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Mastocytos, vuxenperspektivet

Agrenska ér ett nationellt kompetenscentrum for
sdallsynta diagnoser och en unik métesplats for barn,
ungdomar och vuxna med funktionsnedsattningar,
deras familjer och professionella. Det ar belaget pa
Lilla Amunddn séder om Goteborg.

Agrenska &r en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sdsom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser, utbildningar
och konferenser. Agrenska driver ocksé Informationscentrum for
séllsynta halsotillstdnd som ansvarar for att ta fram och kvalitetssékra
informationstexter till Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta
halsotillstand och sprida information om dessa.

Varje &r arrangerar Agrenska drygt tjugo vistelser fér familjer och
sex vistelser for vuxna med sallsynta diagnoser.

Under tre dagar far deltagarna kunskap, méjlighet att utbyta
erfarenheter och traffar andra i liknande situation.

Programmet innehaller férelasningar och diskussioner kring
aktuella medicinska rén, psykosociala aspekter samt det stod
samhallet kan erbjuda. Vuxenvistelsen for mastocytos
genomférdes via live-streaming.

Denna dokumentation bygger pa forelasningarna i samband med
familjevistelsen och &r skriven av Sara Lesslie, redaktor vid
Agrenska. Innan informationen blir tillganglig fér allmanheten har
varje forelasare faktagranskat texten. For att illustrera hur det kan
vara att leva med mastocytos berattar en av deltagarna om sina
erfarenheter. Personen i intervjun har i verkligheten ett annat namn.

Dokumentationerna publiceras aven pa Agrenskas webbplats, dar de
kan laddas ner i pdf-format: agrenska.se
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Medicinsk bakgrund om systemisk mastocytos

— Systemisk mastocytos ar en sjukdom som orsakas
av att onormala mastceller ansamlas i olika organ. De
har en forkarlek for hud, mage-tarm och lunga, varfor
manga av symtomen kommer darifran. Det sager
Mattias Mattson som ar hematolog vid Akademiska
sjukhuset i Uppsala.

Mastcellen ar en vit blodkropp som &r en viktig del av kroppens
immunférsvar och ska skydda oss mot bakterier och parasiter.
Blodkropparna bildas i benméargen, dar finns ursprunget till alla
blodceller. Sedan cirkulerar blodet runt i kroppens olika organ.

— Vi finner framst mastcellerna i hud, mage-tarm och luftvagar. Det &r
en del av deras normala funktion. De ska finnas dar och angripa
skadliga inkréktare, sager Mattias Mattsson.

Mastcellen ar fylld av sma blasor som innehaller 40-50 olika amnen
som kan utlésa inflammation. Dess uppgift ar att bekampa inkraktare.
Man har lange kant till mastcellens roll vid allergiska reaktioner. Vid
mastocytos reagerar den pa liknande satt namligen genom att det
sker en sa kallad mediatorfrisattningsreaktion med frisattning av
retande substanser. Det kan vara en lokal reaktion i huden, en
reaktion pa till exempel temperaturvaxlingar eller mekanisk retning.
Det kan ocksa leda till en systemreaktion med mer allmanna symtom.
— Mastcellen slapper da ut amnen som med blodstrommen paverkar
hela kroppen. Det kan leda till hjartklappning, flush eller
angestkansla, sager Mattias Mattsson.

En sjuk mastcell kan aven lacka ut sma mangder retande amnen hela
tiden.

Orsak

Systemisk mastocytos orsakas av en ansamling av onormala
mastceller i olika organ. Detta skiljer sig fran isolerad kutan
mastocytos (hudmastocytos) da mastceller enbart ansamlas i huden.
Kutan mastocytos visar sig som rikligt med brunréda upphojda
flackar, sa kallad urticaria pigmentosa eller den nya benamningen
makulopapulds kutan mastocytos (MPCM). Mer an 90 procent av
vuxna med mastocytos i huden har vid utredning systemisk
mastocytos.

90 procent av alla fall av mastocytos beror pa en mutation i en gen

som heter KIT. Genen tar emot signaler och beréttar for mastcellen
vad den ska géra. Om KIT-genen ar muterad blir den defekt och
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skickar felaktiga signaler till mastcellen som i sin tur férokar sig och
fungerar felaktigt.

Mutationen finns sannolikt i stamcellen, alltsd dar mastcellen bildas.
Det uppstar hela tiden fel och mutationer i cellerna i benmargen som i
de flesta fall sorteras bort. | vissa fall forokas de dock istéllet. KIT-
mutationen ar en forvarvad mutation som man alltsa inte ar fodd med.
Den finns bara i blodcellerna och nedarvs alltsa inte till nasta
generation.

— Det finns beskrivningar av enstaka familjer dar flera har mastocytos,
men det ar extremt ovanligt, sdger Mattias Mattsson.

Vid en KIT-mutationsanalys kan man med blod- och/eller
benmargsprov undersdka om det finns en mutation.

Symtom

Mastocytos kan ge ett brett spektrum av symtom da det finns tva
typer av sjukdomen. Vid aggressiv systemisk mastocytos kan
mastcellerna ge upphov till direkt vavnadsinfiltration och satta sig i
organen och skada vavnaden. Det vanligaste ar dock indolent
mastocytos, som ar en mindre allvarlig typ. Da slapper mastcellerna
ut mediatorsubstanser, vilket leder till olika och varierande symtom.
Mattias Mattsson poangterar att alla besvar inte behover bero pa
sjukdomen och det &r viktigt att ocksa utreda andra orsaker.

Exempel pa vanliga symtom:

e Mage-tarm. Diarré, magkramper, kréakningar, viktnedgang.

e Hud. Hudférandringar, svullnad, klada, varmekansla, flush.

e Neuropsykiatri. Hjarndimma, koncentrationssvarigheter,
oroskansla.

e Allergi. Allergiliknande reaktioner, anafylaxi.

e Skelett. Minskad bentathet, benskorhet, skelettsmarta,
ledvark och muskelvark.

e Blod- och lymfsystem. Laga blodvarden (ovanligt).

Symtom vid allvarligare former av sjukdomen som aggressiv
systemisk mastocytos och mastcellsleukemi kan vara daliga
blodvarden, malabsorption (att tarmen inte tar upp naringsdmnen)
och lever- och mjaltférstoring.

— Nar en person med mastocytos far en attack kan det se ut precis
som en allergisk reaktion darfor att cellen reagerar pa samma satt.
Den slapper ut de har &mnena som retar, sédger Mattias Mattsson.

Utredning

Misstanke om mastocytos kan uppkomma vid upprepade
anafylaktiska reaktioner utan utlésande orsak (alltsa inte allergi) eller
pa grund av insektsbett, lakemedel eller fodoamnen. Alla med
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pavisad kutan mastocytos bor ocksa utredas for att utesluta
systemisk sjukdom.

Det finns en méangd symtom dar utredning av annan sjukdom inte har
gett nagon forklaring och da kan mastocytos misstankas, till exempel
tidig eller uttalad osteoporos eller osteoskleros, hjartklappning,
flushsymton, besvarande mag-tarmsymtom eller vasovagala
svimningsattacker.

Vid utredning analyserar man basalt s-tryptas i blodet, vilket &r ett
amne som specifikt utsondras fran mastcellen. Provet bor tas vid
upprepade tillfallen. Vid utvidgad utredning genomfors ocksa
benmargsprov och en KIT-mutationsanalys i bade blod och benmarg,
och i vissa fall genomférs vavnadsbiopsi fran nagot annat organ.
Mastocytos ar en kriteriediagnos, det finns alltsa tydliga kriterier for
vad som ar systemisk mastocytos.

— Huvudkriteriet for mastocytos ar att det ska finnas flera ansamlingar
av mastceller i benmérgen med 6ver 15 stycken mastceller.
Mastcellerna kan ocksa ha ett avvikande utseende (spolformade),
vilket ar ett av underkriterierna. De 6vriga underkriterierna ar pavisad
KIT-mutation, foérhojt basalt tryptas i blodet samt att mastcellerna har
en pavisad avvikande ytstruktur, sager Mattias Mattsson.

De allra flesta (6ver 90 procent) har en indolent mastocytos vilket
innebar att organen inte blir skadade av reaktionerna. De fa fall av
aggressiv systemisk mastocytos och mastcellsleukemi som
forekommer ar allvarliga och kréver en annan behandling.

Behandling

Det ar bra om behandlingen utgar ifran ett multidisciplinart
omhandertagande. Det boér involvera allergolog, endokrinolog,
hematolog, dermatolog, dietist, psykiatriker, genetiker med flera.

En viktig del av behandlingen handlar om information. Om det ar
mojligt att eliminera utldsande orsaker till mediatorfrisattning ar det
ofta en viktigare del av behandlingen &n lakemedel. Det kan ocksa
hjalpa att anpassa kosten, undvika stress och att vara forsiktig med
temperaturvaxlingar. Det ar ocksa viktigt att undvika infektioner
genom att vaccinera sig.

Den stora majoriteten behdver aven symtomlindring i form av
lakemedel som hammar effekten av mediatorsubstanser, oftast
lakemedel som ocksa anvéands for att behandla allergier (till exempel
antihistaminer). Ett fatal personer med aggressiv mastocytos kan
behandlas med cytoreduktion. Det innebar en behandling for att
forsbka minska mangden mastceller, men det ar en behandling som
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ar forknippad med fler biverkningar. Enstaka personer kan behdva
genomga stamcellstransplantation for att bli botade.

— Det markliga med den héar sjukdomen ar att de med indolent
mastocytos ofta har manga fler mediatorsymtom. De med allvarligare
former har ofta farre symtom av mediatorsubstanser, men istallet
organpaverkan av svarare grad, sager Mattias Mattsson.

Lakemedelsbehandling

Det finns olika typer av lakemedel. De vanligaste vid behandling av
mastocytos &r mediciner som lindrar mediatorsymtomen. De minskar
inte mangden mastceller, men de blockerar effekten av det som
slapps ut fran cellen.

Mediatorsymtomsbehandling

e Antihistaminer 1 (H1-receptorblockerare), tabletter
Lakemedel som anvands vid allergier. Ofta kravs hdgre doser
an vad som ar vanligt vid allergi. Exempel: Loratadin,
Desloratadin, Cetirizin.

e Antihistaminer 2 (H2-receptorblockerare), tabletter
Anvandes tidigare mot magsar. Exempel: Famotidin (Pepcid).

e Natriumkromoglikat, flytande mixtur
Vid mag-tarmsymtom. Verkar lokalt. Ar eventuellt
mastcellsstabiliserande. Exempel: Lomudal Gl.

e Leukotrienhammare
Allergimedicin som hdmmar amnen som leder till
inflammation. Exempel: Montelukast.

e Anti-lgE-antikropp, injektion
Antikroppar som anvands vid svara allergier. Exempel:
Omalizumab (Xolair).

e Protonpumpshammare
Magsarsmedicin. Anvands vid magbesvar. Exempel:
Omeprazol.

Osteoporos

Vid behandling av benskdrhet (osteoporos) ges i forsta hand kalk och
D-vitamin i tablettform. | andra hand kan man ge bisfosfonater i form
av dropp. Exempel: Zometa, Aclasta. | tredje hand kan man ge en
injektion av en antikropp som férhindrar bennedbrytning
(Denosumab).

Hud

Ljusbehandling.

— Har skulle vi behtva mycket battre behandlingar. Det ar viktigt att
vara forsiktig vid ljusbehandling da data fran Sverige och Danmark
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tyder p& en 6kad risk for melanom (hudcancer) vid mastocytos, sager
Mattias Mattsson.

Psykologisk behandling
Symtom kan till exempel behdva behandlas med antidepressiva
lakemedel sasom SSRI.

Anafylaxi

Vid risk for anafylaxier som kan vara livshotande ar det viktigt att bara
med sig en adrenalin autoinjektor. Exempel: Epipen, Jext, Emerade.
Majoriteten har autoinjektor.

— Den akuta reaktionen behandlar man med adrenalin och for att inte
fa tillbaka reaktionen tar man kortison.

Mastcellsreduktion

Behandling for att minska mangden mastceller gérs nastan enbart vid
allvarlig systemisk mastocytos, men man kan aven behandla enstaka
fall av indolent mastocytos med Interferon for att lindra svara
anafylaxier. Det finns risk for svara biverkningar sdsom paverkan pa
blod- och levervéarden.

En behandling som kan vara nagot for framtiden &r
tyrosinkinashdmmare (TKI). Dessa lakemedel gor det mojligt att
stanga av signalen som gor mastcellen dysfunktionell. Imatinib har
inte effekt vid KIT-mutation utan fungerar bara vid en annan typ av
mutation som ar mycket sallsynt vid mastocytos. Det pagar en fas 2
studie om Avapritinib.

— Vi vill veta om Avapritinib kan ge farre symtom. Jag har en stor
férhoppning om att det ska bli ett tillgangligt preparat aven for de med
indolent mastocytos, sager Mattias Mattsson.

Vid aggressiv mastocytos finns en godkand TKI som heter
midostaurin (Rydapt). Detta preparat ar dock inte godkant for
anvandning vid indolent sjukdom. Aggressiv systemisk mastocytos
kan behandlas med cytostatika (cellgifter) eller i sista hand
stamcellstransplantation, dock med risk for svara biverkningar.

— Det finns manga behandlingsalternativ vid mastocytos men det
finns ocksa stora luckor. De med manga hudsymtom dar det inte
racker med antimediatorbehandling skulle behdva fler alternativ,
sager Mattias Mattsson.

Prognos — hur gar det for patienter med mastocytos?

| en studie fran 2009 har man foljt patienter med systemisk
mastocytos under 30 ar i USA. Resultatet visar att det inte finns nagra
skillnader i livslangd mellan de med indolent mastocytos och friska
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personer. Daremot har de med aggressiv mastocytos en betydligt
kortare livslangd.

— Darfor finns det skél att ge de med aggressiv sjukdom en kraftfull
behandling for att 6ka dverlevnaden. Eftersom biverkningarna av
behandlingarna kan vara svara ar det dock alltid en avvagning, sager
Mattias Mattsson.

Informationskallor — var kan jag fa mer information?
Det finns ett svenskt vardprogram for systemisk mastocytos vilket
haller pa att uppdateras och finns att lasa pa sfhem.se/riktlinjer.

Bra webbsidor for mer information
e Akademiska.se.
e Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand.

Fragor till Mattias Mattson:

Ar alla mastceller sjuka?

— Nej, man har aven normala mastceller vid systemisk mastocytos.
Det ar en grupp som ar sjuka, de blir for manga och fungerar inte som
de ska.

Hur kommer det sig att man kan kontrollera om KIT-mutationen
finns med PCR-prov i blod?

— Proven ar sa otroligt kansliga och darfor hittar man cellerna i blodet
trots att de ar sa fa.

Kan det finnas andra mutationer &n de i genen KIT som man inte
har screenat for?

— Ja det skulle kunna vara sa. Det kan forklara varfér symtomen
skiljer sig s& mycket at.

Har jag haft mutationen sedan fodseln?

— Detta ar en forvarvad mutation som man alltsd inte ar fodd med.
Den finns bara i blodcellerna och nedarvs inte. Det finns
beskrivningar av enstaka familjer dar flera har mastocytos, men det &r
extremt ovanligt. Vi vet inte varfér man far mutationen.

Kan indolent systemisk mastocytos utvecklas till en aggressiv
form?

— Det &r en extremt liten risk att den skulle bli aggressiv. De flesta
med aggressiv sjukdom har det vid diagnostillfallet.
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Hanger hypothyreos och mastocytos ihop?
— Sannolikt inte, det finns inget som tyder pa det.

Jag kissar mycket, ar det ett symtom du hort talas om?

— Detta ar inget symtom jag kanner igen, men det kan bero pa att vi
inte har fragat om det. | forsta hand bor en urolog eller gynekolog
utreda om det kan bero pa nagot annat. Hittar man inget kan det
finnas skal att gora en biopsi for att se om det finns manga mastceller
i urinvagarnas slemhinnor.

Finns det nagon koppling till andra autoimmuna sjukdomar?

— Det pagar projekt dar man letar efter kopplingar. Mastcellerna ar en
del avimmunférsvaret, idag vet vi inget om nagon koppling men den
kan finnas dar.

Ar mastocytos en typ av cancer?

— En cancer ar en elakartad sjukdom som utgar fran en cell, det &r en
klonal sjukdom. Systemisk mastocytos ar ocksa en klonal
blodsjukdom. Den utgar fran en cell, men den &r inte elakartad i de
flesta fall (indolent mastocytos). Mastocytos raknas anda till
tumorsjukdomarna. Aven patienter med indolent systemisk
mastocytos anmals till cancerregistret eftersom det ar en form av
godartad tumarsjukdom.

Kan man forvarra mastocytosen genom traning?

— Nej, man forvarrar inte sjukdomen genom att fa mediatorfrisattning
men man mar temporart samre. Man bor inte sluta trana, tvartom ar

fysisk traning ar viktigt. Om man utléser en lattare reaktion som flush
ar det inte farligt. Daremot bor man undvika att utsatta sig for sadant
som kan utldsa en allvarlig anafylaxi. | vissa fall vet ju patienten vad

som utlgst detta och kan forstka undvika det.

Ar inte reumatolog en bra profession i behandlingen?
— De flesta med mastocytos har inte en reumatisk sjukdom. Daremot
kan smartspecialister vara en viktig person i behandlingen.

Ar det fler kvinnor &n man som har mastocytos?

—Jag tror att man soker sig mindre till patientgrupper men det tycks
ocksa vara fler kvinnor &n man som far mastocytos, atminstone enligt
vara data.
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Camilla dr 54 ar och har mastocytos

Camilla bor i villa, har tva tonarsbarn, ett bonusbarn
och en egen hast. Hastar har varit ett intresse hela
livet.

— Det ar en friskfaktor i mitt liv. Nar jag borjade ma
daligt markte jag att jag var smartfri nar jag red. D&
glomde jag bort det onda och kunde fokusera pa nagot
annat.

Nar Camilla ser tillbaka tror hon sig ha haft mastocytos i stérre delen
av sitt liv, men det ar nagot hon forst nu har borjat reflektera over.
Hon hade manga luftvagssymtom och 6roninflammationer som barn
och fick ga pa tata penicillinkurer. For sjutton ar sedan blev Camilla
gravid med sitt andra barn. For de flesta forsvinner graviddkommorna
efter férlossningen, men for Camilla blev det bara varre.

— Jag madde daligt redan under graviditeten. Forst holl jag pa att fa
havandeskapsforgiftning och nér bebisen val var ute kandes det som
att nagot gick sonder i kroppen. Det var som att kroppen fullstandigt
slog bakut. Under ett halvar var jag inlagd 14 ganger pa sjukhus och
vagade bara ata baguette och dricka naringsdryck, sager Camilla.

Det blev en lang resa till diagnos. Camilla fick vark i leder, klada och
reagerade pa olika livsmedel. Reaktionen liknade allergiska besvar,
med efterfoljande svara diarréer. Hon remitterades fram och tillbaka
mellan olika instanser. Hon utreddes for allergier och reumatism.
Nagon lakare foreslog svamp, for da har man klada.

— Fran borjan forstod jag ingenting. Sen insag jag att jag hade
allergiska symtom, men inga allergier.

Pa reumatologen fick Camilla testa olika lakemedel och det blev annu
varre. Hon fick antiinflammatoriska mediciner som hon sedan
reagerade pa. Till slut tog hon saken i egna hander.

— DA borjade jag googla sjalv och hittade ganska snart fram till att
systemisk mastocytos kunde vara en mgjlig forklaring. Dock kandes
det osannolikt att jag skulle ha fatt en sa pass sallsynt diagnos att jag
la det at sidan, sager Camilla.

Efter nastan sju ars sokande fick Camilla till slut sin lakare, som var
allergolog, att ta ett blodprov som visade den genetiska mutationen,
den sista pusselbiten till diagnosen — indolent systemisk mastocytos.
Det var en stor lattnad for Camilla.

— Antligen! Manga med mig upplever att symtomen debuterade vid en
viss tid, men jag vet nu att jag har haft detta under storre delen av
livet.
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Psykisk ohdlsa vid mastocytos

© Agrenska 2021, nr 633

— Det gar inte att dela pa hjarnan och kroppen. De hor
alltid ihop och ar en och samma enhet. Det blir tydligt
ocksa vid mastocytos. Det sager Marie Bendix som ar
overlakare i psykiatri vid Karolinska
Universitetssjukhuset i Stockholm.

Marie Bendix berattar att man inte vet varfor vissa drabbas av psykisk
sjukdom. Orsaken kan ofta vara en blandning av sociala,
psykologiska och biologiska faktorer. Det kan till exempel handla om
arbetsloshet, relationer, svar stress, kris och uppvéxt eller effekter av
lakemedel. Psykisk ohélsa ar ocksa till vissa delar genetiskt och
psykiska symtom kan uppsta relaterat till kroppsliga forandringar, som
till exempel vid en inflammation.

— Gener samt sociala och psykologiska faktorer paverkar. Psykiska
sjukdomar ar multifaktoriella och det finns ofta manga bakomliggande
orsaker, sager Marie Bendix.

Psykiska sjukdomar och mastocytos

Personer med svara kroniska sjukdomar loper ofta storre risk att
dessutom drabbas av psykisk sjukdom. Det kan bero pa psykologiska
faktorer som en reaktion pa svar sjukdom, att det har varit en lang
vag till diagnos och att utredningsprocessen kan vara svar och lang.
Det kan ocksa bero pa biologiska faktorer som hoér ihop med
sjukdomen. En del mots av oftrstaelse bade privat och i varden.

— Det ar vanligt med psykiska reaktioner nar man far besked om en
kronisk sjukdom. Manga drabbas ocksa av oro och angest for foljder
av sjukdomen, sager Marie Bendix.

Psykiska symtom kan ocksa uttryckas kroppsligt och vara svara att
skilja fran fysiska symtom. Det kan handla om plétslig hjartklappning,
svarigheter att andas, svettningar, brostsmartor, yrsel och illamaende.
Symtomen ar uttryck for hjarnans reaktion pa stress och belastning.
Den reagerar pa konkret fara och alarmsystemet slar till. Nar det
géaller mastocytos finns det ytterligare fysiska symtom att ta hansyn
till.

— Manga jag traffar med mastocytos har en hég grad av stress i
kroppen. For vissa som haft anafylaktiska reaktioner kan det vara
svart att skilja symtomen som man har vid angest fran de man far vid
anafylaktiska reaktioner, sdger Marie Bendix.

Nar blir det psykisk sjukdom?

De kanslor man kan kanna vid angest — oro, radsla, hjartklappning,
panikdngest — ar helt normalt att kanna da och da. Det ar nar
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kanslorna finns dar dagligen och stér funktionen som man bér séka
hjalp.

En tidigare anafylaktisk reaktion kan fungera som en utlésande faktor
for angest. Det finns en radsla for att det ska ske igen och man lagger
stort fokus pa att kanna efter inat i kroppen. Tolkningen av de
kroppsliga symtomen spar ytterligare pa stressen och olika faktorer
forstarker hela tiden angesten.

Ett fatal studier har tittat pa sambandet mellan mastocytos och
psykiska sjukdomar.

— | vissa studier har man beskrivit att upp till 50 procent har
depression eller angestproblematik. Manga lider ocksa av minnes-
och koncentrationssvarigheter, trétthet och huvudvark, sager Marie
Bendix.

Funktionsnedsattande symtom

Den stdorsta andelen (50—70 procent) funktionsnedsattningar
kopplade till mastocytos handlar om psykologiska och neurologiska
symtom. De symtom som utméarker sig med avseende pa livskvalitet
ar fatigue eller hjarntrotthet. Uppfattningen om ens hélsa paverkas
dessutom av symtom som depression, somnbesvar och kognitiva
symtom pa liknande sétt som hos patienter med cancer, enligt en
studie fran 2020. En stor andel anser sig ocksa ha svarigheter med
social interaktion och paverkan pa arbetsformaga pa grund av sin
sjukdom.

Behandling av olika psykologiska tillstand
Eftersom psykiska sjukdomar i hog grad skiljer sig at gor aven
behandlingarna det.

Krisreaktion

Att reagera pa kris ar en normal reaktion i en svar situation, vid forlust
eller forandring. En krisreaktion kan ta sig uttryck i chock, angest,
radsla, ilska, sorg och skuld. En person i kris har svart att ta till sig
information och stanger ofta av sina kanslor.

For att fa hjalp: Samtal med anhdriga, kurator pa vardcentral eller via
1177.

— En krisreaktion &r i sig inte en psykisk sjukdom men det ar nagot
som man kan behova hjélp med att ta sig ur, séager Marie Bendix.

Paniksyndrom

Paniksyndrom &r en angestsjukdom som definieras som upprepade
panikattacker. Attacken sker som plétslig angest som kanns i hela
kroppen. Man kan fa ett tryck 6ver brésten, ha svart att andas och en
radsla for att do eller fa en ny attack. Vid en panikangestattack ar det
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svart att sjalv kunna skilja symtom fran allergisk reaktion, darfor kan
det vara till hjalp att tréffa en psykolog som har kunskap om
kroppsliga sjukdomar och dar man tillsammans kan forsoka hitta satt
att hantera angesten.

For att fa hjalp: Sjalvhjalp via information pa 1177, kognitiv
beteendeterapi (KBT), lakemedel via primarvard, internetpsykiatri.se
— Det &r inte konstigt att man soker hjalp pa en akutmottagning for att
man tror att man har en hjartattack. Kroppen séager till oss att
angesten ar sa pass allvarlig, sager Marie Bendix.

Halsoangest

Halsoangest tar sig uttryck i en stark oro som grundar sig pa en
radsla for att drabbas av sjukdom. Man har hela tiden ett stort fokus
pa sina kroppsliga symtom och lugnande besked dampar bara oron
en kort tid.

For att fa hjalp: Sjalvhjalp och KBT via primarvarden.

— Aven personer som redan har en sjukdom kan f& symtom relaterat
till halsodngest. Man observerar kroppen, ar upptagen med besok
inom varden och kan fa svart att tanka pa annat an foljderna av
sjukdomen, sager Marie Bendix.

Generaliserat angestsyndrom (GAD)

GAD ar en standigt malande oro som ar svar att harleda till nagot.
Man kan lida av katastroftankar, vark och magbesvar till féljd av
angesten.

For att fa hjalp: Sjalvhjalp, psykoterapi och medicinering via
primarvard.

Posttraumatiskt stressyndrom (PTSD)

PTSD kan man fa efter en mycket svar handelse. Det &r svart att bli
av med minnena fran det som hant och de aterkommer i form av
bilder och mardrémmar.

For att f& hjalp: Psykoterapi och medicinering via primarvard och
psykiatri.

Depression

Om man under minst tva veckor och under stérre delen av dagen
kanner nedstamdhet, intresseforlust, angest, somn- och aptitstorning,
koncentrations- och minnesbesvar, lag sjalvkansla, likgiltighet eller
skuldkanslor kan man lida av en depression.

For att fa hjalp: Sjalvhjalp (1177, bocker, internetpsykiatri.se),
psykoterapi och lakemedelsbehandling via primarvard och psykiatri.

Adhd
For att fa diagnosen adhd behdver man genomga en neuropsykiatrisk
utredning inom psykiatrin. Manga med adhd har svarigheter med
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uppmarksamhet och koncentration, planering, éveraktivitet och
impulsivitet, stresskanslighet, oro och sdmnbesvar

For att fa hjalp: Efter en genomgangen neuropsykiatrisk utredning
kan man f& psykologiskt stod och lakemedel.

Missbruk

Det ar vanligt att anvandning av droger och alkohol ses som en vag
till sjalvhjalp, trots att det i sjalva verkat 6kar angesten, irritabiliteten
och nedstdmdheten.

— Vi vet att ben&genheten att ta droger eller dricka alkohol i allménhet
Okar né&r man har psykiska sjukdomar, sager Marie Bendix.

Utmattningssyndrom
En langre tid av stress och péafrestning kan leda till
utmattningssyndrom. Det kan ge bade psykiska och kroppsliga
symtom som:

e trotthet, utmattning, energibrist

e irritabilitet

e 0ro, nedstamdhet

e svarigheter med minne, koncentration och planering

e sOmnbesvar

e hjartklappning, hogt blodtryck

e vark

e hog kanslighet for sinnesintryck

e magbesvar

e yrsel

For att fa hjalp: Priméarvard eller foretagshalsovard.

Minnesbesvar

Manga av de ovan beskrivha symtomen kan leda till minnesbesvar.
Det ar oklart om det finns 6kade kognitiva besvar vid mastocytos som
till exempel svarigheter med uppmarksamhet eller arbetsminne.
Fatigue eller hjarndimma beskrivs i manga studier som att det kan
paverka koncentration och inlarning. Om besvar med minnet ger
stora funktionsnedsattningar i vardagen bor man soka hjalp inom
primarvarden som vid behov kan remittera till utredning hos bland
annat en neuropsykolog.

— Nu har ni fatt héra om en véldig massa olika diagnoser. Men det ar
viktigt med ratt diagnos for att ocksa fa ratt behandling. Det ar det vi
utreder inom psykiatrin, sdger Marie Bendix.

Karolinskas mastocytos-team i Huddinge

Marie Bendix och hennes kollegor gor tillsammans med allergolog
och hematolog en preliminar studie och bedémer och behandlar
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psykisk ohalsa, men tittar ocksa pa till exempel sociala faktorer hos
personer med mastocytos. Studien sker i samarbete med psykiater,
allergolog och hematolog. Psykiatern gor en beddmning av hur
mastocytos-diagnosen och vagen dit har paverkat den psykiska
halsan och personens sociala halsa. Om bedémningen leder till en
psykiatrisk diagnos far personen behandling i samrad med allergolog
och hematolog och féljs upp under en langre tid.

Mellan 2009 och 2020 traffade personalen pa Psykiatri Sydvast i
Huddinge 14 patienter i aldrarna 25-58 ar med diagnosen
mastocytos. Det var nagot fler kvinnor an man. Personerna hade haft
mastocytos-diagnos i genomsnitt i tva ar.
e Ungeféar halften hade tidigare haft besvar med anafylaxi.
¢ Nastan alla hade urticaria pigmentosa.
e Halften hade nyligen uppkomna psykiska besvar som angest,
oro for anafylaxi, somnproblem, depression och fatigue.
¢ De flesta behandlades med psykoterapi eller antidepressiva
lakemedel med blandat resultat.

— Det ar ganska anmarkningsvart att s& manga hade nyligen

uppkomna psykiska besvar, de flesta hade angestsymtom och
depression. Detta tyder pa ett stort behov av teamarbete kring
mastocytos, dar psykiatrin ar en viktig del, sager Marie Bendix.

[-] - - -
Fragor till Marie Bendix:
| ]

Kan mastocytosen gora att adhd-medicineringen inte fungerar?
— Det har jag inte hort talas om, men det ar inte ovanligt med
biverkningar av adhd-medicin eller att de inte har 6nskad effekt.
Darfor maste man ibland byta preparat flera ganger for att hitta ratt.
For diagnos kravs att man har haft symtom sedan barndomen. Det ar
oklart om nya symtom relaterat till mastocytos kan férandra adhd-
symtomen eller gora att det blir svarare att behandla adhd. Det
saknas forskning om det.

Finns det antidepressiva preparat som ar samre for
mastocytospatienter?

— Baserat pa var kliniska erfarenhet verkar det inte finnas nagra skal
att undvika vissa preparat. | mindre studier har man dock sett tecken
pa att vissa patienter med mastocytos kan ha hdga serotoninvarden
och darfor ar vi lite forsiktiga, och infor preparaten stegvis samt och
observerar eventuella biverkningar.
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Kan mage och tarm héra ihop med psyket?

— Allt &r sammankopplat. Det &r bra att borja med att lindra de
psykiska symtomen for att se om det &ven kan ha nagon effekt pa
tarmen att stressen sjunker. Vissa antidepressiva medel kan ocksa
verka lugnande pa tarmen.

Livskvalitet vid mastocytos

— Jag har traffat 140 patienter med mastocytos. Vi som
behandlare maste kunna luta oss mot reell kunskap.
Darfor vill jag belysa hur patientgruppen mar och vad
de behdver. Det sager Kerstin Hamberg Levedahl som
ar kontaktsjukskoterska och doktorand vid
Mastocytoscentrum pa Akademiska sjukhuset.

Till hematologen pa Akademiska kommer en mangd remisser och
egenremisser varje ar. Tanken ar att hela teamet, som bestar av
hematolog, hudlakare, dietist och mag-tarmlakare, tréaffar patienten
under ett besok.

— Manga ringer till mig fran hela landet med fragor om mastocytos.
Jag skulle 6nska att vi aven hade en fysioterapeut, smartlakare och
psykiatriker kopplade till teamet, sager Kerstin Hamberg Levedahl.

Studier om mastocytos och livskvalitet

Kerstin Hamberg Levedahl har idéer om flera studier kring
mastocytos. Hon skulle bland annat vilja veta mer om livskvalitet,
smarta, trotthet, koncentrationssvarigheter och probiotika. Hon har
samlat in data for att forsoka sammanstalla ett skattningsinstrument
for mag- och tarmsymtom, liknande sadant som finns for personer
som har colon irritabele, IBS. Vid en studie intervjuade Kerstin
Hamberg Levedahl 16 personer med systemisk mastocytos om hur
de mar. Resultatet ar uppdelat efter fyra olika omraden: samhallet,
fysiskt, psykiskt och socialt.

Samhallet

Manga erfar att vagen till diagnos har varit valdigt lang och de har
upplevt en misstro inom varden. For de flesta har det haft en stor
betydelse att faktiskt fa en diagnos. Manga har upplevt bristande
kunskap om sjukdomen inom varden och att lakarna inte vagar
behandla andra tillstand med hanvisning till mastocytosen. Det finns
ett stort behov av expertkunskap.

— Sjukskrivning ar ocksa ett stort problem fér manga.
Forsakringskassan verkar inte forsta sig pa sjukdomen, sager Kerstin
Hamberg Levedahl.
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Fysiskt

Alla i studien har fysiska symtom som hudbesvar. Fér manga med
hudsymtom fungerar inte behandlingen och den upplevs som
begransande och stor livskvaliteten. Deltagarna beskriver ocksa
besvar frdn mage och tarm, trotthet, smarta, kraftiga reaktioner vid
frisattning, humorpaverkan och koncentrationssvarigheter. En del
upplever ocksa en paverkan pa sexualiteten.

— Det kan vara nedsatt lust eller att sexuell aktivitet kan fungera som
en trigger. Detta ar viktigt att k&nna till, sager Kerstin Hamberg
Levedahl.

Flera beskriver att begransningarna i vardagen har en stor paverkan
pa livskvaliteten. Man tvingas till exempel undvika olika livsmedel,
alkohol, solning och fysisk traning eftersom det kan utlésa en
reaktion. Utlosande faktorer ar forknippat med stor oro. Manga ar
oroliga infér vad som ska handa ifall de far anafylaxi. Kerstin
Hamberg Levedahl tipsar om att vid behov alltid ha med sig en
adrenalinpenna och att det finns instruktionsfilmer som i vissa fall kan
lindra en sadan oro.

Psykiskt

Manga med indolent mastocytos kanner en oro infér framtiden och for
att sjukdomen ska forvarras. Flera beskriver sjukdomen som diffus
och svar att forsta, vilket leder till oro och otrygghet. Manga har fatt
en forandrad kroppsbild, och upplever att utslagen har en stor
paverkan pa ens vardag. Stod fran familj och medpatienter ar viktigt.
— Information &r ocksa viktigt. Idag fick vi veta av Mattias Mattson att
indolent mastocytos inte ar arftligt och i normalfall inte 6vergar i en
aggressiv sjukdom, sager Kerstin Hamberg Levedahl.

Socialt

Att leva med ett sallsynt halsotillstdnd paverkar i hog grad deltagarna
socialt. Fa kanner till sjukdomen och manga upplever att de hela
tiden maste forklara (och forsvara) sig. Relationen till den narmaste
familjen kan ocksa paverkas av sjukdomen. Begrasningar nar det
handlar om att till exempel att g& pa restaurang eller att vara ute i
solen paverkar i stor omfattning relationen till familj och vanner. Flera
berattar att utslagen vacker andras uppmarksamhet pa ett
pafrestande satt.

Ett tips fran en av deltagarna &r att anvanda mineralpuder for att dolja

utslag pa huden. De flesta innehaller naturliga &mnen som deltagaren
som tipsade sjalv inte reagerar pa.
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— Jag har aven hort personer beréatta att de undviker platser pa grund
av sina utslag eller isolerar sig pa grund av standiga magproblem.
Symtomen kan styra hela personens liv och detta ar svart att beratta
om for narstaende, sager Kerstin Hamberg Levedahl.

Tips:

Foldern Halsosam helhet fran Livsmedelsverket:
https://lwww.livsmedelsverket.se/publikationer/sok-
publikationer/broschyr/halsosam-helhet

Fraga till Kerstin Hamberg Levedahl:

Kéanner de olika centrumen for mastocytos till alla med diagnos i
Sverige?

— Det finns lakare i alla regioner som har kunskap om sjukdomen och
som &r med i vart natverk.

Idag har Camilla en mangd olika symtom. Hon mar illa och far diarré
av mat, ledvark och klada ar en del av vardagen och benskorhet
hindrar henne fran att arbeta fullt ut.

— Det &@r dock mediciner och bi- och getingstick som kan ge de riktigt
farliga reaktionerna. | somras blev jag stucken av en geting och da
blev jag rejalt radd men jag klarade mig bra eftersom jag alltid har
med mig antihistaminer och adrenalinpennor, berattar Camilla.

Hennes familj har i hog grad paverkats av sjukdomen. Nar hon
borjade fa symtom var barnen sma och de kande tidigt en stor oro.
Camillas man arbetade mycket utomlands och barnen larde sig
snabbt vad hon reagerade pa.

— Det blev ofta lite tumultartat for barnen. Det var snabba beslut och
barnen fick sova hos en granne ibland nar jag behévde aka till
sjukhus. Situationen gjorde oss alla extra kansliga och n&r min
mastocytos debuterade var det en valdsam stress, sager Camilla.

Slakt och vanner runt kéarnfamiljen forsvann. Flera i den ndrmsta
kretsen kunde inte ta till sig eller forstd Camillas diagnos.

— Manga har reagerat med att jag har éverdrivit och varit [6jlig. For
mig blev det ofta en stor besvikelse nar ingen forstod att det var sa
mycket jag inte kunde ata. Till slut gick det inte att komma pa middag
och da férsvann mycket socialt.
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Camilla var hemma lange med barnen nar de var sma och det var
under den perioden som sjukdomen debuterade. Hon upplever att
hon hamnade mellan stolarna utan hjalp eller stod frdn samhallet
eftersom hon hade varit borta fran arbetsmarknaden for lange. Hon
valde att omskola sig till underskdterska for att lattare kunna arbeta
deltid. Efter ett par ars arbete inom slutenvarden upptacktes
benskorheten och ryggsmartorna blev for kraftiga.

— Da kande jag att det har kommer inte att fungera och sa upp mig.

Idag arbetar Camilla pa ett kontor med forstaende kollegor och med
mojlighet att sjalv styra dver arbetstid och tempo. Hon berattar att hon
har upplevt det som att ett stort ansvar ligger pa henne som patient.
Nar hon fick diagnosen fick hon sjalv ta reda pa att hon borde vardas
hos en hematolog istéllet for en allergolog och skickade en
egenremiss. Hon laste sig till att skelettet hos en person med
systemisk mastocytos bor undersckas. Nar hon pakallade det
upptacktes benskdrheten.

— Det vore underbart att slippa kanna sig sa sallsynt. Manga ar radda
for att behandla mig trots att jag sjéalv har koll pa vad som utloser
reaktioner, sager Camilla.

Hon onskar ett tydligare team runt sig med ett mer multidisciplinart
omhandertagande.

— Framfor allt skulle jag vilja slippa oroa mig for att inte sjalv tappa
greppet for da ar det ingen som har koll pa mig. Min lakare fragar
alltid hur jag mar, men nar jag svarar att det ar daligt kan hon inte
gobra nagot at det.

For Camilla handlar det om réatten till ett normalt fungerande liv trots
sjukdomen. Hon sager att hon har tur som har en forstaende famil]
och en man som kan hjélpa till med forsérjningen.

— Budskapet fran varden ar att det ar sa olika for olika personer, men
manga jag kanner med mastocytos har den har utbredda smartan.
For mig handlar det inte bara om pengar utan jag behover fa hjalp sa
att jag kan arbeta och f& en fungerande vardag, sager Camilla.
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Kost vid mastocytos

— Kost och mastocytos ar nara sammankopplat, men
for mycket av den information som finns pa natet finns
det inget vetenskapligt stod. Det ar viktigt med kallkritik
sa att man inte i onddan far ett valdigt begransat
atande.

Det sager Emma Juslin som ar dietist och arbetar pa
Sykehuset Innlandet i Lillehammer, Norge.

Alla med systemisk mastocytos har inte symtom som kan relateras till
matvanor, men en del kan fa symtomlindring av férandringar i kosten.
For de flesta kan det hjalpa att undvika relevanta triggers, utldsande
faktorer. Det ar en viktig omstéllning som kan férhindra systemisk
mediatorfrisattning.

— Det finns dock en stor variation mellan enskilda personer nar det
galler utlosande faktorer. Darfor finns det inga allménna rad om att
undvika alla potentiella triggers, sdger Emma Juslin.

Kostbehandling

Det finns ingen specifik kost for systemisk mastocytos, men for en del
kan det hjalpa att folja vissa riktlinjer. Malet med en kostbehandling &ar
att ha en sa normal och varierad kost som mgjligt. Det innebar att
undvika sa lite som mojligt och att inte undvika nagot i onddan.

— Att undvika viss mat kan leda till stress vilket i sig kan orsaka
symtom, sager Emma Juslin.

Det ar viktigt foér personer med mastocytos att eventuella allergier
utreds om man misstanker att man ar allergisk eller 6verkanslig mot
nagot.

— Viss mat verkar vara symtomframkallande fér en del, det galler
sarskilt livsmedel som innehaller biogena aminer. Histaminfrisattande
livsmedel kan vara utlésande for en del personer. Det ar valdigt
individuellt och det galler att forsoka halla koll pa sina egna triggers,
sager Emma Juslin.

Exempel pa potentiella triggers
e Alkohol.
e Mat med hogt innehall av biogena aminer.
e Vissa fargdmnen, tillsatsdmnen och kryddor.
e Insektsbett.
e Stress
e Fysisk anstrdngning.
e Vissa lakemedel.
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Biogena aminer

Biogena aminer finns naturligt i manga livsmedel. De bildas genom
en fermenteringsprocess: ju mer protein ett livsmedel innehaller,
desto fler biogena aminer. De finns till exempel i olika typer av koétt
och mat som har lagrats lAnge. De biogena aminerna delas in i
monoaminer och bland dem ar det framférallt livsmedel som
innehaller mycket histamin och tyramin som orsakar
overkanslighetsreaktioner. Det &r svart att undvika histaminer helt,
liksom att det &r svart att fastsla hur mycket ett visst livsmedel
innehaller. Generellt finns det hogre halter av histamin i livsmedel
som ar lagrade, och ju farskare och mer nylagad maten &r, desto
mindre risk for hogt histamininnehall.

— Tonfisk innehaller mycket histamin och det kan leda till forgiftning
aven om man normalt sett inte &r kanslig mot histaminer. Alla har en
toleransniva, kommer man over den far man en reaktion, sager
Emma Juslin.

Produkter som ar histaminrika och som kan vara bra att undvika:
e Lagrade ostar.
e Fermenterat kott.
e ROkt och konserverad fisk.
e Fermenterade sojaprodukter.
e Surkal och jastextrakt.

— Histamin fortsatter att bildas bade i rumstemperatur och i kylen sa
det kan vara ett bra tips att frysa in mat som blir 6ver for att stoppa
processen, sadger Emma Juslin.

Vad ar en normal kost?

Med undantag for eventuell individanpassning rekommenderas
personer med mastocytos ocksa att folja de allméanna kostraden sa
langt det ar majligt.

Gronsaker och frukt

Rekommendationen fér gronsaker och frukt ar att fa i sig 500 gram
varje dag. Det ar bra att ata olika sorter i s& manga olika farger som
majligt for att fa i sig fler naringsamnen. For manga ar det framst vid
middagen grénsakerna finns pa tallriken.

— Det kan vara smart att fundera pa hur man kan fa in grénsaker,
frukt och bar aven vid frukost och mellanmal till exempel. Ett annat
bra tips ar att frysta gronsaker innehaller lika mycket naring som
farska — sa fyll frysen, sager Emma Juslin.
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Fisk och skaldjur

For att fa i sig tillrackligt med omega-3 fetter och D-vitamin &r
rekommendationen att ata fisk och skaldjur tva till tre ganger i veckan.
Det ar viktigt att lasa pa om vilken typ av fisk som rekommenderas
med tanke pa miljogifter, denna information finns pa
Livsmedelsverkets hemsida (slv.se).

— Om man inte ater fisk kan det vara en idé att ta extra tillskott av
omega-3- och D-vitamin, sager Emma Juslin.

Kott och chark

Livsmedelsverkets rekommendation &r att minska pa konsumtionen
av rott kott, helst inte fler an fyra koéttmaltider i veckan. Kyckling, agg,
bonor, linser och kikartor ar ett battre val.

— Ett tips ar att leta efter nyckelhalsmarkta varor nar ni handlar for att
hitta nyttigare alternativ. Chark, musli, yoghurt och brod som ar
nyckelhalsmarkt innehaller till exempel mindre socker och salt, mer
fullkorn och fibrer och nyttigare fetter, sager Emma Juslin.

Matfetter

Risken for hjart- och karlsjukdomar minskar nar en del av det mattade
fettet byts ut mot omattat. Mattat fett finns framst i animaliskt fett, men
ocksa i palmolja och kokosolja. Det nyttigare omattade fettet finns till
exempel i avokado, notter, froer, olivolja och rapsolja.

— Forsok att fa en balans. Gillar man smor pa smoérgasen, forsok fa in
omattat fett i matlagningen till exempel, sager Emma Juslin.

Mejeriprodukter

Mejeriprodukter ar en kalla till protein, vitaminer och mineraler.
Yoghurt kan, for de som tal det, ocksa vara bra fér magen da det
innehaller mjolksyrabakterier.

Fullkorn

Fullkorn &r bra att fa i sig dagligen. Det innehaller fibrer, jarn, folat,
antioxidanter och andra skyddande amnen. Val;j ett bra brod som &r
lite grovre och garna nyckelhalsmarkt.

— Aven havre &r en bra kélla till fullkorn. Har man héga blodfetter ar
det bra att fa i sig havre varje dag, sager Emma Juslin.

Socker

Socker ar naringsfattigt men energitatt. Det ar fa som far nagra
reaktioner pa socker, men ett hogt intag kan leda till att man far i sig
mindre av den naringsrika maten.

— FOrsok att undvika socker i vardagsatandet. Viktigast ar vad man
gor dagligen. Det gor storst skillnad for halsan, sager Emma Juslin.
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Salt

Vi behover salt, men far i regel i oss mer &n vad som
rekommenderas. Hemlagad mat ar oftast inte problemet utan snarare
salt i fardiga halvfabrikat.

Mag-tarmsymtom

Det ar vanligt att ha symtom fran mage och tarm vid mastocytos. En
del kan f& symtomlindring av férandringar i kosten.

Exempelvis finns det livsmedel som ar "stoppande” for tarmen, som
vitt brod, pasta eller vitt ris.

— Vid trég mage ar det viktigast att fa i sig vatska, rora pa sig och
undvika stoppande livsmedel, sager Emma Juslin.

Generella rad vid mag-tarmproblem

e At regelbundna maltider — 1at det inte g& mer an 3—4 timmar
mellan maltiderna.

e Atlangsamt och tugga val.

e Begransa intag av koffeinhinnehallande dryck till max.
3 koppar/dag.

e Begransa intag av kolsyrahaltig dryck — drick hellre vanligt
vatten.

e Fordela intag av frukt jamnt dver dagen.

e Prova att byta ut en del av de icke-l6sliga fibrerna mot Isliga
fibrer (till exempel hellre havre an fullkornsrag och vetekli).

Skeletthélsa

Eftersom det finns en hogre risk for att utveckla osteoporos,
(benskorhet) ar det bra att kontrollera nivaer av kalcium och D-vitamin
i kroppen och eventuellt anvanda kosttillskott. Fysisk aktivitet &r
ocksa en viktig faktor for en god skeletthélsa.

Hur kan en dietist hjalpa?

Vid ett besok hos en dietist gar man igenom personens bakgrund och
tittar pa allergier, vilken typ av kost personen éter, vilka mediciner
som kan paverka och vikten — uppgang eller nedgang. Sedan gor
man en kostanamnes, det vill sdga kartlagger vad personen ater
under en dag. Darefter sammanstéaller dietisten en plan med en
malséttning tillsammans med patienten. Planen foljs alltid upp med ett
aterbesok.

— Om jag traffar en person med mastocytos forsoker vi fa till sa
normala matvanor som majligt och om mdjligt aterintroducera
livsmedel om personen undvikit fér mycket. Viktigast ar regelbundna
balanserade maltider som innehaller gronsaker, kolhydrater och
protein samt att fa i sig tillrackligt med vatska, sager Emma Juslin.
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Tips fran Emma:

e Nar du ska &ta ute kan det vara bra att ta kontakt med
restaurangen innan. Férbered dem genom att beratta vad du
inte kan ata.

e Samma sak galler nar du ska ut och resa. Ta med dig sadant
du vet fungerar for att undvika stress.

e Baka, de flesta livsmedel och recept gar att anpassa och du
kan byta ut ingredienser om det ar nagot livsmedel du inte tal.

e Tank pa att det inte finns nagon forskning som tyder pa att
kosttillskottspreparat har effekt. Det finns alltsa ingen allméan
rekommendation om att ta kosttillskott.

[-] - -
Fragor till Emma Juslin:
n

Gar det bra att dricka alkoholfritt vin?

— Vin ar oftast varst eftersom det bade innehaller alkohol och
histaminer. Om man vanligtvis reagerar pa rodvin sa kan det vara
svart aven med alkoholfritt vin.

Bor man undvika gluten?

— Fruktaner i vete och rag ar oftast problemet och inte gluten. Celiaki,
det vill sdga glutenintolerans &r allergi mot gluten. Vete och rag
innehaller fruktaner och manga blir mindre uppblasta i magen genom
att undvika vete och rag.

Bo6r man undvika probiotika?

— Det gar inte att ge nagra generella rad. Probiotika ar en slags
fermenterade bakterier. Det finns personer som reagerar pa det,
medan andra mar battre i magen. Det maste ocksa tas under en
langre tid for att ge nagon markbar effekt. Man bor undvika probiotika
om man har nedsatt immunforsvar.

Vad ar prebiotika?

— Det ar det som probiotika anvénder som mat. Det finns till exempel
mycket i havre och gronsaker. Om man &ter mycket av det trivs
probiotikan battre.

Antiinflammatorisk kost eller AIP, det autoimmuna protokollet —
finns det ndgon forskning om det?

— Det kan vara ett satt att hitta vad man tal eller inte. Det finns dock
inga belagg for eller generella rekommendationer om att AIP skulle
vara bra eller battre an de allmanna naringsrekommendationerna.
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— Vi rekommenderar regelbunden kontakt med
tandvarden. Det sager tandlakare Asa Martensson och
tandhygienist Anna Nielsen Magnéli fran Mun-H-
Center som informerade om olika munvardsprodukter,
hjalpmedel och vilket stdd som finns att fa inom
tandvarden.

Mun-H-Center ligger i anslutning till Agrenska pa Lilla Amundén samt
pa Odontologen i Goteborg. Det &r ett nationellt orofacialt
kunskapscenter med syfte att samla, dokumentera och utveckla
kunskapen om tandvard, munhélsa och munmotorik hos personer
med sallsynta halsotillstand. Kunskapen sprids for att bidra till ett
battre omhandertagande och en hégre livskvalitet for de bertrda
patientgrupperna och deras anhdriga.

| Sverige finns ytterligare tva odontologiska kompetenscentrum for
sallsynta halsotillstand inom tandvarden, ett i Umea och ett i
Jonkoping.

MHC-basen

Genom samarbetet med Agrenska kring familje- och vuxenvistelser
traffar Mun-H-Center manga personer med sallsynta halsotillstand.
Under vuxenvistelsen far deltagarna fylla i ett frageformular om
tandvard och munhygien och eventuell problematik kring munmotorik
och munhalsa. Uppgifter i frageformularet dokumenteras i en
databas. Deltagarna vid Agrenskas vuxenvistelser bidrar pa sa vis till
Okade kunskaper om munnen och dess funktioner vid sallsynta
diagnoser. Denna information sprids via Mun-H-Centers webbplats
(www.mun-h-center.se) och via MHC-appen.

Munhalsa vid mastocytos
Foljande munrelaterade symtom kan — men behdver inte —
férekomma hos personer med mastocytos:

e Muntorrhet.

e Skora/svullna slemhinnor.
e Tandslitage/erosioner.

e Tandlossningssjukdom.

e Kakledsproblem.

Tand- och munvard

Det ar viktigt med forebyggande tandvard, bade hemma och pa
tandvardsklinik, for att undvika sjukdomar i tander och slemhinna. Det
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finns ett flertal olika munvardshjalpmedel och munvardspreparat att
tillgd. Tandvardspersonalen hjalper till att valja ut de som passar.
Vissa sjukdomar och medicinering kan ge muntorrhet, till exempel
antihistaminer. For att motverka muntorrhet finns munfuktgeler eller
munfuktspray. Aven rapsolja eller solrosolja kan anvandas. For att
stimulera salivproduktion finns sockerfria sugtabletter eller
fluortabletter/tuggummi.

— Alla bér anvanda fluortandkram vid tandborstning morgon och kvall.
Sedan ar det bra att komplettera med andra fluorprodukter efter
rekommendation av ansvarig tandlakare eller tandhygienist, sager
Anna Nielsen Magnéli.

Las mer om olika munvardsprodukter och hjalpmedel pa Mun-H-
centers webbplats.

Att tdnka pa i tandvardssituationen

— Infor ett besok ar det viktigt att upplysa om eventuella allergier och
mediciner samt andra specialbehov, sager Asa Martensson. Detta for
att tandvarden ska kunna erbjuda ett anpassat omhandertagande.
Det kan finnas skal att komma lite oftare till tandvarden och att extra
tid avsatts for besoket.

Sarskilt tandvardsstod

Det finns olika typer av tandvardsstod att tillga. Sarskilt
tandvardsbidrag, STB, riktar sig till personer som har
funktionsnedsattningar vilka medfor en 6kad risk for forsamrad
tandhalsa. Bidraget ar avsett for férebyggande tandvard som kan
bidra till att en god munhalsa bibehalls.

Tandlakaren eller tandhygienisten bedémer om patienten har ratt till
bidraget och diagnosen ska verifieras genom ett sarskilt lakarintyg.
Det finns ytterligare ersattningsmodeller som i férekommande fall kan
vara aktuella. Ett rad ar att tala med ansvarig lakare och tandlakare
om vilka mgjligheter det finns.

Las mer pa 1177.se om olika typer av tandvardsbidrag.

o - - = (-] o
Fragor till Anna Nielsen Magneli och Asa Martensson:
| |

Kanner man alltid sjadlv om man ar muntorr?

— Det ar vanligt att man vanjer sig vid muntorrhet och alltsa inte sjalv
kanner det. Det viktigt att komma till tandvarden for en bedémning av
muntorrheten och fa hjalp med att prova ut olika munvardsprodukter.
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Kan man anvanda Corsodyl for att behandla inflammerat
tandkott?

— Corsodyl &r ett starkt preparat som innehaller mycket klorhexidin
och det bor inte anvandas langre an ett par veckor. Det finns nagot
svagare preparat som gar att anvanda dagligen. Radfraga din
tandlakare eller tandhygienist.

Louise Jeltin ar assistanssamordnare och arbetar pa
Agrenska, bland annat med planeringen av
familjevistelser. Hon informerar om vilket stdd som
finns att fa i samhallet.

Forsakringskassan

Om man inte kan arbeta pa grund av sjukdom kan man fa
sjukpenning. Det betalas ut som knappt 80 procent av I6nen eller
hogst 810 kronor per dag. Det finns att fa pa olika nivaer, 25, 50, 75
eller 100 procent. Det kravs lékarintyg och vid en langre sjukskrivning
far man en handlaggare pa FK. Vid sjukskrivning som varar langre an
ett ar kan man anstka om sjukpenning pa fortsattningsniva. Da séanks
ersattningen till 75 procent av 16nen, men vid allvarlig sjukdom kan
man anstka om att f4 behalla samma niva som tidigare.

Forebyggande sjukpenning ar en ersattning som gar att fa for olika
insatser som raknas som en del av behandlingsplanen, till exempel
vistelsen p& Agrenska. Ett lakarutlatande kravs och det gar att
ansoka i efterhand.

Om man ar mellan 19 och 64 ar och troligen aldrig kommer att kunna
arbeta heltid pa grund av sjukdom, skada eller funktionsnedsattning
kan man anstka om sjukersattning.

— Hellre an att sjalvmant ga ner i tid bor man med hjélp av sin lakare
fa sjukerséattning om man inte kan arbeta heltid, séager Louise Jeltin.

Merkostnadsersattning ar en separat ersattning. For att det ska vara
aktuellt att fa ersattning behdver merkostnaderna uppga till minst

11 900 kronor per ar.

— Merkostnadsersattningen ar inte "krona fér krona” utan man far
ersattningen i olika nivaer. Det finns mycket bra information om vad
man kan fa erséttning for pa Forsakringskassans hemsida, sager
Louise Jeltin.

Om man ar sjuk ofta eller lange kan arbetsgivaren ersattas for
sjuklénekostnader. Da kan man aven fa ersattning for
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karensavdraget. Detta kallas for sarskilt hogriskskydd. Lakarutlatande
kravs och avslag kan o6verklagas till férvaltningsratten.

Arbete och studier

Arbetsgivaren har ansvar for att anpassa arbetsmiljén och arbetets
innehall efter den anstalldes behov samt har rehabiliteringsansvar vid
sjukdom. | sadana fall kan FK sta for arbetshjalpmedel.
Arbetsférmedlingen kan stétta med arbetstraning och utbildning for att
komma tillbaka till arbetet. Vid studier pa universitet eller htgskola
finns det resurser som ansvarar for pedagogiskt och/eller praktiskt
stod vid studier.

Halso- och sjukvardslagen

Sedan 2015 finns en patientlag som starker stallningen for patienter.
Den ger bland annat ratt att valja 6ppenvard i en annan region, till
exempel habilitering eller specialist. Det ar lattare att fa en ny
medicinsk bedémning.

— Kravet pa sjukvarden att informera patienterna ar tydligt, man
maste forsakra sig om att personen har forstatt, sager Louise Jeltin.

Samordning — fast vardkontakt

Enligt halso- och sjukvardslagen har verksamhetschefen skyldighet
att utse en fast vardkontakt for att sakerstalla patientens behov av
samordning om patienten dnskar det. En fast vardkontakt kan
samordna vardens insatser, formedla kontakter inom varden och vara
kontaktperson for andra samhaéllsaktorer.

Den fasta vardkontakten kan vara en lakare eller annan profession
inom varden, som sjukskoterska eller kurator.

SIP — samordnad individuell plan

Kommuner och regioner ar skyldiga att uppratta en samordnad
individuell plan, SIP, enligt bade socialtjanstlagen och héalso- och
sjukvardslagen. En SIP gors nar samordning efterfragas och
kompetens fran flera verksamheter behovs. D& behdver
ansvarsfordelningen goras tydlig. Planen uppréttas vid méten dar de
professionella &r skyldiga att delta. Den kan géras nér en person
upplever att det behtvs samordning mellan olika instanser.

Las mer pa csdsamverkan.se och 1177.se

Ovrigt stod —kommunen

Bostadsanpassning

De som pa grund av funktionsnedsattning eller sjukdom behdéver hjalp

att anpassa sin bostad ska fa sadan hjalp om de har lakarintyg samt
intyg fran arbetsterapeut eller sjukgymnast. Ansdkan gors till
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kommunen. Den som har behovet ska sjalv soka. Man far inget
bidrag om behovet kan tillgodoses av hjalpmedel, exempelvis beviljas
ingen taklift om det gar att anvanda golvlift. Det gar att fa bidrag aven
om tillganglighetskraven inte féljts vid om- och nybyggnad. Detta
galler om det inte ar den sdkande sjalv som gjort byggnationen.

Mer information om hur man gar till vaga finns pa Boverkets hemsida.

Anhorigstod

Enligt Socialtjanstlagen SoL 5 kap. 10 ska kommunen ocksa erbjuda
stod till anhdriga. Med anhoriga avses familjemedlemmar (till exempel
syskon, mor- och farféraldrar) eller en god van till ndgon med fysisk
eller psykisk funktionsnedsattning.

Som anhdrig kan man fa mojlighet att delta i samtalsgrupper, fa
tillgang till friskvard eller individuellt anpassat stod samt fa tips, rad
och hjalp med kontakter. Detta stod ska sdkas hos kommunens
anhorigkonsult. Denna tjanst kan heta olika i olika kommuner.

Hjalpmedel

Hjalpmedel ar oftast regionens ansvar och det kravs hélso- eller
sjukvardskompetens vid utprovning. En fysioterapeut eller
arbetsterapeut gér en bedémning av behovet. Besluten kan inte
overklagas. Hjalpmedel skrivs ut for att forbattra eller uppréatthalla
funktion och férmaga. De kan ocksa skrivas ut for att kompensera for
en nedsatt eller forlorad funktion eller formaga att klara det dagliga
livet. Det galler dock inte produkter som &r vanliga i hemmet,
exempelvis datorer.

Personligt stod

For att fa psykiskt stod i vardagslivet ar ett tips att vanda sig till en
kurator som kan vagleda. Samtalsstdd och psykolog gar att f& genom
vardcentral eller privat. Louise Jeltin tipsar ocksa om
familjeradgivning i kommun, kyrka eller privat.

— Glom inte att kontrollera din privata forsakring. Eventuellt gar det att
fa ersattning for privata psykologkostnader, sager Louise Jeltin.

Fonder

Fonder kan sokas for 6kade omkostnader pa grund av sjukdom,
hjalpmedel och rekreationsresor. Pa sjukhuset eller p& habiliteringen
kan man fa hjalp av en kurator med att hitta passande fonder att séka
pengar ur. Lansstyrelsen har en gemensam stiftelsebas dar man kan
soka efter fonder. Vissa foretag hjalper ocksa till att hitta ratt fonder
for en mindre summa.

— Det kan I6na sig att soka fonder eftersom stiftelserna vill avyttra
sina pengar, sager Louise Jeltin.
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Tips pa brawebbadresser

agrenska.se — Agrenska

fk.se - Forsékringskassan

socialstyrelsen.se — Socialstyrelsen

boverket.se — Boverket

bostadscenter.se — Bostadscenter

1177.se — Sjukvardsupplysningen

csdsamverkan.se — Centrum for séllsynta diagnoser
stiftelser.lansstyrelsen.se — Lansstyrelsernas gemensamma
stiftelsedatabas

o - - -
Fraga till Louise Jeltin:
n

Hur lange far man vara sjukskriven?

— Arbetsgivaren, Forsakringskassan och rehabkoordinatorn ska ha en
gemensam process vid langre sjukskrivning. Det finns ingen absolut
tidsbegransning.
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Riksforbundet Sallsynta diagnoser

© Agrenska 2021, nr 633

Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades for snart
25 ar sedan av en grupp foraldrar till barn med olika

syndrom. Det &r en paraplyorganisation dar ett 70-tal
olika diagnosforeningar finns representerade.

Riksforbundet Sallsynta diagnoser arbetar for att alla som lever med
ett sallsynt halsotillstand ska erbjudas jamlik tillgang till vard- och
stodinsatser i tid och utifran behov. De vill dven paverka och patala
att sallsynta diagnoser maste uppmarksammas och att forskning
kravs.

Personer som lever med sallsynta halsotillstand ska inte missgynnas
pa grund av att andra inte kanner till s3 mycket om deras situation.
Forbundet har genom aren drivit flera projekt dar resultatet har blivit
konkret material som alla kan ta del av, sdsom utbildningsfilmer,
sammanstallningar av rattigheter inom halso- och sjukvarden och tips
pa hur man kan gora en sa kallad sallsynt vardplan.

De 16 000 medlemmarna representerar over 100 olika diagnoser som
sinsemellan &r valdigt olika. Gemensamt &r att alla halsotillstand ar
livslanga, sa gott som alltid obotliga och nastan alltid har genetiska
orsaker.

— Det ér séllsynthetens dilemma som férenar medlemmarna, inte
sjukdomen eller syndromet i sig. Man kan latt k&nna sig ensam om
man ar den enda i sin hemstad som lever med ett sallsynt
halsotillstdnd, men tillsammans &r vi starkare, sager Malin Grande,
kanslichef pa Riksforbundet sallsynta diagnoser.

Har hittar du Riksforbundet sallsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se
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Informationscentrum for séillsynta hiilsotillstind

Sedan mars 2020 har Agrenska uppdraget att ta fram
och kvalitetssakra diagnostexter till Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand och
sprida information om dessa.

Informationen &r till for personer som arbetar inom vard, omsorg,
skola och socialtjanst. Den vander sig ocksa till de som lever med ett
séllsynt halsotillstand, deras narstdende och andra som de har
kontakt med. Kunskapsdatabasen kan aven vara anvandbar for
personer som arbetar pa en myndighet.

| databasen finns utforlig, kvalitetssakrad information om fler

an 300 sallsynta halsotillstand. Nya diagnostexter tillkommer varje ar,
och befintliga texter uppdateras regelbundet. Underlagen till texterna
skrivs av medicinska specialister i Sverige. Informationen bearbetas
av redaktorer vid Informationscentrum och faktagranskas av en
sarskild expertgrupp. Berdrda intresseorganisationer ges ocksa
majlighet att lamna synpunkter pa innehallet.

Fragor, forslag eller synpunkter?
Kontakta Informationscentrum via e-post
sallsyntahalsotillstand@agrenska.se
eller telefon 031-750 92 00.

Socialstyrelsen kunskapsdatabas om sallsynta halsotillstand
socialstyrelsen.se/stod-i-arbetet/sallsynta-halsotillstand/

Informationscentrum for séllsynta héalsotillstdnd vid Agrenska
agrenska.se/informationscentrum
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Mastocytos

En sammanfattning av dokumentation nr 633

Mastocytos orsakas av en dokad ansamling av
mastceller (en form av vita blodkroppar) i ett eller
flera av kroppens organ.

Den kutana varianten av sjukdomen ger brunréda
flackar pa huden som kan orsaka klada. Den
systemiska varianten ger symtom beroende pa
vilka organ som ar paverkade av det 6kade
antalet mastceller.

Det ar vanligt med symtom fran mag-tarm-
systemet, allergiliknande reaktioner som
anafylaxier och symtom fran skelettet.

| dokumentationen kan du ldsa om medicinska
och psykiatriska aspekter av mastocytos, vad kost

har for paverkan pa sjukdomen samt fa en inblick i
hur det &r att leva med mastocytos.

FAMILIE- OCH VUXENVISTELSER
o Kunskap och kompetens om séllsynta diagnoser
AG R E N S KA © Agrenska 2021 | agrenska.se
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