsmetod.

Uppfyllde inklusionskriterierna Uppfyllde inklusionskriterierna
Antal barn Antal tonaringar
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18 12
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Intervju Enkat
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* SC=subkutan gammaglobulinbehandling, ” IV=intravenés gammaglobulinbehandling

Metoder

Utviirdering av behandling, livssituation och bemétande

Barn 7-13 dar

En strukturerad intervju genomfordes av sjukskdterska. Intervjuunderlaget innehéll frigor om
barnets skol- och livssituation, vad barnet tyckte om sin gammaglobulinbehandling och hur
han/hon upplevde besoken pa barnkliniken/-mottagningen. Intervjuunderlaget byggde pa
samtal med fordldrar till immunbristbarn och pd samtal direkt med immunbristbarn sjélva. En
testintervju genomfordes med ett friskt syskon. Testintervjun ledde till smérre revideringar av
intervjuunderlaget.

Intervjuerna genomfordes av tva erfarna immunbristsjukskdterskor. En sjukskoterska
intervjuade 11 barn och den andra sjukskéterskan sex barn. Varje intervju tog 1-1,5 timme.
Intervjuerna genomfordes om mojligt i barnets hem tillsammans med en fordlder. I de fall det



av nagot skil inte var mgjligt att intervjua barnet i hemmet forsokte en sd hemlik och avspéand
miljo som mojligt skapas pa sjukhuset och intervjuaren bar civila kldder.

Intervjutillfille med fika och fragor. Tillstand har inhdmtats fran fordldern att
publicera bilden.

Innan intervjuns start fick barnet muntlig information om varfor intervjun skulle genomforas
och tillfragades igen om han/hon ville delta, vilket alla ville. Intervjun inleddes med ett antal
kontaktskapande frigor t ex om barnet hade nagot husdjur, vilken klass de gick i, etc.
Intervjun 6vergick sedan till frigorna om gammaglobulinbehandlingen, skol- och
livssituation, hur barnet upplevde besdken pd barnkliniken/-mottagningen och tankar om det
egna vuxenlivet.

Barnets svar skrevs ned av sjukskoterskan i intervjuunderlaget. Vissa svar gavs genom att
barnet fick peka pa ett av fem ansikten som beskriver fem kénslotillstdnd frdn mycket glad till
mycket ledsen (Figur 3).

Figur 3. De fem ansikten barnen fick valja att peka pa i samband med fragor om kanslor vid tankar pa
sjukdomen, gammaglobulinbehandling och bestken pa sjukhuset.
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En fordlder nirvarade vid intervjun men sjukskoterskan riktade sig till barnet med fragorna.
Efter intervjuns avslut gavs mojlighet for fordldern att stélla fragor till sjukskoterskan och
sjukskdterskan kunde da dven komplettera med vissa faktafragor till fordldern om behov
fanns. Ingen annan sjukvardspersonal dn intervjuaren tilléts delta vid intervjutillfallet.

Tonaringar 14-17 dr

En studiespecifik enkit for tonaringar togs fram av forskningsgruppen. Tondrsenkédten bestod av
frdgor om vad tonaringen tyckte om att ta sin gammaglobulinbehandling, om den hjélpte, om
tondringen tyckte att hon/han maste avsté fran skol- eller fritidsaktiviteter och hur han/hon
upplevde besdken pa kliniken/-mottagningen. Svaren gavs genom att kryssa for olika



svarsalternativ. Tondringarna gavs ockséd mdjlighet att pa nagra fragor sjédlva skriva ned sina
svar.

Tonarsenkiten arbetades fram av sjukskoterskor med mangarig erfarenhet av immunbristvard,
aven pediatrisk sddan. Intervjuunderlaget diskuterades dven med fordldrar till tondringar med
immunbristsjukdom. En grupp ldkare tog del av forslaget till intervjuunderlag och gav
synpunkter. Enkéten testades av en frisk tonaring (syskon). Smirre sprakliga revideringar
gjordes efter detta i enkéten.

Utvirdering av hdlsorelaterad livskvalitet

Tonaringar 14-17 dar

Tonéringarnas egenrapporterade hélsorelaterade livskvalitet efterfragades genom att anvénda det
standardiserade instrumentet Short Form 36 (SF-36). SF-36 ar ett vl testat
livskvalitetsinstrument som dr utvecklat av Ware m fl och som kan anvéndas till individer 14 ar
och dldre (15). I den nu aktuella studien anviandes en svensk version av instrumentet.
Instrumentet bestar av 36 fragor dir svaren ges pa graderade skalor som gar fran t ex ”instimmer
helt” till ”instimmer inte alls”. Ju hogre podng desto béttre hélsorelaterad livskvalitet (15).

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

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.



RESULTAT

De citat som ges 1 resultatet finns 1 sin helhet 1 Appendix I.

1. Bakgrundsdata

Totalt 17 barn (11 pojkar och 6 flickor) fran 11 kliniker deltog 1 intervjuundersokningen.
Barnen var 7-13 ar gamla med en medeldlder av 11 ar. Barnen var bosatta i savél sodra,
mellersta som norra Sverige. Fjorton av barnen bodde med bada sina biologiska fordldrar.

Totalt 6 pojkar och 2 flickor fran sju kliniker besvarade tonirsenkéten. Tondringarna var 14-
17 ar gamla med en medelélder av 16 ar. De var bosatta i sdvil sddra, mellersta som norra
Sverige.

En majoritet av barnen/tonaringarna hade subkutan hembehandling (23 st). Tva fick
intravends behandling pa mottagning (ett barn, en tonéring).

Av de 25 barnen/tondringarna hade enligt klinikerna 18 stycken ndgon form av priméar
antikroppsbrist och resterande sju ndgon annan typ av immunbristdiagnos (inklusive ”6kad
infektionsbendgenhet”).”

Vid intervjuerna av de 17 barnen var det mamman som var med vid 12 av intervjuerna och
pappan vid fyra. Ett barn ville varken ha mamma eller pappa med vid intervjun utan de fick
béda sitta en bit bort.

Samtliga barn och tonaringar hade minst ett syskon. Tretton av de 17 barnen hade dldre
syskon. Situationen var den omvénda bland tondringarna dir samtliga syskon var yngre dn
den tonaring som besvarat enkéten. Fyra av barnen och tva av tonaringarna hade ett syskon
med primir immunbristsjukdom. Ett av syskonparen intervjuades.

Tolv av barnfamiljerna hade minst ett husdjur (vanligast hund). Som kuriosa kan vi beritta att
”Simba” dr ett vanligt hundnamn i Sverige idag.

Skolsituationen

Samtliga barn och tonéringar gick i skolan. Tre av barnen sa sig inte gilla skolan medan
Ovriga gjorde det eller svarade “sadéar” pd fragan. Favoritdmnen var idrott (7 barn) och/eller
matematik (6 barn). En 10-arig flicka var inte med pa gymnastik-/idrottslektionerna eftersom
hennes ldkare inte tyckte att det var ldmpligt for henne att delta. Alla tondringarna var med pé
gymnastik-/idrottslektionerna i skolan.

En majoritet av barnen (15 barn) hade sjdlva — eller deras fordldrar — berdttat om sjukdomen
for lararen/lararna pa skolan.

? Exakta diagnoser finns men anges ¢j i rapporten av integritetsskil.



Mat och vikt (Body Mass Index)

Femton av barnen sa sig gilla mat. Favoritmat visas som kuriosa i tabell 1.

Tabell 1. Favoritmat bland de intervjuade barnen.

Tacos, 5 st Pannkaka, 3 st
Pannkaka, 4 st Pasta, 2 st
Pasta, 3 st Pizza, 2 st

Tretton av barnen hade ett Body Mass Index inom normalomrédet, d v s de var normalviktiga
for sin dlder (16,17). Tva pojkar och en flicka var dverviktiga. Endast en flicka (9 &r) var
underviktig (gransvarde) (16,17).

Fritidsintressen

Samtliga barn och tonaringar var mycket aktiva pa sin fritid (tabell 2).

Tabell 2. Fritidsaktiviteter bland de tillfragade barnen och tonaringarna (mer an ett svar mgjligt).

Barn 7-13 ar (17 st) Tonaringar 14-17 ar (8 st)

Vara med/leka med kompisar, 8 st Spela/tréna fotboll, 3 st
Spela/trana fotboll, 7 st Dataspel, 3 st

Dataspel, 5 st Spela musikinstrument/sjunga, 3 st
Ridning, 2 st Vara med kompisar och vanner, 2 st
Studsmatta, 2 st Laxlasning, 2 st

Slalom Dans, 2 st

Golf Golf

Handboll Gym

Ishockey Badminton

Cykla Poker

Trana gymnastik

Titta pa film

Tre av de 17 barnen sa att de hade en nedsatt fysisk ork, d v s de orkade inte hélla pa lika
linge som sina kompisar med fysiska aktiviteter som t ex springa, cykla, spela fotboll. Ovriga
14 svarade ja (10 barn) eller ”for det mesta” (4 barn) pa fragan om de orkade lika mycket som
sina kompisar.

Sju barn sa att de inte behdvde 14ta bli att gora det de tycker dr kul pé grund av sin immunbrist
medan sju sa att ’inte 1 vanliga fall, bara nér jag ar sjuk”. Tre stycken tyckte att de ofta var
tvungna att avsté fran det de tyckte &r kul att géra. Tva av dessa tre barn var de som dven sa
sig ha en nedsatt fysisk ork.

P4 fragan om det hinder att de maste avsta fran att gora det som de tyckte ar kul pa grund av
immunbristen svarade sex av tondringarna att detta aldrig eller séllan hidnde.



Kamratrelationer

Femton av barnen hade beréttat att de har en immunbrist for alla eller de ndrmaste
kompisarna. Ett barn hade i andra klass under temat ”Visa och beritta” visat klassen
pumparna och utrustningen. Pappa hade f6ljt med och hjilpt till att berétta.

Aven tonaringarna hade valt att beritta for alla kompisar eller den niirmaste kompiskretsen
om sin sjukdom och behandling. Négra svarsexempel pa den 6ppna fragan Vad tycker du
dina kompisar behover veta om din immunbrist?” ges nedan:

»  VAtt jag ldtt blir sjuk sd jag kan ldtt bli trott och irriterad.”
»  UAtt jag ldttare kan fa infektioner.”
v "Jag bryr mig inte. Det dr lika bra att de vet det.”

»  "Jag tycker att det finns viktigare saker att tala om.”

Om annat barn/tondring skulle fd en immunbrist

Bade barnen och tonaringarna tillfrdgades vad de skulle vilja att sjuksk&terskor eller ldkare
ska beridtta om sjukdomen och behandlingen om ett annat barn eller tondring fér veta att
han/hon har en primir immunbrist (for tonaringarna gillde fragan vad de sjilva skulle vilja
beritta). Exempel pa svar fran barnen:

»  "Berdtta att man ska forsoka leva sd vanligt som mdjligt och inte tinka fér mycket pd
sjukdomen. Tala om att man ska ha behandlingen linge.”

»  "Vad for medicin man fdr och hur man tar den. Att det dr bra med hembehandling.”
»  "Inget att vara jdtterddd for, du kommer att vinja dig.”

»  "Att det dr jobbigt i borjan men att man vinjer sig vid sprutor och sant.”

»  VAtt sjukdomen inte dr ndgot att skammas for!!”

»  "Vad sjukdomen dr. Vad man ska gora for att vara frisk. Att man ska ta sprutorna.”

Tonaringarna svarade:

»  Det dr inte sd farligt som det kanske later. Man tar bara medicinen sen har man ett
vdldigt normalt liv.”

1

»  "Att man kan fortsdtta att leva som vanligt, ndstan.’

»  "Att man vinjer sig och att man kan leva med det.”’

Kontakt med andra med immunbrist

Av barnen var det nio stycken som sa att de hade triaffat andra barn med en primér
immunbrist. Ofta var det via patientorganisationen PIOs aktiviteter som detta skett.

»  "Kdndes bra sa att man vet att det finns andra barn med samma sjukdom.”

»  "Det var kul att prata med nagon med samma problem.”

10



Av de atta barn som inte triaffat ett annat barn med primir immunbrist ville hélften av dem
gérna fa gora detta.

Intervjuarna gav information om PIO till barnet och fordldern.

Av tondringarna var det tvd som trdffat nigon annan tonaring med primér immunbrist. Tva
tondringar ville girna fa hjilp att trdffa annan tonéring.

2. Information och kunskap om sjukdom och
behandling

Barnen

Genom ingdende samtal med barnet kring sjukdomen och behandlingen gjorde intervjuarna en
beddmning om barnet verkade veta vad han/hon hade for typ av sjukdom (dock ej exakt
diagnos), behandling (medicin’) och varfor de fick den "medicin” (d v s gammaglobulinet)
som de fick.

Fyra barn beskrev sin sjukdom pé ett sddant sétt att de bedomdes veta vilken typ av sjukdom
de har ("immunbrist”) — tre av dem visste t o m sin diagnos. Resterande 13 barn kunde inte
forklara alls (i ett av dessa fall var diagnosen dnnu inte klar enligt medfoljande forélder).

Tretton barn kunde tydligt redogora for vilken behandling de hade och hur den gavs. P4
fragan varfor de maste ta sin “medicin”/sitt gammaglobulin kunde alla barn utom ett
forklarade detta pé ett tillfredstillande sitt for intervjuaren. Exempel pd svar var:

)

»  "Jag blir sjuk om jag inte tar den.’

»  "For att jag ska ma bra och inte bli sjuk.”

’

»  "Jag har nagot som saknas i kroppen.’
»  "Sd att jag inte ska bli sjuk.”

»  "Om jag inte tar den blir jag sjuk. Om jag tar medicinen dr jag som vilket barn som
helst.”

Tondringarna

Av tondaringarna var det tre som inte mindes vem det var som forsta gdngen berittade for dem
att de hade en primdr immunbrist. Tre sa att det var doktorn och tva att det var fordldrarna
som beréttat.

Den information som tonaringarna fatt om sin sjukdom hade de till allra storsta delen fatt via
sina foréldrar och sin doktor och/eller sjukskdterska. En tondring sa sig dérutdver ha fétt en
broschyr att ldsa och en annan att han varit pa lager med PIO och att ndgon dér berittat om
primira immunbristsjukdomar”. Sex av de atta tondringarna 6nskade mer information om sin
sjukdom.
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De ville veta:
v Vad immunbristen beror pd (5 st)
v Vad gammaglobulin dr (2 st)
»  Hur andra tonaringar med immunbrist har det (2 st)

»  Vad som héinder i kroppen om man tar/inte tar sin medicin (1 st)

De ville huvudsakligen ha informationen
»  Genom att nagon berdttar mer for dem (6 st)
»  Genom att fa ldsa sjdlv (4 st)
»  Video (1 st)
»  Dataprogram/dataspel (I st)

»  Genom att fd triffa andra tonaringar med primdr immunbrist (1 st)

3. Gammaglobulinbehandlingen

Barnen
Ett av barnen fick intravends behandling p4 mottagning, 6vriga barn hade subkutan
egenbehandling i hemmet.

Av de 16 barnen med subkutan hembehandling var det fem som stack sig sjidlva. De hade varit
mellan 9 och 12 ar nér de borjade med det. P4 frdgan vad som ar fordelen med att kunna
sticka sig sjilv svarade barnen:

»  "Man har bdttre koll.”

»  "Man slipper dka till sjukhuset. Kan vara med kompisar samtidigt om jag tar det
lugnt.”

v "Slipper dka till sjukhuset. Tar mindre tid.”

1

»  "Man blir sjdlvsdker och vet att man kan klara det sjdlv.’

»  "Man blir sjdlvstindig. Mamma och pappa far det littare.”

Bland de 11 barn som behdvde eller ville ha fordldrarnas hjélp att sétta ndlarna var det
vanligast att mamma gjorde det (6 barn). I tva familjer var det pappa som satte nalarna och i
tre familjer alternerade mamma och pappa. Tre barn funderade pa att ta over frain mamma
eller pappa och borja sticka sig sjélva.

Nio barn anvinde EMLA innan sticket/sticken medan tta hade gjort det tidigare men nu inte
tyckte att det behovdes langre eller att ”det tar for lang tid att vénta pé att EMLAn ska verka”.

I en majoritet av fallen (10 familjer) var det ndgon av fordldrarna eller ett dldre syskon som
forberedde den subkutana behandlingen — alltsa dven i de fall dir barnen sedan stack sig
sjdlva. Fyra barn forberedde sjélva sina infusioner och hade varit mellan 6 och 11 ar nir de
borjade med det. Fem barn kidnde sig mogna att nu borja forbereda infusionerna sjdlva om de
fick traning och stod.

12



Barnen fick tva fragor om hur de kinde infor sin sjukdom respektive sin behandling. Svaren
gavs som beskrivits 1 metoddelen genom att de fick peka pa ett av fem ansikten som uttryckte
kéanslor fran mycket glad till mycket ledsen (figur 4 och 5).

Figur 4. Barnens kanslor infor sin immunbrist. Data ges i procent.
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Ndr du tinker pa din immunbrist hur kdnner du dig da?

En majoritet av barnen markerade det neutrala ansiktet pd frdgan hur de kénner sig nér de
tanker pa sin immunbrist. Tre barn (18%) markerade det ledsna ansiktet och ett barn det
gratande ansiktet.

Figur 5. Barnens kanslor infor sin gammaglobulinbehandling. Data ges i procent.
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Nir du ska fa din medicin (gammaglobulin), hur kinner du dig da?

Pa fragan hur det kénns nér det ar dags att fa/ta sin behandling markerade en majoritet av
barnen det neutrala eller de tva positiva ansiktena.
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Tondringarna
En av tonaringarna fick intravends behandling pd mottagning, 6vriga hade subkutan
hembehandling.

Fyra av de med subkutan behandling hade tidigare haft intravends gammaglobulinbehandling.
Samtliga fyra sa sig foredra den subkutana metoden. Alla med subkutan behandling 1 hemmet
ville fortsdtta med hembehandling.

Pé fragan "Nar du tinker pa att du har en immunbrist, hur kénns det d4?” svarade sju av

tonaringarna “okej” eller "bra” (Figur 6).

Figur 6. Upplevelse av att leva med en primar immunbrist. Data ges i antal.
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Fragan ”Nir du ska fa din gammaglobulinbehandling, hur kdnns det d4?” visade att alla tyckte
detta kéndes “okej” eller battre (Figur 7).

Figur 7. Upplevelse av att fo gammaglobulinbehandling. Data ges i antal.

Nar det d@r dags for gammaglobulinbehandling -
hur kdnns det da?

Mycket bra

Bra

Okej

Daligt

Mycket daligt

14



Tonaringarna svarade dven pa fem fragor om eventuell oro i relation till
gammaglobulinbehandlingen (Figur 8-12).

Figur 8. Eventuell oro vid gammaglobulinbehandlingen (nalstick). Data ges i antal.
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Figur 9. Eventuell oro vid gammaglobulinbehandlingen (lokala reaktioner). Data ges i antal.
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Figur 10. Eventuell oro vid gammaglobulinbehandlingen (biverkningar). Data ges i antal.
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Figur 11. Eventuell oro vid gammaglobulinbehandlingen (bristande skydd mot infektioner). Data ges i
antal.
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Figur 12. Eventuell oro vid gammaglobulinbehandlingen (fel i samband med behandling). Data ges i
antal.
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Sammanfattningsvis kan konstateras att tonaringarna kédnde sig trygga med sin behandling och
tyckte att den gav skydd mot infektioner.



4. Paverkan pa livssituationen

Barnen

Tva av barnen sa sig tdnka pa sin immunbrist varje dag, tre stycken aldrig medan resterande
12 ténkte pd sin immunbristsjukdom nir det var dags att ta gammaglobulinbehandlingen
och/eller nér de var sjuka och/eller det var dags att gé till doktorn.

Tio barn hade forhéllningsorder av sina fordldrar att de inte fick traffa kompisar som
uppenbart var infekterade.

Tondringarna

Samtliga tonaringar svarade att de aldrig eller sdllan 14t bli att tréffa sina kompisar nir
kompisarna var infekterade. Tre av tondringarna hade dock egentligen forhallningsorder fran
sina foréldrar att undvika det beteende de beskrev, dvs tridffa kompisar under dessa
forhdllanden.

Att besoka sjukhuset

Barnen
De flesta barn tyckte att det kéndes bra eller rétt bra att besoka mottagningen vid sitt sjukhus
(Figur 13).

Figur 13. Barnens kanslor infor att besoka sin mottagning pa sjukhuset. Data ges i procent.
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Pé fragan om doktorn brukar prata mest med dem eller mest med foréldrarna svarade
= tvd barn att doktorn talade mest med dem
= atta att det var mamma och pappa som doktorn mest pratade med
» sju att doktorn pratade lika mycket med barnet som med mamma och

pappa
Pa& motsvarande friga avseende sjukskoterskan sa

= tre barn att sjukskdterskan talade mest med dem
= atta att det var mamma och pappa som sjukskdterskan mest pratade med
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= sex att sjukskoterskan pratade lika mycket med barnet som med mamma
och pappa

Tio sa sig forsté allt eller det mesta av vad doktorn eller sjukskoterskan menar nér de pratar
om sjukdomen och behandlingen. En flicka tyckte dock inte att doktorn eller sjukskoterskan
kunde forklara pa ett sddant sitt att hon forstod.

Barnen tillfragades ocksé vad vi som ldkare och sjukskdterskor kan gora for att hjélpa “dig
och andra barn med immunbrist?” Exempel pé rad var:

v "Forklara pd bdttre sdtt. Forska om nya mediciner (tabletter)”

»  "Hdlsa pa mig ocksd, inte bara pd mamma och pappa. Det finns vissa ldkare som dr
dumma.”

1

»  "Hjdlpa dem (=barnen) sa att de blir friska.’

v “Verkligen kolla om alla barn har immunbrist. Om man hittar det tidigare blir man
inte lika sjuk.”

»  "Stétta mer i borjan. ’Coacha’ och sdg: Detta fixar du!”
»  "Inte prata over huvudet pd mig.”

»  "Att man forklarar ordentligt”

Tonaringarna

Tonéringarna tillfragades ocksé hur det kénns nér de ska pa aterbesok till
mottagningen/motsvarande vid sjukhuset och rapporterade att detta kéindes “okej” eller bittre
(Figur 14).

Figur 14. Tonaringarnas kanslor infor aterbesok vid sjukhuset. Resultaten ges i antal.

Hur kdnns aterbesok till sjukhuset?
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Sju av éatta tyckte att ldkaren talade lika mycket till dem som till deras fordldrar.

En tonaring tyckte att sjukskoterskan talade mest till honom och sex att sjukskoterskan talade
lika mycket till dem som till deras foréldrar.
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Sju av tonaringarna tyckte att det var latt att tala med bade ldkaren och sjukskdterskan och
samtliga svarande tyckte att ldkaren och sjukskoterskan alltid eller oftast talade till dem pa ett
sadant sétt att de kunde forsta informationen om sin immunbrist och behandling.

5. Upplevd halsa

Barnen

Sexton av barnen tyckte att de madde “bra” pé fragan "Hur tycker du att du mar?” vilket var
det bésta svarsalternativet for barnen. En flicka som enligt fordldern drabbades av manga
infektioner, framfor allt vintertid, svarade ”Sadar”.

Tondringarna

Samtliga tondringar svarade att de tyckte att gammaglobulinbehandlingen var till hjélp genom
att reducera infektionsfrekvensen (8 tondringar) och tréttheten (4 tonéringar).

Tonéringarna bedémde sitt allmidnna hilsotillstdnd som mycket bra (4 tonaringar) eller ganska

bra (4 tonéringar) (Figur 15).

Figur 15. Tonaringarnas beddmning av sitt allmanna halsotillstdnd. Resultaten ges i antal.

Hur bedomer du ditt allmdnna hélsotillstand just nu?
Mycket bra |
Bra |
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0 1 2 3 ;1 5 6 7 8
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Tankar pa framtiden

Tolv av barnen sa att de trodde att de skulle komma att ha sin immunbristsjukdom hela livet,
en att hon hoppades att den skulle férsvinna och en att han inte visste om han skulle behdva
leva med sjukdomen eller ej. Resterande tre barn sa att de inte trodde att de skulle komma att
ha sin sjukdom hela livet.

Motsvarande fréga till tondringarna visade att tre av dem trodde att de skulle komma att ha sin
immunbristsjukdom hela livet, fyra att de inte visste och en att hon inte skulle komma att ha
sin sjukdom hela livet.

Barnen hade planer for sitt framtida liv. De ville bli:
»  brandman (2 st)
»  dagisfroken
» egen foretagare
» elitgymnast (2 st)
»  fotbollsdomare
»  fotbollsproffs eller jobba i affir
» gift
»  grdvmaskinist
» jobba med hdstar
»  mekaniker eller lastbilschauffor
»  paleontolog eller djurskotare
polis
popstjdarna
» renskotare
»  veterindr

Béde barnen och tonaringarna tillfrdgades om sin tankar om att fa egna barn (Tabell 3). De
flesta trodde att de ville bli forédldrar 1 framtiden. Barnen trodde inte att deras barn skulle f4
samma sjukdom till skillnad mot tonédringarna.

Tabell 3. Tankar om egna barn och eventuellt arv av sjukdom.

Barn 7-13 ar (17 st) Tonaringar 14-17 ar (8 st)
Tror du att du vill skaffa barn nar du blir Ja 15 st Ja7 st
stor/vuxen? Vet inte 2 st Vet inte 1 st
1
Om ja, tror du att de kommer fa samma Ja 0 st Ja2st?
sjukdom? Nej 9 st @ Nej 2 st ?
Vet inte 6 st @ Vet inte 3 st
1
Ar du orolig fér det? Ja 0 st Ja1st?
Nej 13 st @ Nej 3 st
Vet inte 1 st® Vet inte 1 st?

% Endast de barn/tonaringar som svarat ja pa fragan om de trodde att de vill skaffa barn som vuxen har svarat
pa foljdfragorna.
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6. Halsorelaterad livskvalitet — SF-36

Tonéringarna besvarade instrumentet SF-36. Forkortningarna for delskalorna visas i tabell 4.

Tabell 4. SF-36. Forkortningarna star for:

PF:  Fysisk formaga

RP: Begransning i deltagande i aktiviteter p g a fysiska
problem

BP: Kroppslig vérk

GH:  Generellt halsotillstand

VT: Vitalitet

SF:  Social formaga (upplevd forméaga till sociala
kontakter och aktiviteter i relation till sjukdom)

RE:  Psykisk formaga (upplevd psykisk formaga att
hantera livssituationen i relation till sjukdom)

MH:  Psykiskt valbefinnande

De ldgsta vdrdena skattade tondringarna for delskalorna generellt hélsotillstand (GH) och
vitalitet (VT) medan de hogsta virdena skattades for fysisk forméga (PF) och (RP), d v s liten
begransning i deltagande i aktiviteter p g a fysiska problem (Figur 16). Vidare skattade
tondringarna hoga virden for psykiskt och mentalt vdlbefinnande (RE, MH). Tonéringarna
rapporterade alltsa att de madde fysiskt och psykiskt bra, att de i hog utstrickning kunde ha de
sociala kontakter de dnskade (SF) och att de inte hade problem med vérk eller smirta.
Déaremot rapporterade de ett ndgot simre allméntillstidnd och nedsatt vitalitet (vilket enligt SF-
36 tolkas som trotthet) (Figur 16).

Figur 16. SF-36, tonaringar. Ju hogre poang, desto battre halsorelaterad livskvalitet.

SF-36
Tonéaringar med PID, medelvarde —— Max —A— Min
] - 0 a
1&? 100 100 100 100 100
93 90 94

85 89

75 72
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PF RP BP GH VT SF RE MH
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Tondringarnas resultat for SF-36 jamfors 1 figur 17 med SF-36 resultat for svenska vuxna
individer med primar immunbrist/dkad infektionsbendgenhet (se nr 1/2007 i denna
skriftserie), svenska tondringar med allergier och svenska tondringar utan allergier (men med
andra dkommor) (18).

Figur 17. SF-36, tonaringar. Jamforelse med andra grupper (ref 18 och nr 1/2007 i denna skriftserie).
Ju hogre poang, desto battre halsorelaterad livskvalitet.

SF-36
—&— ALPI, tonaringar —— ALPI, vuxna
—a— Tonaringar med allergi —m— Tonaringar utan allergi
96 94

92

69 67

49

42 44 43

PF RP BP GH VT SF RE MH

Figuren visar grafiskt’ att de vuxna med primér immunbrist/dkad infektionsbendgenhet
skattade en sdmre hélsorelaterad livskvalitet pa alla delskalor utom skalan RE (psykisk
forméga) jAmfort med de tre tonarsgrupperna. Tondringarna med primir immunbrist/6kad
infektionsbenégenhet visade sig ligga podngmaéssigt hogre (battre hilsorelaterad livskvalitet)
an tonaringar med eller utan allergi undantaget delskalan generellt hilsotillstaind (GH).

? Nagra statistiska jamforelser har inte gjorts.
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SLUTKOMMENTARER

Barnintervjuerna

Detta dr sa vitt ként forsta gdngen som strukturerade intervjuer har genomforts med en grupp
barn med primir immunbrist. De deltagande barnen 1 aldrarna 7 till och med 13 ér
rapporterade over lag en god hélsa och livssituation.

Intervjuerna var létta att genomfora ndr den inledande osékerheten kring att bli intervjuad
forsvunnit. Intervjuunderlaget inneh6ll inledningsvis frdgor om syskon, vilken klass barnet
gick 1, eventuella husdjur och deras namn, favoritmat, d v s frdgor som var litta for barnen att
svara pa och bidrog till att de kénde sig trygga i intervjusituationen. Langre fram under
intervjun delade barnen med sig av sina tankar och kunskap om sjukdom, behandling och sitt
nuvarande och framtida liv.

Intervjuerna genomfordes om mojligt 1 barnets hem, d v s intervjuaren var gést hemma hos
barnet och dess fordldrar. I de fall det inte var mojligt att genomf6ra intervjun hemma hos
barnet lades stor mdda ned pa att hitta annan ldmplig lokal vid sjukhuset som inte var identisk
med de ordinarie rummen for aterbesok. Hér lades ocksa stor mdda ned pé att skapa en hemlik
och avslappnande stdmning t ex genom att duka fram saft och kakor, ha duk pa bordet, etc.

Informationen som gavs innan intervjun fanns nedskriven och lastes ("pratades™) upp vilket
innebar att bdda intervjuarna gav exakt samma information. Intervjuaren vinde sig till barnet
med informationen och podngterade bl a att barnet inte behdvde delta i intervjun om hon/han
andrat sig, att det inte fanns nagra pa forvdg “ritta” eller "fel” svar, att samtalet var mellan
barnet och intervjuaren och att mamma eller pappa fick sitta med men inte ga in och svara
annat dn om intervjuaren eller barnet specifikt bad om det, att den intervjuade sjukskdterskan
skulle skriva 1 sina papper under intervjuns gang och varfor detta gjordes och att
sjukskdterskan inte skulle tala om for personalen pa kliniken vad barnet, eller for den delen
fordldrarna, beréttat under eller efter intervjun.

Vi valde att inte spela in intervjuerna pa band utan antecknade korta noteringar och citat
fortlopande under intervjun. Direkt efter intervjun nér intervjuaren skiljts fran barn och
forédlder skrevs svaren mer detaljerat i intervjuunderlaget.

I samtliga fall fick fordldrarna och barnet intervjuarens mobiltelefonnummer om intervjun
skulle komma att vicka tankar och kénslor som man behdvde fa prata mer om men inte i
nagot fall har denna mojlighet utnyttjats.

Det framkom efter att intervjun med barnet var avslutat att den medfoljande fordldern i en
majoritet av intervjusituationerna hade en ldng rad fragor. Dessa fragor hade enligt fordldern
inte vickts under intervjun utan handlade om sjukdomen, behandlingen (varfor behandling,
praktiska aspekter pd behandlingen), rdd om rddgivning till barnen m m. De intervjuande
sjukskoterskorna svarade pa dessa fragor dir sa var lampligt och hinvisade ovriga fragor till
behandlande ldkare och/eller sjukskoterska. Bada intervjuarna upplevde att fordldrarna fann
det léttare att tala med oss (vissa gav t o m uttryck for att man upplevde det svart att ta upp
frdgor med barnets behandlande ldkare). Bdda intervjuarna upplevde ocksa att de frdgor som
fordldrarna stéllde till oss var fradgor som de borde ha fatt mojlighet att diskutera och fa svar
pa vid den egna kliniken. Detta indikerar att det finns ett mycket stort behov av information
och diskussion bland fordldrarna och att kliniker pa ett battre sitt maste erbjuda fordldrar med
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dessa kroniskt sjuka barn bittre undervisning och stdd. Aven betydelsen av att PIO arrangerar
sarskilda fordldraaktiviteter framstér tydligt i ljuset av fordldrarnas stora kunskaps- och
diskussionsbehov. Fordldrar med barn med immunbrist har inom ramen for ALPI-studien
erbjudits mojlighet att besvara en enkit men det finns dven ett behov av en kompletterande
fordjupande unders6kning med annan metodik (intervju) for att till fullo fanga fordldrarnas
livssituation.

Trots att minga barn var 10 ar eller dldre var det relativt fA som gjorde iordning och/eller
stack sig sjdlva. De barn som gjorde detta var mycket positiva till den 6kade
sjdlvstandigheten. Resultaten indikerar att klinikerna pé ett tydligare sétt, och kanske tidigare,
mer aktivt ska ta upp frdgan om att sticka sig sjdlv och ge barnen utbildning och stod i detta.

Sammanfattningsvis kan sigas om barnintervjuerna att de dr bland de roligaste forsknings-
projekt som de tva intervjuarna genomfort eftersom de deltagande barnen varit sé frikostiga
att dela med sig om sina erfarenheter och visat ett s stort fortroende for oss.

Tonarsundersokningen

De allra flesta av tonaringar besvarade enkéten i sin helhet, d v s det interna bortfallet ar
mycket l4gt. Tondringarna besvarade frdgor om hur de sdg pa sin framtid och dven sé intima
fragor som att skaffa barn.

De tondringar som deltog i undersdkningen hade ett stort informationsbehov. De hade en
Oppenhet och vilja att 1dra mer om sin sjukdom och behandling pa en detaljerad niva, t ex
exakt vad deras immunbrist beror pa och vilken effekt deras behandling, i detta fallet
gammaglobulinbehandlingen, har 1 kroppen”. Tonaringarna var 6ppna med att de hade en
kronisk sjukdom och hade valt att berétta for sina kompisar om den.

Tondringarna rapporterade en god hilsa och rapporterade att gammaglobulinbehandlingen
minskar infektionsfrekvensen och reducerar trotthetskénslan. Detta dr 1 6verensstimmelse
med vad vuxna patienter rapporterat nér de fatt gammaglobulinbehandling (3) eller
barn/vuxna overgatt till hembehandling fran sjukhusbehandling (3-7,9-11). De tonédringar som
deltog 1 denna studie skattade sin hédlsorelaterade livskvalitet som mycket god dven i
jamforelse med andra grupper. Det ér inte ként men de tondringar som valde att delta i studien
kanske gjorde det just darfor att de mar bra och lever ett aktivt liv medan vi inte kunde
attrahera tonaringar med ett simre hilsotillstdnd och hélsorelaterad livskvalitet.

Urval och bortfall

Naéstan hélften (47%) av de 7-13 aringar som klinikerna identifierade som ldmpliga att
tillfrigas om att delta i intervjuundersdkningen tackade via sina fordldrar ja till att delta.
Svarsfrekvensen pd tondrsenkéten uppgick till 40%. Det hade {orstés varit onskvart med fler
svarande, sdrskilt bland de redan frdn borjan fa tondringarna, men trots pAminnelser till
fordldrarna och trots uppmaning om att delta pa PIOs hemsida gick det inte att uppné en hogre
svarsfrekvens. Det &r inte ként varfor sa pass fa tondringar svarade pd enkiten. Kanske
upplevdes den som for lang, trakig och/eller irrelevant. Vi vet inte heller 1 vilken utstrackning
fordldrar informerat sina barn om méjligheten till intervju eller enkit. En risk for paverkan pa
urvalet av barn och tonaringar foreligger redan i klinikens urval av deltagare vilket
forskargruppen inte kunde ha négot inflytande over.
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Det lilla antalet svarande, framfor allt tonaringar, medfor att slutsatser maste dras med stor
forsiktighet. Vi har dock barn och tondringar med fran hela Sverige fran sammanlagt 15
kliniker. Bland bade barnen och tondringarna finns individer med mer allvarliga
immunbristdiagnoser® s urvalet ir inte selekterat vad giller svéarighetsgrad av sjukdom, d v s
det dr inte endast barn med en “mild” immunbristsjukdom och dédrmed en troligtvis léttare
livssituation som deltagit i studien.

Vid en framtida studie bland tonéringar skulle det vara intressant att prova att genomfora en
intervjuundersokning for att se om ett samtal med en “neutral” person i hdgre utstrackning
skulle stimulera tondringarna till att delta. En intervju skulle d4 kunna kombineras med att
tonaringen fyllde i ett standardiserat livskvalitetsinstrument som t ex SF-36.

Resultaten fran den svenska studien indikerar att svenska immunbristbarn och tonaringar,
trots 1 flera fall allvarlig immunbristsjukdom, bedémer sin hélsa som god och lever ett aktivt
liv. Det skulle vara mycket intressant att genomfora samma barn- och tonarsstudie i andra
lander och jimfora resultaten. Sverige har en erkénd internationell titposition (forskning,
klinik) vad géller primdra immunbristsjukdomar och har troligtvis en mycket god uppf6ljning
och behandling. Detta ér ett av malet med bl a det gemensamma EU arbete som pdgar for att
Oka medvetenheten om priméra immunbristsjukdomar hos allménhet och hélso- och
sjukvérdspersonal (13).

Klinisk betydelse av studiens resultat

Diagnos och darmed behandling och uppf6ljning av barn och tonaringar med primér
immunbrist ger de flesta individerna en normaliserad och aktiv livssituation.

* T ex x-linked agammaglobulinemia (XLA)
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APPENDIX 1, Kommentarer i detal

Varfor méaste du ta din medicin/behandling?
“For att det hjdlper.”
“Jag blir sjuk om jag inte tar medicinen.”
“Jag har ndt som saknas i kroppen.”
“Jag har inte forstatt riktigt men missat behandlingen nagon gdng och da har jag blivit sjuk.”
"Fér att jag ska md bra och inte bli sjuk.”
"For att jag har den sjukdomen.”
"For att jag ska md bra.”
“For att jag inte ska bli trott.”
”Om jag inte tar medicinen blir jag sjuk. Om jag tar medicinen dr jag som vilket barn som helst.”
"For att jag har en immunbrist.”
“For att jag hostar mycket.”
”Sd att jag inte ska bli sjuk.”

”Sd att jag inte ska bli sjuk, jag maste fylla pa immunforsvaret.”

Du som sticker dig sjilv och ger dig sjilv din medicin, vad ir bra med att gora det sjilv
“Man har bdttre koll.”
“Man slipper dka till sjukhuset och det tar mindre tid.”
“Man blir sjilvsdker och kan klara det.”
“Man blir sjdlvstindig, mamma och pappa far det ldittare.”
"Slipper dka till sjukhuset.”

Vad kan vi som ér sjukskoterskorna eller doktorer gora for att hjilpa dig och andra
barn med immunbrist?

“Kan inte komma pd nagot.”

“Férklara pa ett bdttre sditt och forska for att fd fram nya mediciner (tabletter) .”

“Det dr bra som det dr.”

“Hjdlpa barnen sd att de blir friska.”

“Det finns nog inget som kan hjdlpa, det dr svdrt att hitta en medicin mot sjukdomen.”

"Verkligen kolla om alla barn har immunbrist. Om man hittar det tidigare blir man inte lika sjuk.”
"Stotta mer i borjan, coacha och sdg: detta fixar du!”

"Sjukskoterskorna och doktorn far inte prata 6ver huvudet pd mig.”
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Om nigon annat barn fir en immunbrist/samma sjukdom som du har, vad tycker du att
man ska beriitta for det barnet?

“Man ska vara forsiktig sda att man inte blir sjuk.”

2 >

nte trdffa dem som hostar.’
"Slappna av musklerna ndr man sticker sig, sa spdnner det mindre.”
“Ingen skillnad for mig, tar min medicin en gang i veckan, jag lever livet.”

"Att man ska ta mediciner, att man kan kolla film medan man tar medicinen att man ska ta det
lugnt medan man tar medicinen.”

”Informera om olika mediciner och hur man tar dem.”

”Informera om vilken medicin man far och hur man tar dem och att det dér bra med
hembehandling.”

“"Man ska inte vara rddd for sjukdomen, man ska berdtta mer om sjukdomen t ex vad man fdr gora
och vad man inte far gora.”

“Det dr inget att vara jdtterddd for, du kommer att véinja dig.”

VAtt det dr jobbigt i borjan men man vénjer sig vid sprutor och sadant.”

“Att man kan ha kul pd sjukhuset i lekterapin.”

"Att sjukdomen inte dr ndagot att skammas for!!”

VAtt man ska berdtta for nya barn om sjukdomen och behandlingen.”
Du som har triffat annat barn med immunbrist/samma sjukdom — vad tyckte du om
det?

“Det var bra att trdffa andra barn.”

“Trdffade andra barn via PI1O. Det var kul.”

“Trdffat andra barn pd sjukhuset, det var bra att trdffa nagon som jag.”

“Det var bra att trdffa ett annat barn.”

“Det kdndes bra sd att man vet att det finns andra barn med samma sjukdom.”

"Kul, sdrskilt att fa se hur han levde sitt liv.”

“Det var kul att prata med ndgon med samma problem.”

Ar det nigot annat du tinker pa om din immunbrist eller behandling
”Om man kan bli helt botad.”

"Var kommer sjukdomen ifran och hur har jag fatt den.”
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FORFATTARE

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

Ann Gardulf har varit verksam inom omradet primira immunbristsjukdomar i drygt 20 ar.
Hon disputerade i borjan av 1990-talet vid Karolinska Institutet med en avhandling om
subkutan gammaglobulinbehandling. Ann &r idag bland annat docent vid Karolinska Institutet
1 Stockholm och klinisk lektor i immunologiska och allergiska sjukdomar vid Institutionen for
laboratoriemedicin, Sektionen for klinisk immunologi, Karolinska Institutet vid Karolinska
universitetssjukhuset Huddinge 1 Stockholm.

Birgitta Persson har arbetat som sjukskoterska sedan 23 ar och dr sedan ar 2000
avdelningschef for Barnmottagningen i Falkenberg som tillhor barnkliniken 1 Halmstad. Hon
har arbetet med barn med priméra immunbristsjukdomar i 16 ar.

Susanne Hansen har varit verksam inom omradena infektionssjukdomar och priméra
immunbristsjukdomar i 18 &r. Susanne &r idag enhetschef for Immunbristenheten vid
Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge 1 Stockholm.

Kristina Elnersson har arbetat inom omradet primara immunbristsjukdomar sedan slutet av
1990-talet vid infektionsmottagningen, Uppsala Akademiska universitetssjukhus. Kristina
blev fardig sjukskdterska for 35 ar sedan.

Eva Ericson ir avdelningschef vid lungenheten, Ostersunds sjukhus. Hon ir sjukskdterska
sedan 28 ar och har arbetat inom omradet primdra immunbristsjukdomar i cirka 20 ar.

Ramona Fust arbetar vid infektionskliniken vid universitetssjukhuset i Linkdping. Hon har
varit sjukskoterska i 18 &r varav de senaste nio inom omradet primédra immunbristsjukdomar.

Carina Hagstedt arbetar vid infektionsmottagningen vid Lénssjukhuset Ryhov 1 Jonkoping.
Hon har arbetat som sjukskdterska i 21 ar varav de senaste nio ren inom omradet priméra
immunbristsjukdomar.

Lena Johansson har arbetat som sjukskoterska 1 30 ar varav drygt sju &r inom omradet
priméra immunbristsjukdomar. Lena &r verksam vid infektionsklinikens dagvard vid
Sahlgrenska universitetssjukhuset/Ostra i Goteborg.

Bengt Steger arbetar vid lung-allergimottagningen, Falu lasarett. Bengt har de senaste 12 av
sina 26 ar som sjuskoterska arbetat inom omrédena primira immunbristsjukdomar och
allergier.

Britt-Marie Svensson &r verksam vid lungmedicin och allergologikliniken vid Sahlgrenska

universitetssjukhuset 1 Goteborg. Hon dr sjukskoterska sedan drygt 30 &r och har arbetet sju ar
inom omradet primira immunbristsjukdomar.
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