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Medlemsmodellen

for och av medlemmar
Attrahera
ReRrytera
ARtivera

Behdlla medlemmar

Inbjudan

En utbildning for dig som vill
vara med och pdverRa Alfa-1
foreningens framtid.

En utbildning for dig som vill
engagera dig i Alfa-1 forening-
ens verksamhet.

En utbildning for dig som vill
skapa gemenskap medlemmar
emellan.

Visst borde flera bli medlem-
mar hos oss? I alfa-1 registret
finns drygt 1000 personer re-
gistrerade,

Visst borde flera bli aKktiva i

styrelsearbetet? - Du behdvs.

Vi ser fram emot
att mota dig!

Utbildningen omfattar en
helg, troligtvis i varlsommar.
Ingen deltagaravgift.

En lagom grupp dr 12-15
personer.

Anmadl snarast ditt intresse
till nagon av oss i styrelsen:
Inga-Britt tel. 070-608 42 42
Bodil tel. 0302-347 41
Inga-Maj tel. 0371-930 24
Inger tel. 040-16 02 17

Vi berdttar mer och svarar
pa dina fragor.

v will sd myReE”

ALFA-BLADET

Fran min horisont

En blick bakdt och en blick framdt.
| detta Alfa Blad kan du Idsa om Jubileumsdret 2013,
50 dr efter den banbrytande upptdckten av Alfa-1 bristen. Tdnk vad

forskningen gdtt framat, tack for det, och vi kan med fortrostan se
framtiden an.

Regionfdoreningen i Stockholm / Gotland har bjudit in till mdnga trdfffar,
som badde sprider kunskap och skapar gemenskap. Lds och inspireras
att gora ndagot liknande ddr du bor, tacka ja till medlemsmodellen.

Framtidsutsikter och tillbakablick

Ndr Socialstyrelsen 2012 presenterade sin Strategi for Sdllsynta
Diagnoser” blev vi optimistiska. Forsta punkten var att Sverige skulle
anpassa definitionen till EU och da skulle Alfa-1 rdknas in. Men sedan
har inget hdnt.

Varfor ser vi det som sa viktigt? Jo, det skulle ge okad kunskap
inom vdrden genom kunskapsdatabasen. Ett viktigt beslut dr
fattat, uppbyggnad av Center for Sdllsynta Diagnoser CSD vid
universitetssjukhusen. Mitt och vart mdl dr att bli sdllsynta i Sverige
och fd vdra Alfa-1 center for medicinsk och social omvdrdnaden under
hela livet

Ddrfor har Alfa Bladet fdtt nummer bade bakdt och framdt.
Inger Ahlbin Riksforeningens ordforande ordf@alfa-1.se
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Alfa Bladet sands till foreningens medlemmar och patienter
med AAT-brist - OBS! sekretesskyddat utskick.

Alfa Bladet ingar som informationsmaterial om féreningens
verksamhet och om alfa-1 antitrypsin (brist).



ALFA-BLADET

Reseberattelse fran den fjarde
internationella Alfa-1 kongressen i
Barcelona |I-13 april, 2013.

WX

1963 ALPHA-1 2013

IT'S TIME FOR A CURE

Hadr ni se hur symbolen sdg ut.

Vi fick ocksd varsin pin for jackan och
vid en av middagarna ett “guld”mynt
med 50 drs symbolen tryckt pa.

Omvixlande progam for alla

Totalt deltog cirka 250 personer
varav cirka 60 personar var lakare
eller forskare som deltog i forskning-
skongressen. 8 olika lakemedelsfore-
tag var med och sponsrade och det
Spanska foretaget Grifols (som bland
andra tillhandahaller Prolastina) var
huvudsponsor.

Det var 23 nationaliteter represen-
terade. Detta gav en del sprakforbi-
stringar da alla inte kunde engelska.
Fantastiskt nog sa var det simultan-
tolkare pa plats som oversatte till
spanska/katalanska samt franska, sa
langst bak i salen sa stod det ett bas
dar tolkar satt och sedan satt folk
med oronsnackor och lyssnade in.
Det sas att det var ett 70-tal per-
soner som hade denna service. Jag
kan dock saga att det lackte ut en del
ljud fran dessa snackor sa det gjorde
att man fick vilja platser, som inte var
alltfor nara de som anvande dem for
det storde en hel del.

Varfor inte till svenska ocksa, det
hade varit bra for oss fran Norden.

Jag hade den stora formdnen att fa bidrag frdn Alfa -1 foreningen Sverige
for att delta i den fjdrde internationella Alfa -1 kongressen i Barcelona i dr.
Sd jag skall borja med att tacka for det fortroendet och samtidigt forsoka
aterberdtta vad jag har upplevt under kongressen.

Detta var som sagt den fjdrde internationella patientkongressen genom

dren och enligt uppgift jag fatt sa var de andra patientkongresserna i:

. 2002 Barcelona
. 2004 Dublin
. 2007 Rom

Arets kongress gick av stapeln mellan de 1-13 april i Barcelona.

For er som dr intresserade av att se fullstdndigt program kan ga in pd
http:/lalpha-1barcelona2013.org/ Sammandrag och film frdn kongressen
med utlagda intervjuer och foreldsningar finns pa

http:/Ilvimeo.com/channels/523182

A
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We’re on
the Webh!

www.alpha-1foundation.org

ALPHA-1

FOUNDATION
Research for a Cure

Available in 7 Languages

(English, French, German, itallan, Portuguese, Spanish and Swedish)

Patient- och forskarkongress

Det som var lite speciellt med denna
kongress var att for forsta gangen sa
hade det forlagts en forskar kongress
samtidigt med patientkongressen, pa
samma plats men i angransade rum.
Forskarkongressen riktade in sig pa
Alpha- | Antitrypsin och lever sjuk-
dom: Forskning- och behandlingspo-
tential 50 ar senare. Fullstindig titel:
Ist Biennial International Research
Conference on Alpha-1 Antitrypsin.

Detta ars tema var som sagt le-
versjukdom och det ar tankt att den-
na kongress skall aterkomma vart an-
nat ar (biennial) med olika tema for
varje gang.

Som jag skrev ovan sa var det up-
pdelat i olika rum for forskarkon-
gressen och patientkongressen. Men
nastan alla forelasare som var med
pa forskarkongressen foreliste pa

50-ar sedan upptickten

Vad som ocksa var extra speciellt
med denna kongress var upptackten
av alfa-1 antitrypsin defekten som up-
ptiacktes for 50 ar sedan. Fantastiskt
nog hade de lyckats fa dit, han som
presenterades som: “Gudfadern till
Alfa-1”, namligen Sten Eriksson. For
det var faktiskt for 50 ar sedan som
Carl-Bertil Laurell och Sten Eriksson
upptackte denna immunbrist.

Det kiandes som det uppfattades
som storartat att ha Professor Sten
Eriksson med pa kongressen och han
invigningstalade och berattade valdigt
odmijukt om sin upptackt och hur det
hela gatt till. Manga ville komma fram
och tacka och jag tror att nastan
alla foreldsare pa nagot satt i sina tal
framholl vilken bedrift Laurell och
Eriksson hade gjort.

Som genomgaende symbol tema un-
der hela kongressen var just att det
var 50 ar sedan upptickten och att
det nu ar tid att hitta en kur/boteme-
del mot den.



Unik svensk studie

Aven dr Tomas Sveger och EevaPiitu-
lainen var med och presenterade den
Svenska studien som genomférdes i
Sverige mellan aren 1972-1974 da alla
nyfédda barn screenades for att upp-
ticka om de hade alfa-1 antitrypsin
brist. Hir nedan en bild pa Eeva Piitu-
lainen med Sten Eriksson.

Eeva borjade som “elev” hos Sten.

Jag maste sdga att jag kiande mig
stolt a lilla Sveriges vigar, att vi har
bidragit sa mycket till forskning och
att upptackten av var brist gjorts av
Svenskar.

Cirka 7000 olika sdllsynta
sjukdomar

Viktor  Grifols, grundaren av
lakemedelsforetaget Grifols inledde
kongressen med att halsa alla
valkomna och han berattade att
det finns mer an 7000 stycken olika
sallsynta sjukdomar upptackta idag.
Han pa pekade att det ar viktigt att
ta fram ldkemedel emot dem. Vi
som har alfa-1 har anda en fordel
eftersom det anda finns medicin att
tillgd — men alla har inte tillgang till
den. Han papekade ocksa vikten av
att hitta plasmadonatorer sa att de
kan fortsatta att ta fram olika sorters
proteiner.

Invigning av
Alfa-1 Global Village

Infor kongressen sa hade ledamo-
ter fran olika globala alfa foreningar
svarat pa fragor om hur man arbetar
med alfa fragan och hur manga som
var medlemmar i foreningen och sa
vidare. Dessa uppgifter kommer att
sammanstallas och presenteras sena-
re samt ocksa skickas ut till de olika
Alfa foreningarna.

Varje land fick ocksa en “roll up”
poster som de fick designa sjilva. Var
Svenska var valdigt ljus och trevlig.
Om ni tittar pa var senaste medlems-
tidning Alfabladet sa ser ni postern pa
framsidan.

Det var i alla fall valdigt trevligt att
ga runt och ldsa pa alla postrar fran
olika lander och vad man ville ta fram.
En del lander hade material att dela
ut, men tyvarr inte sa manga. Men jag
tog det jag kunde for att fa lite inspi-
ration.

”Tar 6 ar och 3 ldkare att
fa diagnos”

Det var som sagt forsta gangen som
jag var med pa en sadan har kongress
och jag maste siga att det kandes lite
forvirrande med alla olika forening-
ar. Jag visste exempelvis inte att det
fanns en Alfa -1 Norden och Alpha
Europe

Men olika foreningar fick chans att
tala och det som var slaende var just
att vi alla vill gemensamt fa till be-
handling och kunna bota Alfa- | innan
den ger svara lung eller leverproblem.

Det pratades ocksa mycket om hur
svart det var att fa fram en ldkare
som var kunnig inom omradet Alfa-I.
Manga ganger maste man utbilda li-
karen och det kan ga bra eller sa blir
den ldkaren sur och tvar. Nagon ut-
tryckte att det tog i princip 6 ar och
3 ldkare for att fa diagnos.
Alfa-1 centra

I USA har man kommit lite langre
dar man pa initiativ av Alpha-| patient
foreningar skapat speciella centra dit
man kan komma och traffa en kunnig
doktor och sjukgymnast, dietist etc.

Tillsammans ar vi starka

Tanken ar att man gor ett eller flera
besok pa dessa centra och sedan far
fortsatt skotsel av sin egen lakare.
De hade ocksa tagit fram broschyrer
med speciella “alfa-doktorer” som
hade minst 5 Alfa patienter och som
hade bra kunskap om alfa .

Det vore vil nagot om vi kunde fa till
i Sverige.

Nutrition och Alfa-I|

Den norska lakaren Fedon Alexan-
der Lindberg framlade att vi med alfa-
| brist skulle tanka pa att ita en anti-
inflammatorisk diet och ha en livsstil
som passade oss individuellt. Han be-
tonade just det att det var individuellt
och att man kan ta hjalp av dietist och
for att fa till det. Han hivdade dock
med bestamdhet att det var annu vik-
tigare for oss med alfa-| brist, mer an
for den generella befolkningen att se
till att:

* Inte stressa for mycket

* Inte inta for stora alkoholmangder
+ Ata medelhavsdiet

* Njuta av livet

* Ha en normal vikt — och hall den

* Sova ordentligt

* Motionera regelbundet — racker
med att ga

* Se till att far solsken och Dvitamin
Alla dessa atgarder gor att man far en
sankt antiinflammatorisk effekt

Las mer: www.drlindbergs.no Han
har gett ut ett antal bocker i amnet.

Under detta amne berattade det
norska paret Anne-Grete Bjorlo och
Geir Kvam om Geirs kamp mot svar
alfa-1 brist och daliga lungvarden. De
hade foljt alla dr Lindbergs rad och nu
var Geir mycket battre.

Manga ganger upprepades denna fras. Och aven vikten av att ha kunskap om
sin sjukdom och att det gor att det forenar och ger sakerhet betonades. Det
konstaterades samtidigt att det rackte bara med att titta pa denna kongress
sa pratar vi inte alla samma sprak och vi har heller alla inte tillgang till olika
mediciner eller lagar som gor att vi skulle kunna ha tillgang till medicin.

Det behdvs kongresser som denna for att fa ut budskapet om sjukdomen och
att man kan traffa andra patienter, fa tips och rad. Att man kan lira av andra
hur de har gjort. Ett forslag, man skulle kunna tjana pa att ta fram material som
sedan kunde oversittas och anvandas av flera lander.

Slutreflektion fran mig

Jag dr som sagt vdldigt glad over att ha fatt mdjligheten att delta pd kongressen. Det har varit
ldrorikt att se hur det jobbas i andra ldnder och att faktiskt se att de stdngas med samma pro-
blem som vi har i vdr férening i Stockholm och Riks-féreningen. Hor av er om ni har fragor.

Hadlsningar Monica Ling Roos
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Jubilee Symposium on Malmé
discovery of alpha 1-antitrypsin deficiency

me

SLMF LUND

Pa patientféreningens drsmdéte bjod Eeva Piitualinen in oss frdn féreningen till detta symposium. Vi var
tre frdn Region Stockholm som métte fyra fran Riksféreningens styrelse vid den fédrgglada bannern frdn
Barcelonas-kongressen. Efter lunch gick vi sd in for att lyssna pd forskarna. Hela detta symposium var
ba engelska, och riktar sig till proffessionen. Det dr inte alltid ldtt att forstG medicinska termer for en
novis och ndr det dessutom dr pd engelska blir det dnnu svdrare. Jag hoppas att jag uppfattat allt ratt

i dessa korta notiser fran forskarnas féreldsningar.

Text Catrine Reuterbory

For organisationskommittén Eeva Piitulainen

Vi dr glada att vdlkomna dig till Jubileumssymposium i Malmo 26-27 sept 2013.

Ar 1962 upptickte professor Carl-Bertil Laurell drftlig alfa I-antitrypsinbrist, samband mellan svér
alfa-1 antitrypsinbrist och lungemfysem publicerades av honom och professor Sten Eriksson 1963.
Upptdckten var utgdngspunkt for ett nytt forskningsomrdde om lungemfysem, och har ocksd lett
till nuvarande forstdelse bakom utveckling av KOL. | dag vet vi ocksd att svdr alfa-1-antitrypsinbrist
dr en riskfaktor for leversjukdom hos barn och vuxna, och att Alpha I-antitrypsin spelar en viktig
roll i vdrdforsvaret. Programmet (6 sessioner) omfattar kliniska, epidemiologiska och biokemiska
aspekter pd lung-och leversjukdom i alfa-1 antitrypsinbrist med internationellt erkdnda state-of-

the-art foreldsare.

S 1: Malmé och al - ett mycket bra
stdlle att borja

Historisk tillbakablick - Joyce
Carlsson Malmé berittade underhal-
lande om hur upptackten gick till och
om fenotyper, normal AAT ar PiMM.
AAThalten i blodet minskas av rok-
ning aven for MZ och MM. Man har
sett pa moss att AAT bildas dven i
bronker, tarmar mfl stallen i kroppen.

Mekanismer - Robin Carell Stor-
britanien. | och med att man boérjade
titta narmare pa alfa-l antitrypsinets
struktur och sag hur den sag ut fod-
des forskningen av serpiner, varav
AAT ar en. 1999-2000 visste man att
AAT fungerar som en falla med ett
bete for att fanga in proteaser och vi
fick se hur molekylen rorde sig for att
fanga in proteas.

Screening av nyfodda 1972-74:
vad lirde vi oss? - Tomas Sveger
Malmé. Fran vecka 14 startar till-
verkningen av AAT, den okar sedan
anda fram till fodseln. Polymeriser-
ingen (hopklumpningen till kedjor av
molekyler) av AAT borjar redan fore
fodseln.

De som upptacktes vid screeningen
ar friska kanske pga av vetskapen
om bristen och omsorgen om deras
halsa?

De psykologiska konsekvenserna var
att oron och radslan som foraldrar-
na kande satt i lange. Majoriteten ar
anda positiva till screening.

S 2: Lung manifestationer

Kliniska manifestationer av
lungsjukdom i AAT-brist -
Maurizio Luizetti Italien. Om vilka
lungproblem man funnit. Vanliga
symptom ar pneumothorax (lungan
faller ihop), emfysem, bronkiektasier
(vidgade luftror), lunginflammation
och dterkommande exacerbationer
(forsamringsperioder). Men man
fann daven manga patienter utan bade
lever- och lungproblem.

Han tog bl a upp att det finns manga
varianter av genen men Z ar den
vanligaste avvikande formen. Han
pratade bla om den nya R, (Enligt en
senare kommentar av Eeva Piitualin-
en ar det en mycket ovanlig variant,
hon kanner inte till att den overhu-

Bodil och Inga-Maj

For PiSZ ar det vanligt med astma.
70 % av de med AATbrist hade tidig-
are en astmadiagnos.

90-95% ar underdiagnostiserade.

Vad har forskning pa register
lart oss? - Eeva Piitulainen Malmo.
Kraven for att vara med i registret.
Man ska vara over I8 ar, vara Pi-
typad i Malmo, PiZZ, PiZ0 ellerPi00
(men det finns inga Pi00 upptackta i
Sverige)

Fram till 1999 kontrollerades de en
gang per ar, direfter vartannat ar.
Sedan 1999 ar det svenska AATreg-
istret med i det internationella regis-
tret A.l.R.

Totalt har man hanterat 1545 per-
soner sedan starten, idag lever 1178.
En patient ar uppfoljd 14 ggr.

1997 var 225 patienter icke rokare,
de flesta hade normal lungfunktion
men vid 50-70 ars dlder mycket lagre
lungkapacitet. Lantbrukare hade i
hogre grad samre lungfunktion.
Vanligaste orsaken till att man kon-
trollerar for AAT ar lungsjukdom och
det ar bara nagra procent som up-
ptacks pa grund av leversjukdom.



M Luisetti

M Skold
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Saming pa hog hojd

Mdnga av oss hade aldrig varit uppe i
Turning Torso. Hissen gick fort upp till
54 vaningen ddr vi mottes av en fantas-
tisk utsikt. Malmo och Képenhamns ljus
glittrade i morkret. Ndr vi satt oss till
bords fick vi veta “allt” om huset, men
inte fanns det ndgra fallskdrmar under
stolarna - inte som han sa! Under den
goda trerdttersmiddagen med “Alfa”(!)-
rédvin fick vi mycket rolig underhdllning
av en duktig acappella grupp. Ndgra tal
hélls bl a Ulla Leile fran patientférening-
en i Stockholm som tog upp den viktiga
fragan om hur all denna samlade kun-
skap kommer patienterna till del.

forts.

Kliniskt forlopp och prognos vid
allvarlig AATbrist - Hanan Tanash
Malmo beskrev sin studie om att un-
dersoka overlevnaden (2010). Vid
screeningen av nyfodda aren 1972-74
fann man totalt 127 med ZZ, 2 med
Z0, 54 med SZ och | med SO.

Av de med lungdiagnos ar det en na-
got okad risk for bade rokare och
icke rokare, men de som fatt diagnos
via screening hade samma dodlighet
som normalbefolkningen.

KOL ar den vanligaste dodsorsaken
darefter leversjukdom, det giller hos
bade lung- och leversjuka.

Prognosen ar battre for patienter
med AATbrist an vad man tidigare
sett.

KOL hos icke-rokare - ett 6kan-

de problem - Magnus Skold Stock-
holm. G-lobal initiativ for chronicO-
bstruktive L-ungD-isease har samlat
mycket forskning om KOL.

GOLD arbetar med sjukvardsperso-
nal runt om i varlden for att oka med-
vetenheten om kronisk obstruktiv
lungsjukdom, KOL, och for att for-
battra forebyggande och behandling
av sjukdomen.

Genom att utveckla evidensbaserade
riktlinjer for KOL behandling, och
evenemang som den arliga firandet av
varldsKOLdagen arbetar GOLD for
att forbattra livet for personer med
KOL i hela virlden. Mer info finns pa
http://www.goldcopd.org)

Rokning paverkar inflammationen
ocksa ett tag efter man slutat roka.
5,6% har KOL av ickerokarna, Risk
for KOL okar av damm, stendamm,
biologiskt damm, rok fran eldning
mm.

Andra faktorer som okar risken for
KOL ar astma hos foraldrar, barn-
domsastma, infektioner, rok.

Lag fodelsevikt och for tidig fodelse
(fore vecka 37) okar risken, speciellt
for flickor.

KOL hos ickerokare okar. Kronisk
astma eller astma som barn finns tro-
ligen hos manga av ickerdkarna med
KOL.

Man borde titta i AATregistret och
folja upp mot tidigare handelser i livet
for att se vad det finns for samband.

S 3: Lever Manifestationer

Vad hidnder i levern? - David Lo-
mas, Storbritannien, ett av de stora
namnen inom AAT-omradet, holl en
lysande forelasning.

De med PIZZ har endast 10-15 % av
normalvardet av AAT.

Detar 15 molekyler i det hopklumpa-
de AAT hos patienter med AATbrist
H ar en Pityp som ar snabbare an Z,
kallas darfor for "kings”

Polymerer (hopklumpade AATmole-
kyler) kan man finna i lungornas al-
veoler.

Hog koncentration av polymerer pga
cigarettrok, driver pa inflammationen
och samverkar med att lever inte gor
AAT — detta leder till emfysem.

MZ SZ har polymerer bara till viss del
men alla ZZ har. Alla med brister har
polymiserade molekyler i levern. Al-
kohol och fett paverkar ocksa.
Levertransplanterades polymerer
minskar kraftigt.

Polymerisering av serpiner (AAT ar
en sorts serpin) ger olika sjukdomar
som demens m fIDarfor ar det viktigt
att stoppa polymerisering.

Forsok gors med att blockera opp-
nandet genom att stoppa in en annan
liten molekyl i fickan pa molekylen
sa att man forhindrar att de hakar i
varandra. Man hittade ett antal som
stoppar polymerisering — dessa arbe-
tar man nu vidare med sedan tre ar.
Genom att anvanda hudens stam-
celler gick det att korrigera polymi-
seringen battre. Cellerna sattes in i
moss, celler vilka nu producerade
AAT som inte polymiserade.

Kliniska aspekter hos vuxna -
Stefan Lindgren Malmo. Man tittar pa
levern med ultraljud med kontrast,
CT, MR och med MRC.
Leverpatienten kommer och gar, pro-
blemen kan vara en foljd av andra
sjukdomar.

Symptomen brukar vara att det gor
ont och att det kliar.

”Spindel” pa huden férekommer i
samband med inflammerad lever, den
minskar nar inflammationen avtar.
Manga med hoga virden kan pa ef-
terkontroll 3 veckor senare med nor-
mala varden slappas helt. Det galle ca
30% av patienterna.



forts.

Hall andra sjukdomar i tanken som
paverkar levern, dven alkohol, over-
vikt, lakemedel mm.

GGT och ALT bagge maste kontrolle-
ras for att se om det ar en leversjuk-
dom som ger hoga blodvarden.
10-20% av ZZ far leverproblem

Man bor taALPprov

Biopsi anvinds for att titta pa levern.
En ny teknik att mata leverns stelhet
= FIBROSCAN

Pediatriska aspekter, leversjuk-

dom hos barn - Antal Nemeth
Stockholm. Fodelsevikten ar viktig.
Aven for tidigt fodda barn har okad
risk att insjukna. Nyfodda kan uteckla
cholestas och under de foljande aren
levercirrhos.
Alla hade symptom fore | ars alder
Vid 4 ars alder kan man uttala sig om
prognos, antingen hade barnen ut-
vecklat cirros eller sa ar levern frisk.
fatt cirros, man bor vara pa sin vakt
da for eventuella leverproblem.
Leversjuka barn blir friskare med aren
SZ mar bra
1984 var forsta levertransplantatio-
nen pa barn.
Antal Nemeth funderade over nar
man ska beratta for foraldrarna?
Det ar ju idag ett problem med for-
sakringar, ett ZZ-barn far inte ta en
forsakring. Forsakringsbolagen borde
informeras om att man ar frisk trots
bristen. Ska man screena pa nyfédda
eller inte? Kanske battre vid 11-12 ars
alder?

S 4: Screening av AAT-brist

PRO - CON Screening av AAT-
brist: en anvandbar strategi?
Christer Jansson Stockholm var for
screening av nyfodda.

Sverige och Norge har hogst andel
AATbristare, Danmark och Finland
har lika stor andel vilken ar mindre
an i Sverige och Norge. Och av dem
ar bara 20 % ar hittade.

Handikappad vid 30 % lungfunktion
Icke rokare med AATbrist har 20 %
hogre dodlighet an normalpopula-
tionen. Rokare 3-4 ggr hogre risk.
Darfor ar det viktigt att hitta de med
bristen tidigt.

Stefan Lindgren Malmo mot screening
Kostnaden.

Nar det galler neonatal screening
handlar det om tusentals barn for att
hitta nagra fa med AATbrist.
Overvikt, alkohol och rokning ar
storre problem. Man bor satsa pa all-
man halsa istallet.

Om, - Nar ska man i sa fall testa?

Allmian diskussion om screening
- Maste ta hand om de som testas.

- Kan bli nekad forsakring om barnet
ar testad. med AATbrist

- Maste testa manga for att hitta de
med bristen som roker.

- Kan kosta 10:-/person om forfaran-
det standardiseras.

- Mediciner kan hoja levervardena
darfor screena.

- Ingen okning av de med AATbrist
bland alkoholskadade levrar.

- MZ oftare leverproblem an kon-
trollgrupp men inte okade alkohol-
skador.

- Bara screena nar rokningen ar mer
allman?

- Vem beslutar? Det var Socialstyrel-
sen som sa nej till fortsatt screening.

Vid omrostningen blev det en
majoritet som rostade mot all-
man screening av nyfodda.

Lunch

Den frascha lunchen serverades aven
denna dag en trappa upp. Vid sma-
borden fortsatte diskussionerna och
samtalen.

S 5: Augmentation terapi -
behandling av AAT-brist

PRO - CON Augmentation te-
rapi: en toppmodern behand-
ling?

Asger Dirksen Kopenhamn argumen-
terade for substitutionsbehandling
Enligt Rapid-studien, Zemaira, signifi-
kant battre resultat. Ingen forandring
nar det galler FEVI daremot nar det
giller lungvdavnaden pa de som fatt
behandling.

Studien fortgar i tva ar da samtliga
far verksam substans, vilket saktat av
forsamringen aven for kontrollgrup-
pen.

Det ar lungvavnaden som ar kopplad
till overlevnad.

Claes-Goran Lofdahl

Lund talade
mot substitutionsbehandling. Med
hanvisning till att Rapid-studien inte
ar officiellt publicerad annu.

Han hade en del fragetecken.

- Okar behandlingen belastningen pa
levern genom att fler cirkulerande
polymerer okar?

- Ar polymeriseringen i lungorna en
fordel?

Svenskarna dndrade inte upp-
fattning av debatten. Vid om-
rostningen blev det en 6vervikt
emot substitutionsbehandling.

S 5: Icke-farmakologisk behandling
av AAT-brist

Lungtransplantation Hanan
Tanash, Malmo. 9 % av alla lung-
transplanterade har AATbrist, 45
% i Sverige. 150 sammanlagt i hela
varlden med AATbrist som har fatt
nya lungor.

Lungtransplantation startade i Lund
och i Goteborg 1990
1990-2012 har 128 patienter med
AATbrist fatt nya lungor, 86% fick en
lunga. Numera ar det vanligast med
bada.

| snitt 9 ars overlevnad, Lagre dods-
tal bland transplanterade med AAT-
brist an bland andra lungtransplante-
rade.l2 ar for de med AATbrist och
6 for ovriga. Vanligaste dodsorsaken
bland AATbrist patienterna ar lung-
inflammation/sepsis (blodforgiftning/
bakterier i blodet)

Overlevnaden ir dubbelt s hog i
Sverige som i Amerika! Man foljer
patienterna battre i Sverige darfor ar
overlevnaden battre har.

Att byta bade lever och lungor har
inte varit aktuellt an. Daremot har
man bytt bade lungor och hjirta pa
samma patient.

Vantetiden till transplantation har
variti 1-2 ar. Den aldsta lungtrans-
planterade var 70 ar.



forts. Jubileum

Levertransplantation Bo-Goran
Ericzon Stockholm.
80% ar positiva till organdonation
men har inte informerat sin omgiv-
ning eller anmalt till donationsregist-
ret.
Man gor 50-60-70 levertransplanta-
tioner per ar pa Karolinska Huddinge,
av dessa har 1,5 % AATbrist.Antingen
ir de transplanterade i 40-60 arsal-
dern eller i de tidiga barndomsaren.
Donatorer kan vara upp till 80 ar.
Sallan transplanteras levern pga AAT-
brist.

I7 dr transplanterade pa Karolinska;
7 barn, 6 vuxna och 4 dar man inte
kande till AATbristen fore transplan-
tationen.
Levercellstransplantation:
3 patienter fick forra aret leverceller
transplanterade. Det passar speciellt
bra for lungtransplanterade som re-
dan ater medicin mot avstotning.
(las pa sid 10 - 11)

Endobronkiala ventiler Gunnar
Hillerdal, Stockholm. KOLpatienter
saknar undertryck i lungorna vilket
gor att friska delar trycks ihop.

Den volymreducerande kirurgin inne-
bar stora risker.

Ventilerna Zephyr, en eller flera, pla-
ceras i en forstorad del av lungan,
lanre in mot loben med hjalp av bron-
koskop. Den ventilbehandlade delen
minskar i volym och ger mer plats till
friskare dlar av lunganfor et effekti-
vare gasutbyte.

Ventilerna later luft och sekret pas-
sera ut men forhindrar luft att pas-
sera in.

Patienter med AATDbrist ar oftast

samre i lagre loberna.

Nagra exempel pa virden hos patien-
ter som fatt ventiler insatta:

FEVI gick fran 25% till 41 %.

FEVI gick fran 24 till 64 %, idag ligger
virdet pa 55 %.

FEVI gick fran 27% till 55 %.

-

Alfa-1 raden med Bodil fran Floda , kollar vad den medicinska termen betyder pd sx;;enska,
Inga-Britt Vdsterds, Inga-Maj Gislaved, Catrine och Ulla Stockholm antecknar, Inger frdn

Malmé hadller i kameran och Monica Stockholm kom inte med pa bilden

Turning Torso - byggnaden . Visionen av HSB Turning Torso dr baserad pd en skulptur
kallad Twisting Torso Turning Torso dr en fantastisk kombination av skulptur och byggnad.
Det dr ocksd en av de fa landmdrken i vdrlden, som blir en del av vardagen med sina tio
vdningar kontor, 147 ldgenheter och métesfaciliteter pd de tva dversta vdningarna. Arkitek-
ten bakom Turning Torso dr Santiago Calatrava. Spanjoren dr en av de mest fascinerande
arkitekter i vdr tid och dr ansvarig for ett antal fascinerande projekt. Turning Torso dr inte
bara ett under av spjutspetsarkitektur, det dr ocksd en byggnad som underldttar ett miljo-
anpassat sdtt att leva. Byggnaden levereras med 100% lokalt producerad férnybar energi.

Tack och adjo!

Eeva Piitulainen avslutade jubi-
leumssymposiet och tackade alla
medverkande.

Detta var nagot om alla de in-
tressanta amnen som berordes un-
der symposiet.

Organisationskommittén med pro-
fessor Eeva Piitulainen i spetsen ar
bara att gratulera.

Alfa-1  féreningen  framfor
lyckonskningar till Eeva Piitu-
lainen

Sveriges forsta Alfa professor.

”Jag dr glad och
tacksam for att
patientforeningen
var representerad
pa AAT-motet”

Hdlsningar Eeva P

Lds mera Reportage av

ELISABETH BERNSPANG
Specialistldkare

Lung- och allergisektionen
Akademiska sjukhuset Uppsala

Lung & Allergiforum Nr 4/2013 sid 7
http:/lwww.sImf.se/sites/default/files/
LOAF_4_13_ma.pdf



Detta dokument , som har producerats med bidrag frdn ndgra av de mest framstdende ex-
perter pd Alfa-1 antitrypsinbrist, belyser politiska rekommendationer som ger pragmatiska
losningar pd befintliga problem och ger politiken och beslutsfattare en fdardplan for att sd-
kerstdlla patienternas tillgang till de behandlingar och vdrd som de behéver .

Alpha-| in the European Union
Expert Recommendations

Alfa- | antitrypsinbrist ( Alfa-1 ) ar en sallsynt genetisk sjukdom som kan orsaka extremt
sallsynta fall av lungemfysem, kroniska leversjukdomar eller pannikulit, en allvarlig hud-
sjukdom. Det finns idag inget botemedel mot alfa - |, men lamplig behandling och en hog
standard pa klinisk vard kan riadda patienter fran att behdva genomga tunga medicinska

atgarder som organtransplantation.

Bristen pa forstaelse for Alfa- | ar en av de fraimsta anledningarna till att Alpha - | patien-

ternas behov fortfarande allmant ignoreras .

EU maste se till att medlemsstaterna respekterar
EU: s definition av sdllsynta sjukdomar.

Rapporten beskriver darfor foljande :

- En gemensam forstaelse av alfa - | som en sillsynt sjuk-
dom.

- En analys av nuvarande politik och lagstiftning med direkt
inverkan pa Alpha -I.

- Rekommendationer for konkreta politiska forbattringar
for att tillgodose behovet for alfa - |-patienter.

Rekommendationerna bestar av 15 sammanfattade punk-
ter, har foljer nagra som bedoms viktiga for oss i Sverige.

l. Medlemsstaterna och EU maste se till att erkdnna
Alpha-| som ett sallsynt tillstand och Alfa-1 relaterad em-
fysem som en specifik ultra-sallsynt sjukdom.

2. Medlemsstaterna maste 6ka medvetenheten om
Alfa-1 i den medicinska verksamheten och hos allmanheten
for att sakerstalla en snabb och saker diagnos, som kom-
mer att 6ka chanserna att forebygga irreversibel vavnadss-
kada.

3. Medlemsstaterna maste forhindra och sitta stopp
for ojamlikhet i vard/hilsa, som paverkar patienter som
lider av alfa-1 och andra sillsynta sjukdomar.

Ndgra av medlemmarna i arbetsgrup-
pen vid métet i Bryssel den 4 oktober
2011.

Fran vdnster till hoger: Giovanni Asta,
Prof Jacques Hutsebaut, Alan Heywood-
Jones, Mario Ciuffini (avliden), Bo Jonas
Sigedal (assistent till Herr Fjellner), John
Walsh, Carl Schlyter, ledamot av Euro-
paparlamentet, Prof Rob Stockley, Prof
Maurizio Luisetti.

6. EU: s medlemsstater bor se till att politik och
lagstiftning inom omradet sillsynta sjukdomar inte dven-
tyras av kostnadsbesparande atgirder. Sadana atgirder
bor inte ha en negativ inverkan pa omraden dar det be-
hovs langsiktiga investeringar for att gora en skillnad, till
exempel folkhalsa.

8. Medlemsstaterna bor se till att Alfa-1-patienter
kan fa tillgang till de behandlingar som de behover, sir-
skilt vid genomforandet av Healthdirektivets gransover-
skridande.

9. EU bor arbeta for battre standardisering av be-
handlingar och enheter som stoder andning for att saker-
stalla att patienter kan njuta av sin fria rorligheten.

10. EU bor utveckla en ambitios strategi for informa-
tion till patienter, sa att alla patienter kan fatta valgrun-
dade beslut om sina behandlingsalternativ.

Rekommendationer fran Alfa-1 expertgruppen
Initierat och leds av Europaparlamentets ledamoter.
Christofer Fjellner

Ledamot av Europaparlamentet

Hela strategin pa engelska finns pa  http://www.
alphafederation.org/expertrecommendations.htm



Levercellstransplantation
Ny exprimentell behandling

Pa Karolinska Universitetssjukhuset och Karolinska Institutets en-
het for Transplantationskirurgi har vi sedan ett par ar tillbaka star-
tat en ny experimentell behandling av levermetabolasjukdomar.

Hela kedjan frdn en del av donatorns lever, bearbetning och fram till fdrdiga
leverceller, klara att sprutas in i Alfa-1 patientens lever.
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2014 startar en ny studie med transplanterade leverceller
pa lungtransplanterade alfa-1 patienter.

Om studien faller vdl ut hoppas man kunna erbjuda le-
vercellstransplantation dven till alfa-1 patienter, med svar
brist, som inte dr lungtransplanterade.

Behandlingen gar ut pa att man istal-
let for att transplantera en hel (eller
del av) lever sa transplanterar man
istallet leverceller till patientens egen
lever. Pa sa satt kan man fa celler som
kan utfora den funktion som patien-
ten annars saknar.

Fordelen med levercellstransplanta-
tion ar just att patienten behaller sin
egen lever och da blir behandlingen
inte lika riskfylld som vid hel organ
transplantation, dir man maste ta
bort patientens egen lever innan man
satter in en ny och dar med gora pa-
tienten beroende av den nya levern
for all funktion.

Vid celltransplantation har man kvar
sin egen lever och om inte behand-
lingen skulle vara framgangsrik sa
atergar man till den leverfunktion
man tidigare hade.

Riskerna vid celltransplantation ar
saledes betydligt ligre dn vid organ
transplantation. De risker som finns
ar bla att en blodpropp bildas vid in-
fusion av cellerna samt biverkningar
av lakemedel mot avstotning (im-
munsuppression) av samma typ som
vid organtransplantation.

Totalt i varlden har man utfort om-
kring 100 levercellstransplantationer
och blodpropp har endast rapporte-
rats i ett fall.

Huddinge.

2014 startar vi en ny studie dar vi vill

transplantera leverceller till patienter
med svar alfa |-antitrypsin brist som
tidigare genom gatt lungtransplanta-
tion.

Eftersom lungtransplanterade pa-
tienter redan tar medicin mot avstot-
ning kan man transplantera levercel-
ler utan att patienten namnvart maste
ta ytterligare mediciner.

Studien syftar till att studera om
transplanterade leverceller borjar att
producera och utsondra normalt alfa
I-antitrypsin till blodet.

Var férhopppning ar att kunna mot-
verka bristen av alfa |-antitrypsin och
normalisera nivaerna i blod.

Skillnaden mot att tillfora renat alfa
I-antitrypsin (Prolastina) ar att man
far en jamn tillforsel av alfa |-antitryp-
sin som kroppen sjalv har bildat och
att denna kan regleras av kroppen.

Uppfoljningen kommer att besta i
att folja nivaerna av alfa I-antitrypsin
i blodet, och adven att titta pa vilken
isoform som finns i blodet, PiZZ fran
patientens egna lever eller PiMM fran
de transplanterade levercellerna.

Djurstudier fran USA talar for att
denna behandlingsmetod kan ha en
positiv effekt.

Ewa Ellis, Forskare och Laboratoriechef samt
Bo-Garan Ericzon, Overldkare och Professor.

Enheten for Transplantationskirurgi, Institutionen for
Klinisk Intervention, Vetenskap och Teknologi,
Karolinska Institutet, Karolinska Universitetssjukhuset

Ding et al. (2011) har visat att trans-

plantation av leverceller till en mus
modell med alfa |-antitrypsin brist
ledde till att de transplanterade le-
vercellerna vaxte och okade i antal
till att utgora mellan 20 och 98% av
alla lever celler i forsoksdijuret. En ut-
veckling som tar ca ett halvt ar.

De leverceller som planeras att an-
vandas for transplantation kommer
fran samma donatorer som vid or-
gantransplantation. | vissa fall ar mot-
tagaren av en lever en liten vuxen el-
ler ett barn och da brukar man dela
levern for att den skall fa plats. Vid
en sadan delning kan den andra delen
anvandas for att isolera leverceller
(hepatocyter) for levercellstransplan-
tation.

| denna forsta studie planerar vi att

inkludera tio lungtransplanterade alfa
I-antitrypsin brist patienter for att
utvirdera om denna exprimentella
behandling av levercelltransplanta-
tion ger okad produktion av PiMM
alfa |-antitrypsin.

Om studien faller val ut hoppas vi
kunna erbjuda levercelltransplanta-
tion dven till patienter med svar alfa
I-antitrypsin brist som inte har lung-
transplanterats.




Medlemsmdéte Region Stockholm 20 mars 2013 Text Catrine Q{euter6org

Hur man mar kan saga mer an prover,
en forelasning om cytokiner

Var foreldsare Anna Nixon Andreasson arbetar bdde vid Stressforskningsinstitutet,
Stockholms Universitet och vid Centrum for allmdnmedicin, Karolinska Institutet. Hon dr
psykoneuroimmunolog. Vad dr dd psykoneuroimmunologi? Jo, studier av interaktivitet

mellan beteende, nervsystem och immunfarsvar.
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Hjarnan och immunforsvaret kommunicerar,

faktiskt i bagge riktningarna.
Signaler fran hjarna till immunsystem

Fran hjarnan gar signalerna dels via nerver, det autonoma nervsystemet,
alltsa de nerver som man inte kan paverka med viljan och genom ut-
sondring av hormoner. Vagusnerven styr bl a hjarta och tarm.

Det andra sattet hjarnan meddelar sig med immunsystemet ar via hypo-
fysen tex med amnet kortisol. Det ar hjarnan som reglerar aktiviteten
hos autonoma nervsystemet och utsondringen av hormoner. Detta har
man kunnat konstatera da man sett att immunsystemet kan betingas och
att hjarnskador paverkar aktiviteten hos immunsystemet.

Akut stress aktiverar immunsyste-
met,.Kroppen reagerar pa stenalder-
svis med att forbereda sig for att fly
eller fakta och immunsystemet forbe-
reder sig pa skador genom att skicka
vita blodkroppar till huden. Kronisk
stress daremot hammar immunsys-
temet. Vid stress bildas kortisol, vid
langvarig stress har hjarnan “skrikigt
for mycket”, immunsystemet reage-
rar inte och da blir man littare sjuk.
Det ar darfor man latt kan bli forkyld
nar man ar stressad.

Immunsystemets
hjarnan

signaler till

Immunsystemet skickar signaler till
hjarnan via blodet och via vagusner-
ven genom cytokiner pa bigge sit-
ten. Immunforsvaret kommunicerar
for att hjarnan ska tala om hur im-
munsystemet ska hantera infektio-
nen. Hjarnan signalerar tillbaka via
cortisol. Immunsystemets cytokiner
reglerar bl a kroppstemperatur och
aptit.

Cytokin, vad dr det?

Ett viktigt protein som kan paverka
immunfunktionen genom att skicka
signaler fran cell till cell eller direkt
ut i hela kroppen, alltsa bade pa nara
och langt hall.

Det finns 150 olika cytokiner en del
pro-och andra antiinflammatoriska.

De tre huvudgrupper av cytokiner ar:
- Interleukiner, skrivs IL-och en siffra
- Tumornekrosfaktor, forkortas TNF
- Interferoner, IFN

IL-6 reglerar hur kroppen bildar
blodsocker, tex nar man tranar. Den
ser till att man inte blir for tjock.

Mycket fett innebar mycket cytoki-
ner, det ar en form av inflammation,
darfor ar det bra att inte vara for
tjock.

Nar man tar febernedsattande ham-
mar det budbararna, cytokinerna, det
ar darfor man kanner sig battre, men
sjukdomen ar danda kvar.

Sjukdomsbeteende

Man ar trott, har ont och ingen aptit
nar man kanner sig sjuk. Det ar cyto-
kinerna som meddelat hjarnan att ge
sjukdomskansla som feber tex. Cyto-
kinerna far oss att ma daligt for att
vi ska ta det lugnt, for att bli friska
snabbt. Dalig aptit ar for att bakte-
rierna inte ska fa jarn, bristen him-
mar dem. Sammanfattningsvis kan
man siga att cytokinerna far den sju-
ke att ma daligt, men det man maste
klara, det orkar man, detta har kon-
staterats i diverse djurforsok.

Sjdlvskattad hdlsa

Redan 1998 konstaterade Forsk-
ningsradsnamnden att individens sub-
jektiva uppfattning om dalig hilsa kan
vara en varningssignal om framtida
medicinskt pavisbar sjuklighet och

dodlighet.

Den enkla fragan "hur bedémer du
ditt allmanna hilsotillstand pa en ska-
la fran mycket dalig, dalig, varken da-
lig eller bra, bra, mycket bra” ger bast
forutseende. Det finns ingen koppling
till depression, hogt blodtryck mm.
En hogre koncentration av en typ av
cytokiner finns hos personer med da-
lig sjilvskattad hilsa. Aven en hogre
halt av alfa-lantitrypsin ar vanlig vid
dalig sjalvskattad hilsa. Den biolo-
giska bakgrunden till fenomenet om
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dalig sjilvskattad hilsa som predik-
tion for framtida sjuklighet och dod-
lighet ar okant.

KBT, kognitiv beteendeterapi, gor
den sjalvskattade halsan battre, men
paverkar den den framtida sjuklighe-
ten eller dodligheten? Det vet man
inte.

Hur kan man anvidnda kunska-
pen om cytokiner?

Redan idag behandlas nagra enstaka
sjukdomar med cytokinhammande
terapi vilket far patienterna att ma
mycket battre da de slipper sjuk-
domskanslan. Det ar dyra lakemedel

eftersom de ar baserade pa antikrop-
par. Framover kan kunskapen om hur
cytokinerna fungerar forhoppningsvis
hjalpa fler.

Vad har detta for relevans for
oss med alfa-lantitrypsinbrist?

Alfa-lantitrypsin ar en akutfasreak-
tant vilken innebar att den okar vid
inflammationer. Den minskar produk-
tionen av inflammatoriska cytokiner.
Vi med bristen producerar mer cyto-
kiner eftersom vi inte har nagot (alfa-
lantitrypsin) som stanger av produk-
tionen.

Betyder detatt man vid alfa- lantitryp-
sin:

- Har hogre nivaer av inflammatoriska
cytokiner?

- Har mer sjukdomsbeteende som
smarta, trotthet, nedstamdhet?

- Har samre sjalvskattad halsa?

”Vi staller garna upp i forskningen”,
hors fran publiken!

Manga mar bra trots sjukdom, andra
mar daligt trots att de ar friska, den
psykosociala situationen paverkar hur
vi mar.

Vad ska vi dta for att ma bra?
Minska pa kottet framfor allt pa rott
kott. De tva fettsyrorna omega-3 och
omega-6 ar livsnodvandiga men ba-
lansen dem emellan ar viktig och rott
kott ger for hog halt omega-6.

Darfor rekommenderar Anna Nixon
Andreasson att vi bara ater rott kott
hogst en gang iveckan, bara for njut-
ning. At frukt och gront varje dag,
framfor allt avokado ar bra.



forts. Cytokiner

Fet fisk flera ganger i veckan, men
tank pa miljogifterna nar du viljer fisk
bara.

”Cytokiner minskar aptiten, sa kan
man inte fa behandlingen for att ga
ned i vikt”, fragar en i publiken.

Det ar inte bra for biverkan ar trott-
heten och sjukdomskanslan, att stan-
digt kanna sig som om man har influ-
ensa, svarar Anna.

med

Problemet for oss alfa-|
antitrypsinbrist ar att trypsinet inte
“dockas” utan stokar till det och kan
ge oss daliga lungor, problem med le-
vern mm, sager Ulla Leile. Hur kan
vi paverka cytokinerna till det battre?

Anna Nixon Andreasson nimner nag-
ra saker att tanka pa:

- Vilj att inte bli stressad.

- Driv inte pa hjarnan genom att bli
upprord, valj dina fighter!

- KBT, kan hjalpa dig hantera stress
och upprordhetskanslor pa ett bittre
satt.

- At bittre.

- Fysisk aktivitet i lagom dos, det man
orkar.

Har fyller publiken i:

”Hogintensiv traning ar inte bra for
alla.”

”Att ha fatt ett parkeringstillstand for
handikappade minskar stressnivan.”

Ulla Leile sammanfattar och lamnar
over en present som tack for Anna
Nixon Andreassons intressanta fore-
lasning,.

Vii publiken tackar med en varm app-
lad.

| slutet av september var vi i Kpenhamn pa mote med Nordic Alfa-1 och
trdffade den danska foreningen, som representerades av ordférande Gunhil
Norhave, Leif Munk-Andersen, Dorte Djurhuus och Heinrich Andreasen
Den norska foreningen som presenterades av Geir Kvam och Tone Skram-
stad Brdakke, ordforande. Fran Sverige deltog Bodil Poorsgard och Inga-Maj
Johansson fran riksféreningens styrelse.

Alfa - ettor moter varandra

i Kopenhamn

Resan till Kopenhamn gick inte som
pa rils. Taget var trasigt med flera
stopp pa vagen och i Helsingborg la
det av helt. Vi fick dar vanta in nasta
tag till Képenhamn och var dirmed
I'/2 timma forsenade till motet.

Danmarks Lungeforenings direktor
Anne Brandt bjod valkommen till
deras lokaler, och berattade om
lungeforeningens arbete.

Motet borjade med lunch da vi ock-
sa presenterade oss for varandra
och vi diskuterade mojligheterna till
behandling i vara olika linder med
Prolastina / Zemaira.

Vi pratade om hur vi skulle kunna
stirka vara foreningar i gemensam
kamp for diagnos, medicinsk be-
handling, och centra.

Darefter blev vi skjutsade till hotel-

let for incheckning och senare ge-
mensam middag pa kvillen.

Lordag borjade vi med gemensam
frukost for att senare traffas i lung-
foreningens lokaler igen.

Vi diskuterade vilka fokusomraden
foreningarna har valt att arbeta med.
For Sveriges del Sillsynta diagnoser
samt ev samarbeta med Hjart- och
Lungforeningen.

Vad vill vi med Alfa Norden och vilka
forvantningar har vi pa vart samar-
bete?

Vi beslutade att triffas en gang om
aret och utbyta erfarenheter for att
hjalpa och stotta varandra.

"®Dagen avslutades med lunch i Nyhavn

och en trevlig battur pa Kdpenhamns
kanaler.

Vi tackar vara danska vanner for en
trevlig vistelse och val anordnat pro-
gram.

Bodil och Inga-Maj

o =T DENE

J i
r KANALRUNDFAUR
min GUIDED TOU

Fran vinster - Tone, Gunhil, Geir, Inga-Maj och Dorte. Bodil dr fotograf.
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Ordforandemote 24-25/11-12

Sallsynta diagnosers forbund samlar
varje ar tva fran varje patientforening
inom forbundet till ett ordforande-
mote. Fran var forening var var ord-
forande Inger Ahlbin och jag, Catrine
Reuterborg, med pa 2012 ars mote i
Haninge, soder om Stockholm.

Sallsyntas ordforande Elisabeth VWal-
lenius talade om behovet av pengar
till den basala verksamheten i pa-
tientforeningarna. Genom fonder
kan man hitta pengar till projekt eller
specifika aktiviteter, Vi hade en laro-
rik workshop i att soka fondmedel.

Men det grundlaggande arbetet som
styrelsearbete, broschyrer, kontakt
och hemsida kan man inte fa fond-
medel for. Det behovs en basfinan-
siering. Patientforeningarna ar ju ett
stod for patient och anhoriga. Men
ocksa om vard och samhille genom
att bl a sprida kunskap och lotsa ratt.

En mycket viktig punkt som vi be-
handlade var Socialstyrelsens for-
slag till Nationell strategin for sall-
synta sjukdomar. Forslaget blev sa
urvattnat att Sallsynta tagit fram en
skuggstrategi. | den trycker man pa
behovet av basfinansiering for med-
lemsféreningarna. Vidare frambhalls
att forslaget saknar inslag om finan-
siering av de foreslagna centra, natio-
nell styrning och patientdelaktighet.
Innehallet behover fortydligas Det
saknar helt konkret plan for hur det
ska genomforas.

Det dr ocksd mycket givande att pa
ordférandemdtet tréffa andra med ovan-
liga diagnoser. Hur arbetar de med sina
foreningar? Vilka fragor dr aktuella for
dem? Mdnga mdrker av nedskdrningar
i vdrden. En annan frdga som kommer
upp dr oron fér om det finns ndgon som
kan ta over ndr Idkaren som engagerat
sig och nu kan allt om deras diagnos gdr
i pension?

SYLLSYNTA
DIAGNOSER

RARE DISEASES SWEDEN

Mer finns att ldsa under intressepolitik pa www.sallsyntadiagnos

EUROPLAN-konferens

enligt EUs rekommendation till alla EU-lander

Elisabeth Wallenius forbundsordfor-
ande i Sallsynta diagnoser inviger
EUROPLAN-konferensen den 26/11
2012 med att saga att Sallsynta diag-
nosers forbund som nu ar I5 ar har
fatt en strategi istillet for moppe.
Den gar i 30, men kanske kan den
trimmas och bli en hel motorcykel.

140 deltagare har kommit till Stock-
holm fran Socialstyrelsen, politiker.
sjukhus, universitet, patientforeningar,
industrin, medicinska centra, sjukgym-
naster och manga inom vard och om-
sorg, alla har kommit for att medverka
och forsoka paverka.

Socialstyrelsen har lagt fram ett
forslag till Nationell strategi for sall-
synta sjukdomar. Syftet med konfe-
rensen ar att samlas och resonera
kring fragorna for att fa fram ett
forslag pa hur man gar vidare utifran
forslaget. Den nationella strategin ska
sedan presenteras tillsammans med
alla synpunkter for Socialdeparte-
mentet som bereder for regeringen.

Vad innehdller da Socialstyrelsens
forslag till strategi? Malet ar att pati-
enter med sallsynt sjukdom ska:

- ha tillgang till vard och omsorg av
hog kvalitet

- bemotas utifran den unika situation
som sjukdomen medfor

- ha en upprittad individuell vard-
och omsorgsplan

- Varden, omsorgen och andra insat-

ser ska samordnas utifran individens
behov vid medicinska centra.

For att na malen tar strategin upp 7
prioriterade atgardsomraden.

Text Catrine Reuterbory
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Flera paneler med personer fran vitt
skilda hall resonerade kring fragorna

Vad far den nationella strategin for
effekter?

Vem styr? Opinion, politik, profes-
sion eller brukarens behov?:
Nationella vardprogram behdvs sa
att patienten vet vad man har ratt till.
Finansieringen finns inte med i for-
slaget. Ritt sjukvardsinsats minskar
kostnaden for sjukdomen. Centra blir
inte bara en minuspost.

Aven sillsynta sjukdomar ska ha jaim-
lik vard och inte behdva prioriteras
mot varandra. Regionala centra mas-
te ha en samsyn pa dessa fragor.

Patientens helhetsperspektiv, det ar
dessvirre fa som har det.

Sallsynta diagnosers forbund har lagt

fram en skuggstrategi dar man for-
utom att kommentera och ge sin syn
pa de prioriterade omradena pekar
pa viktiga tilligg, som man vill ha med
i strategin:

| grupper diskuterade vi hur vi om-

satter alla kloka ord i handling. Har
kommer nagra korta kommentarer
fran de olika grupperna.

Definition/benamning samma som
EU, 5 pa 10 000. Det ar sarskilt bety-
delsefullt for alfa-1 patienter.

Vardrekommendationer for medicin-
ska och icke medicinska behov, Kom-
petenscentras funktion maste vara
tydlig.

Elisabeth Wallenius sammanfattar ge-
nom att framhalla att dagens positiva
kinsla har 6kat pa djupet liksom res-
pekten for varandra.

Nu behovs en handlingsplan!



information

Alla vi alfa-1-or trangtar efter mer
fakta om var sjukdom. Beritta for
era vanner och bekanta om sjukdo-
men sa kommer vagrorelser i gang.

Sa hiande i oktober 2012.

Min syster sag en annons i Uppsala
Nya Tidning och ringde och beratta-
de. Det hela var en Olof Rudbecks-
dag pa Akademiska sjukhuset. Ett
samarbete mellan Universitetet och
Uppsala Lakarforening.

Amne ”KOL-Nir luften tryter”.
Ulla Leie och jag for dit. Fick mas-
sor till livs bade av vetenskapliga erfa-
renheter av mer hardsmalt karaktar.
Alltsa lite over vara forstand.

Men sa kom foredraget

”Koppling mellan alfa-
I-antitrypsinbrist i blod och ut-
veckling av lungemfysem”.

Professor Anders Larsson delgav oss
fakta pa ett harligt satt. Vi blev berg-
tagna av all kunskap. Ulla undrade ef-
terat om han kunde komma pa nagot
medlemsmote i Stockholm. Dag och
tid bestamdes.

Nar vi hade vart 3-arsfirande den 22
november var var hemliga gast just
Anders Larsson.

Amnet var -

Stdll hur manga
fragor ni vill.

Jag mad sidga att vi
fick mer an lite kott pa benen. Vi
fragade och fragade. Vid den goda
smorgastartan, som Inger Hoglund
gjort, samlades alla medlemmar som
vindruvsklasar kring var “hemliga
gast” Anders Larsson.

Vem vet — det kanske blir fler ringar
pa vattnet efter denna hirliga fodel-
sedagsfest.

Karin Ronnberg

Kassor i Stockholmsforeningen

Nérmare 30 personer kom till lokalen pa Ringvéagen fér att fira
Region Stockholms 3 arsjubileum, tréffas, dta smérgastarta och
lyssna pa den hemlige gésten. Alla som nu é&r eller ndgon gang
varit medlem under dessa tre ar fick en inbjudan.

3 arsjubileum 2012-11-22

S

Ulla Leile valkomnade alla, och sa
var den hemlige gasten inte sa hemlig
langre. Det var Anders Larsson, pro-
fessor i experimentell klinisk kemi
vid Uppsala Universitet som lovat
att svara pa alla vara fragor om alfa-
lantitrypsinbrist.

Han borjade med att prata om cys-
tisk fibros, en sjukdom med unge-
far samma lungproblem som vi kan
raka ut for. De 575 CF-patienterna
behandlas pa centra i Uppsala, Hud-
dinge, Lund och Goteborg. Det var
intressant eftersom Socialstyrelsen
just lagt fram ett forslag om kun-
skapscentra for sallsynta sjukdomar.
Skulle vi Alfa-1 patienter kunna be-
handlas pa samma stéllen som de med
cystisk fibros?

Anders berattade vidare att for la-
kemedelsindustrin ar hogmolekylara
lakemedel som t.ex. Prolastina mer
intressanta idag. Kanske kan forsk-
ningen pa sikt komma fram med na-
got som skulle vara till hjalp for oss.

Prolastina far idag 3 patienter vid Ka-
rolinska Huddinge, behandlingen ar
dyr.

Trombinhammare ar lik alfa-
lantitrypsinmolekylen till sin upp-
byggnad, borde kunna ga att utveckla
till alfa-lantitrypsin funderar Anders
Larsson.

Sa fick medlemmarna mojlighet att
stilla fragor:
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En berittade att hon har bade lung-
problem och levercancer. "Vi be-
handlas och kontrolleras hos den del
av varden som ar proffs pa lungor,
vilka prover behover tas for att kon-
trollera leverns status pa basta satt?”
- Patienter med alfa-l brist har en
kronisk inflammation i levern, 20 %
far leverproblem som t.ex. cirrhos el-
ler levercancer. Pa grund av den kro-
niska inflammationen behover mer
noggranna tester goras an de man
vanligtvis anvander for att kontrol-
lera levern.

”Vilka typer av prover bor man an-
vanda?”

- For att se om det forekommer en
inflammation eller infektion i krop-
pen ar elfores-prov battre an sanka.

Griansen for att ha brist pa alfa-
lantitrypsin gar vid 0,6 gram/liter
blod. Som PiZZ (dubbel/svar brist)
ligger nivan pa 0,1-0,3, men okar om
man ha en kraftig infektion eller t.ex.
iter p-piller. Har man laga nivaer bor
man typas, alltsa testas for att se vil-
ken genvariant man har.

Att ha lagt GT ar inte specifikt for
oss, utan forekommer ofta pga. al-
koholmissbruk, det ar en alltfor grov
testmetod for oss.

“Hur ar det, ar Alfa-| antitrypsinbrist
farligt?”

- Barn kan fa leverproblem, vid 40-
50 arsaldern kan man fa lungproblem,
men generellt galler att man idag ar



bittre pa att bota och férhindra att
sjukdom uppstar. Tyvarr ir det dock
fortfarande brist pa kunskap inom
varden.

”Varfor hojs inte pulsen samtidigt
med andhamtningen?”

- Syret ar viktigast att fa i sig darfor
okar andetagen, medan pulsen styrs
av takten pa det man gor.

”Hur linge kan man slita pa sina an-
dra organ nar man anstranger sig?”

- Lungorna sidger ifran forst, sedan
hjartat. Att anstranga sig utomhus
vid kyla kan irritera luftvagarna sa att
risken for inflammation okar.

”Kortison, kan man ta det lange?”

- Det dréjer 6 manader innan korti-
sonet borjar urkalka skelettet. Om
kortisonet gor att du orkar/kan rora
dig ar det bra aven om det ar samre
for skelettet. Hoppa garna, stotar ar
bra for skelettet! Det ar battre att in-
halera kortison an att ta det i tablett-
form. Viktigast for oss ar anda att bli
av med infektionen.

”"Ata kortison hela tiden?”

- Det ar en fraga om dos, bra att ta
sa lite som mojligt. Det positiva over-
vager om kortisonet innebar att man
kan motionera mer. 10 mikrogram
per dag ar ok men 6ver 50 mikro-
gram bor man undvika.

Sa berdttar en medlem om sina hil-
soproblem: celiaki, och intolerant
mot fler och fler féddoamnen, ont,
frossa och dessutom gallsten sedan
barnsben, ”Kan det ha nagon kopp-
ling till alfa-lantitrypsinbrist?”

- Bristen kan ge mycket konstigt, men
inget av detta har med inlagring i le-
vern att gora. Det later mer som de
problem som de som fatt forkortat
tarm har.

”Vad rekommenderas nar det galler
levande vaccin?”

- Vi ska se till att fa generdst med vac-
cin, men undvika att inhalera levande
vaccin sammanfattade Anders Lars-
son.

Kortisondoser kom ater upp.

- Anders Larsson ansag att det ar
battre med | tablett per dag an kor-
tare kurer med fler tabletter. Att man
inda ofta ger kortare kurer idag be-
ror enbart pa radslan for osteoporos.

”Immunforsvaret, hur starker vi det?”

- Var radd om dina lungor! Mer ast-
mamedicin, mer inflammationsham-
mande och antibiotika, tidigt! Att
vara glad stirker ocksa immunforsva-
ret, det vet man!

”Gammaglobulin vid resa?”

- Det ar bra mot hepatit A, spelar en
marginell roll for ev. forsamring hos
oss.

Nar det giller resande sa 6vervager
de positiva av att fa sol och D-vitamin
pa resmalet det negativa med en ev.
infektionsrisk pa flyget. Infektionsris-
ken beror pa att vi sitter sa nara var-
andra i flygplanen.

Luftkonditionering och luftfuktare
bor vi vara forsiktiga med, det kan
vaxa virus och bakterier i den miljon.

“En del inom varden siger att man
slutat med vaccin mot lunginflamma-
tion?”

- Lunglakare rekommenderar att vi
ska vaccinera oss, och det ska vi!

”Racker skyddet livet ut sa att vi bara
behover vaccinera oss en gang?”

- Det vet man inte. Om man far for
mycket vaccin, sa gor det bara mer
ont lokalt. Vi ar inte jamforbara med
normalbefolkningen, i dessa fragor!

"Ar det skadligt med ett glas vin varje
dag for var lever, det ska ju vara sa
nyttigt for hjartat?”

- | denna fraga ansag Anders Larsson
att det ar livskvalitén som ska avgora.

Det blev en paus i fragorna nar Ulla
valkomnade alla att ta for sig av ol,
dricka, kaffe, te och smorgastarta.
Det var var styrelseledamot Inger
Hoéglund som lagt ned manga timmar
pa att gora dessa vackra och fantas-
tiskt goda tartor till oss alla!

Vi satt redan vid mindre bord och
mellan tuggorna steg sorlet. Mycket
intressant kom fram i samtalen. Tva
medlemmar som haft Prolastina
(ersattningspreparat) sedan 1990-tal
traffade varandra for forsta gangen,
tror jag, och konstaterade att de gick
hos samma lakare, da pa 90-talet nir
de borjade med Prolastina.

For manga som vi triffar pa - daven
inom varden - ar alfa-lantitrypsin-
brist mer eller mindre okant. Darfor
var det sa roligt att triffa nagon som
verkligen kan och som dessutom gar-
na svarade pa vara fragor.

Anders hade lovat att svara pa fler fragor efter smdrgastartan
och efter bara en kort stund var det fullt runtom honom. |
inbjudan blev vi uppmanade att ta med tre fragor var, sa det
var ytterligare manga funderingar som Anders vanligt svarade

pa om var brist.

Text Catrine Reuterboryg



Medlemsméte Region Stockholm 3 okt 2012 Text Catrine Reuterbory

Goran Boll startade Institutet for medicinsk Yoga 1995, nu finns man pd 7 orter i Sverige.
Man har forskat pd yoga och bl a kommit fram till att den sdnker blodtrycket och minskar
stresshormonernas nivder, yogan kan motverka depression, leder till bdttre somn och kan
lindra onda ryggar. Nu satsar Institutet pd att utbilda instruktérer inom vdrden for att sprida

den medicinska yogan.

Yoga kan forbattra lungfunktionen

Var instruktor ikvall dar Par Krutzén,
larare och terapeut i MediYoga, Han
ir specialiserad pa yoga mot stress och
utbrandhet. Ti-
digare var han
elitidrottare i
golf, bytte till af-
farslivet. Efter ett
hektiskt liv inom
naringslivet  blev
Par utbrand som
30 aring. Med hjilp
av Medi Yoga tog
han sig tillbaka till
normal  funktion
och valde da att
dgna sig at att formedla yoga och att
hjalpa andra manniskor. Par ar ansvarig
larare for instruktorsutbildningen samt
pa lirar- och terapeututbildningen i Go-
teborg och Malmo.

Onsdagen den 3 oktober ska
vi fa prova pa medicinsk yoga
for lungor.

Det ar pa dagtid och andra gangen
vi ordnar detta, sa denna gang ar vi
bara 5 som foérviantansfullt gar trapp-
stegen ned till lokalen pa Girdet i
Stockholm. Lokalen ar ljus och vack-
ert inredd.

Vi hinner prata lite efter ombyte
till traningsklader - eller bara mer
bekvama - klader, innan passet borjar.

Rummet, dar vi ska prova yogan, ar
aven det ljust och sparsamt inrett.
Mjuka vita ullmattor ligger pa golvet,
pa varje ligger en vit filt och en kudde
kladd i naturfargat linne. Vi satter oss
tillratta.

€€

Att yoga har positiv effekt
vid hjdrtproblem dr kdnt sedan
tidigare.
Ny forskning visar att dven
KOL-sjuka mar bra av yoga.
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Instruktor Par Krutzén boérjar prata
om hur man ska sitta.

Jaha, kudden ar en hjalp for att sitta
ratt! Direkt noterar han, innan per-
sonen sjilv sdger nagot, vem som
behover en stol for att sitta bra och
avslappnat.

Darefter far vi ligga oss ned, slappna

av och sa smaningom rakna andetagen
under en minut. Hela tiden leder han
oss med sin mjuka, lugna stamma. Vi
lar oss tdnja pa diafragman, att riktigt
fylla kroppen med luft och att kanna
efter nar kroppen vill fa in nytt syre.
Efter ett tag raknar vi pa nytt andeta-
gen under en minut. Jag som tidigare
hade 17 andetag har nu bara 4!

Sa fortsitter Par leda oss genom pas-
set sa att vi med mjuka lugna rorelser
gor kroppen mer rorlig och avspand.
Det kanns som vi far mer energi.

Par beskriver hur stress och blod-
tryck sjunkit av yogan i den forskning
man medverkat i. Fordelen med yoga
ar att den passar alla, ung som gam-
mal. Yoga ar inte bara ett antal gym-
nastiska rorelser papekar han, den ar
sa mycket mer. Genom att géra yogan
langsamt och kontrollerat far man en
fysisk smidighet, battre balans. And-
ningen ar viktig, den har en grundlag-
gande roll for att man ska lara sig lys-
sna inat, in i kropp och sinne.

Efterat dricker vi ortte innan vi lam-

nar lokalen lugnare, mjukare i krop-
pen och mycket nojda. - Tack!



VENTILBEHANDLING
AV EMFYSEM

a Ventilen &r4-8 mmidiameter och
ungefar 10mm1dang.

EN EFFEKTIV METOD FOR ATT BEHANDLA
DELAR AV LUNGORNA SOM AR FORSTORADE
HOS PATIENTER MED EMFYSEM.

En eller flera ventiler placerasien férstorad del avlungan
med hjdlp av bronkoskop (en flexibel kamera som férs ned i
lungan via munnen), den ventilbehandlade delen minskar
i volym och ger mer plats ill friskare delar av lungan f&r ett

FORE & EFTER

Efter ventilbehandling, den férstorade

effektivare gasutbyte. Din lungldkare kan underséka om Du delen av den évre hdgralungan har
. w . . " . minskativolym, de friskare delarna av
arldmplig kandidat fér behandlingen. lungan har expanderat och diafragman

(andningsmuskeln) har &terfatt sin
ursprungliga position.

HUR GAR BEHANDLINGEN TILL?

1 En forstorad del av lungan trycker ihop friskare
delar av lungan, vilket leder till andf&dddhet.

2 Ventilerna placeras i den férstorade delen av
lungan med ett bronkoskop.

3 Ventilerna later luft och sekret passera ut men
férhindrar luft att passera in.

4 Volymen i den férstorade delen av lungan minskar vilket gor
att friskare delar kan expandera och fungera bdttre i gasutbytet.

Vill Du ha mer information? /\
Kontakta Josefin Planthaber som ar var Skandinaviska representant.

Tel 070-983 1048 eller 020-799650 E-mail jplanthaber@pulmonx.com u | m O nx
Hemsida www.zephyrelvr2011.com eller www.pulmonx.com Interventional Pu/ma;lology / 5



Landet Runt

REGION
STOCKHOLM
[ GOTLAND

Ulla Leile ordforande
Region Stockholm / Gotland

KOL-dagen den 21/11-12

Inget av Stockholms sjukhus skulle ha
nagon allman aktivitet pa KOL-dagen.
Inte heller Hjart- och Lungsjukas
forening. Inger Hoglund och jag fran
Alfa-1 Region Stockholm stallde oss
nagra timmar innanfér Karolinskas
huvudentré med vart bord med for-
eningens broschyrer och affischen
uppsatt pa vaggen bakom.

Det var en bra genomstromning med
folk. Men manga har brattom och hin-
ner inte stanna till, manga ar trotta
pa de forsiljare m fl som man rakar
ut for overallt, sa det ar svart att fa
folk att stanna. Sammanfattningsvis
kan man siga att manga passerade
platsen, ett fatal kastar en snabb blick
och enstaka stannar efter att vi lock-
at in dem.

Lonar sig insatsen? Ar det bittre med
riktade insatser direkt till varden resp
lung- och leverpatienter? Vad tror ni?
Min slutsats ar att man blir trott - och
kaffesugen - men att det ar en bra er-
farenhet!

Text Catrine Reuterbory

ALFA-BLADET

Foreldsning och arsmote Region Stockholm 20/3 -13

Wenner-Grens Center vid Roslagstull har nog de flesta stockholmare sett,
men fa har varit inne i hoghuset som nir det invigdes 1962 var det hogsta i
Europa med stomme av stal. Nu har Region Stockholms medlemmar, inbjudna
sjukgymnaster och inbjudna fran Hjart- och Lungforeningen samlats for att
lyssna pa Anna Nixon Andreassons forelasning. Utsikten ar slaende dar vi
befinner oss hogst upp pa 24:e vaningen.

Region Stockholms ordférande Ulla Leile inleder med att halsa alla valkomna
och berdatta om var forening. Sedan
folijer den intressanta forelasningen
om cytokiner.

Fikapaus

Efterat ar det uppdukat med kaffe, te,
ost, kex, manga frukter och en un-
derbart god rosa smoothies. Vi tar
for oss och tittar pa de vackra blomsterarrangemangen.

Till arsmotet stannar medlemmarna och dven ordférande fér Hjart- och Lung-
foreningen Stockholm, Inga-Britt Svard. Hon berattar kort om sin forening
och avslutar med att bjuda in oss i Region Stockholm till foreningens aktivite-
ter till deras medlemspris aven om vi inte ar medlemmar i Hjart-och Lungfor-
eningen. Tack for det!

Arsmote

Arsmoétet genomfors pa sedvanligt sitt, styrelsen far ansvarsfrihet och de
som ar aktuella for omval blir samtliga valda. Dock ar en suppleantpost ledig i
styrelsen och en revisorssuppleant saknas ocksa. Hor av dig om du ar intres-
serad!

Nu ar det morkt ute, Stockholms alla ljus tindrar i mérkret nar vi tar hissen
ned och skiljs at. Text Catrine Reuterbory

Vintergatan - julkonsert med Mattias Enn
Kom in och njut med alla dina sinnen

Ligger det en teater pa Vistmannagatan?! Vi tolv hittade Olympiateatern och
gick nerfor trapporna for att banka oss kring de sma
runda borden. Den rykande varma gulashsoppan var
mustig och god, lunchen avslutades med kaffe och ka-
kor.

Estradoren och sangaren Mattias Enn underhdll oss
med att reciterade dikter sa malande att vi sag framfor
oss hur tomten gick runt pa garden. Han sjong med sin
varma fylliga stimma de klassiska julsingerna och psal-
merna sa varje ord gick fram. Hela publiken var med
pa noterna(!) nar han uppmanade oss att sjunga med i
nagra av sangerna. De tva pianister som, efter varan-
dra, ackompanjerade honom var Jan-Erik Sandvik och
Mats Samaras.

Sangglidjen var sa stor att nar nagra i publiken efter upptridandet gar fram till
honom sa fortsitter de sjunga tillsammans.

trafikbruset igen
forestallningen.

den var-

Reuterbory

med oss
Catrine

har i

Text

Nar vi kliver ut i
ma stamningen fran
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Vi dr sju som dker till Visby frdn
Stockholm onsdagen den |l sep-
tember. Till Region Stockholm hér
ocksd Gotland, men de har forstds
svdrt att komma till vara trdffar i
Stockholm, sd nu dker vi till dem.

Ordforande Ulla Leile har tidigt pd
morgonen blivit intervjuad av Got-
lands radio i direktsdndning. Top-
pen, tycker vi andra, vetskapen om
alfa-1 antitrypsinbrist behover spri-
das!

Emma, Inger och Catrine

pa hotellets takterass

Batresan over gar bra, det ar bara
nar vi ska ga ombord som Evas elmo-
ped visar sig vara for lang for hissen,
men det |oser sig med en annan hiss
lingre bort. Solen skiner och Oster-
sjon ligger stilla noterar vi tacksamt

. Halv tre ar vi framme i Visby hamn.
Tva av oss har ordnat med fardtjanst-
biljetter for Gotland. Det visar sig att
man utan extra kostnad far ta med
sa manga som ryms i taxin nir man
kommer utsocknes ifran med fard-
tjianstbiljett. Alla dker med i bilarna
och slipper ga uppfér grianderna till
vart trevliga hotell mitt i Visby.

Eftermiddagen ar fri, alla passar pa
att strosa kring i Visby i det fina vad-
ret. Nagon triffar sin kusin, nagra
handlar te, nagra forsoker forsta hur
de till hotellet levererade syrgastu-
berna ska kopplas, nagon gor fantas-
tiska fynd pa rean av sommarklader.

Alla njuter av vackra Visby i solske-
net. Pa kvillen samlas vi till en ge-
mensam, mycket god och trevlig mid-
dag vid Donners plats.

Patientforening

for dig som har
alfa-1 antitrypsinbrist
Forelasningar
Social gemenskap

Information

Intresserad?
Hemsida: wwwalfal se

Roll-up premidr!

Ulla och Monica stéller upp

Gotlandsresa

Medlemstraiffen

Dagen dirpa ska vi ha medlemstraf-

fen pa hotellet. Det ar premiar for
var rykande farska roll-up. Hotellet
har dukat upp med kaffe och kaka.

Ordforande Ulla Leile halsar de fem
gotlanningarna valkomna och berat-
tar om regionforeningen och vara
traffar. Vi presenterar oss for varan-
dra.

Catrine pratar kort om alfa-
lantitrypsinets funktion, om bristen,
registret i Malmo och om patientfor-
eningens bildande.

Monica som var med pa det inter-
nationella 50-arsjubileet i Barcelona,
(det 4r i ar 50 ar sedan bristen upp-
tacktes), beriattade om lakarkon-
gressen som for forsta gangen var
samtidigt med det internationella pa-
tientforeningsmotet. Hon samman-
fattade med tips om hur vi med bris-
ten bast skoter oss: inte stressa, inte
for mycket alkohol, ata medelhavs-
diet, ha normalvikt, sova bra, motio-
nera — det racker att promenera, sola
sa att vi far D-vitamin och sa ska vi
njuta av livet!

Darefter blir det allman diskussion
om lakare, varden och var brist.

Hotellet har enbart for oss, ordnat
en mycket god lunch, runt borden
fortsatter samtalen.
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Vi rdknar ut hur mdanga med bris-
ten det borde finnas pd Gotland.
Ndr kommatecknet vdl hamnar
ratt, fdr vi det till 28 personer, har
alla dessa fatt diagnos? Kanske dr
ndgra av dessa friska? Mdnga dr ju
friska hela livet trots svdr brist.

Ulla, Monica och Catrine dker till
Visby lasarett for att trdffa sjuk-
skoterskorna pd lungmottagningen
pa deras kafferast. Vi berdttar kort
om bristen och foéreningen, innan
det dr dags att ta oss till fdrjan for
hemfdrd.

Eva pa hotellets takterass

Maude kom inte med pa fotot

Tack vare att rullbandet ska stop-
pas nir Eva aker med elmopeden
upp pa baten far vi alla ga pa forst.
Kanner oss som riktiga VIP-kunder
nar vi gar forbi kon med vantande
batresendrer.

Vidret ar lugnt ocksa pa aterre-
san, nar vi sitter och sammanfattar
resan; roligt att traffa gotlandsmed-
lemmarna, tur med vadret och tank
att det gar sa bra att resa med syr-
gas och elmoped i det kullerstens-
backiga, vackra och gemytliga Visby!

Text Catrine Reuterbory



Riksforbundet

HjartLung

Samarbete Hjdrtlung
och Alfa-Iforeningen?
Pa drsmétet 2012 tillsattes en arbets-
grupp for att underséka mdjlighet till
samarbete. Detta for att stdrka for-
eningen och garantera att den lever
vidare och utvecklas.

Forsta métet holls den 23 aog 2012
dd vi métte forbundsordforande Inger
Ros och kanslichefen. Vi presentera-
de oss, vdra énskemdl och arbetssditt.
Mycket stammer med HolL.

Den 4-5 oktober var Lennart inbju-
den till en Ldnsordférandekonferens.
Vi kan konstatera att HjdrtLung dr
inne i en stor fordndringsprocess.

Till Hjdrt och Lungsjukas kongress i
Stockholm blev vdr forening inbjuden
att delta som observatér. Tillfrdgad
tackade jag ja.

Jag vdgar erkdnna att det inte lockade
mig att sitta stilla i tre dagar pd en
kongress. Vidare finns alltid oron for

de sviktande krafterna. Ndr jag klev
in genom doérrarna pa hotell Clarion
Skanstull mottes jag av folkmusik och
dansgrupp. Spelmansglddjen gav mig
inspiration.

Samarbetsformer, med andra foren-
ingar, ska omarbetas och ddrefter
dterkommer de till oss,. Vi véntar.

Lds referaten pd var hemsida

www.alfa-1.se

tolen haller invigningstalet

[ Inger Ros i tafd

| programmet fanns inlagda forelasningar. Jag valde att lyssna till professorerna
Kjell Larsson KOL —"Vaga skaffa ett battre liv” och Karin Schenk-Gustavsson,
”Aktuellt om kvinnohjartat”. Camilla Landin talade om medlemsrekrytering
”Att hitta guldkornen”. Omojligt att citera all kunskap som gavs. Vill bara lyfta
fram Kjell Larsson siffror om okning av dodlighet i rokrelaterade sjukdomar.
Han efterlyste ett politiskt mod att arbeta for ett tobaksférbud. EU arbetar pa
ett tobaksdirektiv. Detta ar inte partipolitik, det ar "hard facts”. Accepterar
vi att mer an halva sjukvardskostnaden gar till att behandla tobaksskador? Vad
skall vi prioritera bort. Har var Kjell Larsson mycket tydlig.

Forsta dagen kom en liten overraskning: Samhallsdebattoren Torbjorn Tann-
sjo kom och gav sin syn pa organdonation. Torbjorn Tannsjo satt manga ar i
Socialstyrelsens etniska rad for organdonation. Man kan nog siga att han har
en av landets liberalaste syn pa organdonation. Han prioriterar ridda liv och
varnar om ratten for ett vardigt liv, bade for donator och mottagare. Svara
fragor som vackte debatt.
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Det nya namnet klubbades pd
den 35:e kongress
Stockholm den
I0-12 juni 2013

Var det ingen kongress da fragar sig
sakert nagon. Jo visst, men sjilva kon-
gressarbetet varvades pa ett bra satt
med forelasningar och “"gympa pass”.
Inger Ros oppnade kongressen med
att meddela att kanslisekreteraren
Ake Hedin begirt att fa sluta med
omedelbar verkan. Omtumlande be-
sked da det varit med Ake som Inger
Ahlbin férhandlat vara fragor rérande
anslutning.
Nar lugnet lagt sig efter beskedet att
vi var utan kanslisekreterare presen-
terades och valdes tva ordférande
och sekretariat for kongressen Myck-
et klubbas snabbt men nar vi kom
till stadgeandringar blev det debatt.
| likhet med manga ovriga foreningar
och forbund tappar Hjart och Lung-
sjuka medlemmar. Ett redskap som
forbundet provar ar namnbyte. Extra
viktigt att starka profilen da samman-
blandningen med Hjart Lungfonden
ar total. Det nya namnet som beslots
ar kort och gott,

HjartLung
For att inte bli anmalda for var-
umdrkesintrang ~ maste  namnet
foregdis av t.ex, Lokalféreningen
Stockholm HjartLung. Vidare foran-
drades valperioderna. For att synkro-
nisera de nya valen beslot kongressen
att halla en extra kongress 2014. Den
stadgeandring som direkt beror var
forening ar att kravet pa 500 med-
lemmar for att fa ha representanter
pa kongressen tas bort. Vid denna
kongress hade Viking endast samma
observatorsstatus som vi. Viking har i
dagslaget runt 450 medlemmar.

Andra kvallen holls en gemensam
kongressmiddag men den valde jag
bort for att ransonera krafterna. Sista
dagen forrattades val av ny styrelse.
Har fanns lite ovriga namn an val-
beredningens forslag och voteringar
behovdes. Glidjande for var del ar att
Mona Johansson, Boden nu ar ordina-
rie medlem.i forbundsstyrelsen.

Enligt uppdrag Lennart Alberg



Riksforeningens Arsmote

lordagen den |1 maj 2013

i Astma Allergiforeningens lokal i Malmo

Sjutton av foreningens 212 medlemmar hade kommit till motet.

Ordférande Inger Ahlbin halsade val-
kommen och oppnade motet.

Annette Wallback tiande ett ljus och
vi holl en tyst minut for att hedra de
medlemmar, som avlidit under aret.
Tankarna gick till foreningens grunda-
re, Lars Ahlbin som varit motesord-
forande sedan foreningen bildades
2004.

Peter Poorsgaard valdes att leda
stamman och Catrine Reuterborg
forde protokollet.

Verksamhetsberattelser med eko-
nomiskt resultat var utsinda med
kallelsen. Revisorerna hade granskat
foreningens verksamhet och redovis-
ning. Revisionsberattelsen godkandes
och styrelsen beviljades ansvarsfrihet.

Inga motioner hade inkommit. Styrel-
sens forslag ar att foreningn ska fin-
nas kvar, vilket alla bifoll.

Catrine Reuterborg berattade om
den aktiva verksamheten i Region
Stockholm/Gotland. Bade om det
som varit under aret och vad som
stod pa programmet 2013.

Medlemsavgiften ar oférandrad aven
detta ar.

Sa var det dags att vilja styrelse och
ovriga fortroendevalda.

Nyvalda ar Inga-Britt Nilsson Good,
Visteras och Marie Berg Goteborg.
Vice ordforande saknas fortfarande
och efterlyses Styrelsen ar inte full-
talig och ges darfor mojlighet att ad-
jungera intresserade under aret.

FORENINGSAGENDA 2014

+ Projekt - Varva medlemmarenligt medlemsmodellen

- Konferens for framtid och verksamhet

- Sprida extern Infoformation

- Alfa-1 och Sallsynta Diagnoser

- Alfa-1 foreningens 10-ars jubileum

- Arsméte senast maj 2014

Vi behover dig i féreningens verksamhet.

Ingen kan gora allt men mdnga kan bidra Valkomna!

info@alfa-1.se eller tel. 040-160217

Bli medlem i var forening!

Verksamhetsinriktning for 2013-2015
blir att sprida kunskap om alfa-I
antitrypsinbrist framfor allt genom
att fa alfa-1 godkand som sallsynt di-
agnos och att Alfa-I ska finnas med i
de nationella riktlinjerna for KOL.
Satsa pa lokala intressegrupper for
medlemmar. Endagskonferens for
framtid och verksamhet. [0-arsjubi-
leum 2014 .

Verksamhetsplanen och aven en bas-
budget godkandes.

Arets stipendie tilldelas Ulla Leile,
Region Stockholms ordférande.

Med en bok och blomstercheck av-
tackades Anette Bjorklund och Ca-
trine Reuterborg, som nu lamnar sina
styrelsuppdrag.

Motet avslutades och Inger tackade
motesordforande och sekreterare.

Ordforandeklubban lamnades tillbaka
till Inger, som pa styrelsens vignar
tackar for fortroendet att leda foren-
ingen vidare.

En tallrik med nagot gott att ata ser-
verades.

Eeva Piiitulainen berittade fran Jubi-
leumskonferansen i Barcelona. Hon
tyckte att forskningen om lever var
pa en mycket hog och intressant niva.
Efter att ha pratat en stund brot vi
upp med Onskan om aterseende.

OBS! Alla handlinga finns pd www.alfa-1.
se/ Alfa-1 Sverige/ Féreningsinformtion

Alfa-1 logo kan pryda en dodsannons

Stod var forening genom att bli medlem.

Anmal dig pa var hemsida www.alfa-1.se eller

ring 040-16 02 17.
Arsavgift 200 kr for familjens huvudmedlem,
vuxen eller barn
Ovrig familjemedlem 100 kr - Barn under 18 ar
utan avgift. Max 500 kr for hela familjen
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Hedra minnet av en anhorig

eller van

genom en gava till

Alfa-1 Stipendiefond

PG 477990-6 BG 311-8783




Avsandare:

Alfa-1 Sverige
Bergandsvagen 10
218 32 Bunkeflostrand
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Forsta resultatet av

RAPID-studie sponsrad av
CSL Behring.

Forskningen gick ut pa att undersdka
effekten pa lungvavnad vid behandling
med Alfa-1 antitrypsin, Zemaira eller
placebo. Totalt deltog 180 patienter
fran olika linder. Under forsta tva
aren fick halften placebo men under
avslutande ar fick alla aktivt likeme-
del.

Sverige deltog i studien under led-
ning av professor E Piitulainen SUS
Malmo.Sa har berattar Eeva:

”Det ar riktigt att "RAPID-studien”,

visade positiva resultat pa sa satt att
de patienter som behandlades med
aktivt lakemedel forlorade litet min-
dre lungvavnad an de som behand-
lades med placebo. Det fanns ingen
skillnad i andra parametrar som lung-
funktion, forsamringsperioder eller
livskvalitet.

Man har ocksa analyserat resultat i
cirka halften av patienterna under
tiden de fick aktivt lakemedel (“for-
langningsstudien dar alla patienter
fick aktivt lakemedel). Man har kun-
nat se att hos dem som fick placebo
under de tva forsta aren bromsades
emfysemutvecklingen under de tva
sista aren. Det talar ocksa for att be-
handlingen har viss effekt pa forlust
av lungvavnad (dvs. emfysemutveck-
lingen), men det ar fortfarande oklart
vad det betyder for patienten.”

Fran féreningen vill vi framféra ett tack
till alla som deltar i Idkemedelsstudier.

K T 1 G A

N O T I

CSL Behring har utfirdat
foljande uttalande om anso-
kan till EMA

CSL Behring har lamnat in anso-
kan om marknadsforingstillstand till
EMA i december 2013. Vi ar sakra
pa att kvaliteten pa de uppgifter som
produceras av CSL Behring RAPID
studien med Zemaira, och ser fram
emot att samarbeta med byran for
att tillhandahalla ytterligare informa-
tion, som kan komma att kravas for
att sakra myndigheternas godkan-
nande i Europa.

Den europeiska lakemedelsmyndig-
heten ar ett decentraliserat EU, som
ligger i London . Myndigheten ansva-
rar for den vetenskapliga utvarde-
ringen av lakemedel som utvecklats
av lakemedelsforetag for anvandning
inom EU .

Ett godkannande brukar ta minst
ett ar. Nar ett lakemedel har god-
kants av EMA blir det samtidigt god-
kant fori behandling i Sverige.

Studie av inhalerat AAT
sponsrad av KAMADA

Studien med inhalerat AAT (dub-
belblind studie med placebo eller ak-
tivt lakemedel) avslutades i slutet av
2013.

Studien fortsatter som oppen studie
dar alla far aktivt lakemedel till slutet
av 2014.

Man haller pa att analysera resultat
fran den forsta delen.

S E R

B

pPORTO BETALT

Grifols nya studie med Pro-
lastina borjar under varen
2014.

| dagarna har besked kommit att
forskningsstudien ar godkand av alla
myndigheter (Lakemedelsverket,
Etikprovningsnamnden, Stralskydds-
kommittén osv.). Daremot ar inte
informationen publicerad annu. Dar
framgar syftet och bakgrund. Hur
studien gar till, vad som ska stude-
ras och pa vilket sitt ex CT. Vilken
mangd lakemedel, hur ofta. och var
behandlingen ska ske. Aven hur ur-
valet av patienter ska goras, det kan
t.ex. vara alder och lungfunktion

Man borjar kontakta patienter som
deltar i AAT-registret under februa-
ri-mars

Det ar inget som hindrar att du sjalv
tar kontakt med registret, Isabella
Bjork pa tel. 040-33 30 63.

E-cigaretter vicker manga
fragor

Elektroniska cigaretter blir mer och
mer populara. De lanceras som ett
halsosamt alternativ yill tobaksrok-
ning.

Enligt lakemedelsverket ska e-ciga-
retter klassas som lakemedel. Inga
med nikotin har blivit godkanda i Sve-
rige.

Antalet personer som forgiftas okar
kraftigt. Under 2013 var det 29 varav
en tredjedel barn.

merorgandonation

Ditt beslut kan radda liv!

http://www.donationsradet.se
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