Svenska Mastocytosgruppens arsmoéte 25 januari 2019

Plats: Sjofartshuset (Skeppsbron, Stockholm)

Narvarande: Gunnar Nilsson, Hans Hagglund, Andrea Teufelberger, Anna Sérman, Arta Dreimane,
Catherine Grandpeix, Dan Weinfeld, David Erixon, Evangelia Baimpa, Grigorios Theodosiou, Joakim
Dahlin, Johanna Abelsson, Johanna Ungerstedt, Kajsa Ax, Kamilla Krawiec, Karin Engstrom, Karin
Hogvall (patientforeningen), Katarina Lyberg, Kerstin Hamberg Levedahl, Lars Gottberg, Linda Mc
Mullan (patientféreningen), Malgorzata Karawajczyk, Maria Ekoff, Marie Abrahamsson, Marie Bendix,
Marie Carlson, Mattias Mattsson, Mircea llie, Monika Klimkowska, Ola Rollman, Theo Gilen och
Gunilla Eriksson, administrativ sekreterare.

Ordférande Gunnar Nilsson och Hans Hagglund halsar alla vélkomna till arsmotet.
Kort presentation av alla narvarande pa motet.

Mastocytosgruppen som bildades i september 2016 férsoker tacka in alla
specialiteter. Centre of excellence (COE) for mastocytos finns i Uppsala och i
Stockholm.

Under 2018 har gruppen haft flera méten, bla ett diagnosméte, styrgruppsmote,
moten for fardigstallande av vardprogram och har aven fatt en artikel i
Lakartidningen.

2 doktorander, Hani Abdulkadir Ali disputerade under hosten 2018 och Anna
Bergstrom registrerades som doktorand.

Val av ordférande och sekreterare (Valberedningen)

Gunnar har, enligt uppdrag fran forra arsmotet, utsett en valberedning bestaende av
Ola Rollman Uppsala, Rose-Marie Amini Uppsala och Sven Erik Dahlén Stockholm.
Valberedningen féreslar omval av Gunnar Nilsson som ordférande.

Stina Séderlund, specialistlakare i Uppsala, foreslas som ny sekreterare.

Forslagen godkanns av gruppen.

Avtackning

Avtackning av Hans Hagglund. Han avgar nu som sekreterare fér mastocytos-
gruppen, men kommer fortfarande att vara delaktig i gruppen. Hans tilitrader nu
tjansten som nationell cancersamordnare pa RCC.

Uppdatering fran regionerna

Johanna Abelsson (Vastra) - Lite ensam dar, finns inget bra natverk i regionen.
Samarbetar med allergolog och hudlédkare. Remisser kommer mest fran Skévde,
Boras och Géteborg, 25 remisser ar 2018. Alla remisser pa patienter med kutan
mastocytos for utredning systemisk mastocytos kommer dit. Registrerar i INCA.
Evangelia Baimpa (Sodra) — 21 aktiva patienter, 17 fall utreds nu. En hudlékare och
en ortopedlakare ar anknutna. Det har inte funnits nagon tid att registrera i
mastocytosregistret. En gastroenterolog och en barnkontakt saknas. Hon behover
hjalp med registrering.

Arta Dreimane (Syddstra) — Hon far mest remisser fran dermatologer. 2 systemiska
mastocytosfall det senaste aret, varav den ena patienten med ett normailt tryptas. Pa
gang att etablera samarbete med allergologer. Registrerar i INCA.

David Erixon (Norra) - Fa patienter. David utreder i stort sett alla patienter. Remitterar
till COE. Det finns ca 2 patienter med systemisk mastocytos i Sundsvall.
Regionronder, dar patientfall kan tas upp.

Johanna Ungerstedt (Stockholm) — Har en bra grupp fran bl a patologen,
endokrinkontakt saknas. Forsoker ha regelbundna méten. Hon uppskattar att det ar




lite farre remisser, ca 30-40 om aret. En artikel ar pa gang att skickas till
Lakartidningen. Registrering pa gang.

Theo-oférandrat antal remisser.

Mattias Mattsson (Uppsala) — Samarbetet ar bra i regionen. Férbundet Séllsynta
diagnoser har ett méte varje ar i Uppsala, i &r den 28 februari. Uppsala tacker nu in
alla specialiteter, bla inom psykiatrin och en dietist (specialintresserad). 110
utredningar, ar 2013-2017, ca 30-35 patienter/ar. 115 diagnostiserade patienter.
Biobanken &r snart uppe i 100 patienter. Svenska mastocytosregistret ar pa vag att
bli en del av blodcancerregistret (MPN), Mattias &r registerhallare.

Registrerar i ECNM-registret, 90 patienter registrerade.

Hans Hagglund — Det finns 2 véalfungerade CoE med bra samarbete och bra rutiner.
Det finns ett behov att forstarka de regionala centra med kompetens och vi behover
darfor na ut till regionerna och sprida kunskap.

Stockholm och Uppsala har ca 400 patienter, varav bara 80 ar registrerade. Battre
rutiner for registrering krévs. Vi behover fanga upp och inkludera patienter i studier.
Vi ar i behov av mer biobanksmaterial. Hur kan vi fdnga upp patienter i regionerna?
Detta fungerar bra i Stockholm och Uppsala.

Det finns ca 400 barn registrerade. Vi maste fundera pa hur vi ska utveckla varden av

barn med mastocytos.

Hur kan vi stirka mastocytos-mottagningar och utredningar i regionen —

Hans Hagglund

Karin Hogvall, patientféreningen, informerar att patienterna uppfattar att det inte finns
nagon kompetens (innan de blir remitterade till COE). Tryptasvéardet (ej Over 20)
satter stopp for att komma vidare. Vi tycker att patienterna borde kunna hanvisa till
vardprogrammet.

Socialstyrelsen har i uppdrag att utse olika diagnoser fér nationell htgspecialiserad
vard, som ska bedrivas vid som mest fem enheter i landet. Det ar rikssjukvarden som
har ersatts av nationell hdgspecialiserad vard. Ansdkan med forslag pa vardomraden
skickas till NPO (nationella programomradet). Lung- och allergiomradet har foreslagit
mastocytos.

Bildandet av nationella programomraden pagar dar representanter fran varje region
ska inga. Stod fas fran SKL

Vi kan sjélva skicka ansokan, detta gors bast via vart NPO (Mattias inom
hematologin, Ola dermatologi, patientforeningen och Marie Carlson, gastro).

Forslag pa sakkunniggrupp: Patientforetradare: Karin Hégvall, Stockholm/Gotland:
Theo/Monika/Maria Karlsson, Uppsala: Marie Carlson/Mattias Mattsson, Vastra:
Johanna Abelsson; Norra: David Erixon, Sédra: David Aronsson

Véastra: Johanna Abelsson, Syddstra: Lennart Nilsson.

Faststillande av vardprogram fér mastocyos — Johanna Ungerstedt
Vardprogram Systemisk mastocytos, forsta motet i september 2017. En expertgrupp
(Ola Rollman, Ame Egesten och Maria Liljeholm) har granskat programmet och
kommit med synpunkter, dven patientféreningen har gett synpunkter. Uppdatering
ska ske vart tredje ar. Malsattningen &r att det ska vara en jamlik vard éver hela
landet och att en bra och kostnadseffektiv behandling ska ges till patientgruppen.

| programmet ska laggas till regionrepresentanterna for specialiteterna som
kontaktpersoner. Det bor ocksa laggas till i dokumentet att detta ar ett
expertdokument, ej enligt RCC riktlinjer.

Vi enas har pa motet att faststalla programmet med dagens datum.

Patientféreningen — Karin Hégvall och Linda McMullan
Féreningen har ca 90 medlemmar, varav 80% med systemisk mastocytos.
En del vill inte vara med i registret. Mote planeras i host.



Patienterna ska vid stark misstanke genomga en mastocytosutredning. Det finns ett
stort behov av fértydligande da det inte finns nagra tydliga kriterier. Patienterna kan
fa en mastcellsaktiveringsdiagnos utomlands. Det saknas koordinatorer for ett bra
samarbete. Patientfdreningen har egna broschyrer, en broschyr fér barn ar pa gang.
Finns ett stort behov av intresserade for barngruppen, representanter for barn i
regionen. Féreningen ger stoéd och kommer gérna ut och pratar vid behov, vinklat ur

ett patientperspektiv.

Hur upplever mastocytospatienterna sin sjukdom och paverkan pa QoL
(Quality of Life)? — Kerstin Hamberg Levedahl

Kvantitativ enkatstudie, patienter med indolent systemisk mastocytos.

Patienterna har fatt gradera sina symtom (bla trétthet, utmattning, muskel-ledsmarta,
kldda) med inga symtom, lite, mattlig, mycket eller valdigt mycket. Det visar hogt
resultat for nagon sorts grad av symtom.

Enkaten visar ocksa hdga resultat pa begransningar och svarigheter.

Kerstin vill girna gé vidare och fanga upp alla patienter i Sverige. Det &r ocksa
intressant att jamféra med andra studier.

Enkaten som appendix i vardprogrammet? Diskussion pa nasta mote.

Immunterapi vid mastocytos — Theo Giilen

Var 4:e patient med mastocytos reagerar med anafylaktisk chock vid getingstick.
Biverkningar finns vid hyposensibiliseringsbehandling pa dessa patienter. Trots
immunoterapi sa reagerar patienterna anda med anafylaktisk chock. Ska vi ge
immunoterapi?

400 patienter, utreds for mastcellssjukdomar och alla patienter reagerar for geting.
Startat behandling, 7 veckors schema.

Varfor har Systemisk Mastocytos-patienter sa mycket problem fran
magtarmkanalen — Gunnar Nilsson och Marie Carlson

Indolent och systemisk mastocytos. Litteratur visar gastrointestinala symtom i ca 80%
av fallen med systemisk mastocytos. Ofta &r symtomen kroniska, bl a buksmarta,
diarréer, illamaende och Gl-blédning.

En noggrann anamnes utférs. Understkningar med noggrann biopsi, gastroskopi,
coloskopi och immunohistokemi. Vi vet inte orsaken till symtomen.

Patienterna har flera symtom. En studie finns for att belysa mastceller i tarmen, aven
IBS. Ansdkan inskickad till KAW med Gunnar Nilsson som huvudsdkande och

Marie Carlson och Per Artursson som medsokande.

Studier av systemisk mastocytos — Johanna Ungerstedt

5 pagaende projekt.

1. Stinas post doc-projekt, proteomic studie systemisk mastocytos.
Biobankstillstand invéntas. Stina sdker post doc medel och hon borjar om ca ett ar
OLINK panelen.

2. Alkani, doktorandstudie. Histonmodifierade lakemedel.

3. Projekt dar man letar nya mutationer varfor vissa far indolent andra aggressivt
forlopp, ett samarbete med professor Seishi Ogawa.

4. 1L-1 RAP. Samarbete mellan Markus Jaras och Thoas Fioretos, Lund och Monika
Klimkowska Karolinska sjukhuset.

5. Midostaurin (PKC412). Eventuellt ska ocksa en studie med Midostaurin i lag dos
paborjas, forhandling pagar med Novartis. Johanna aterkommer om detta.

Vi behover diskutera angaende forskrivning av Midostaurin.



Singelcell-analyser av mastceller vid mastocytos — Joakim Dahlin

Samarbete mellan Karolinska sjukhuset och Akademiska sjukhuset.

Artikeln finns pa www.biorxiv.org.

Fragestallningar: Hur férandras blodcellslanskapet? | vitken progenitorcell uppstar
kitmutationen?

Slutsatser: Proportionerna av olika blodcellsprogenitorer ar ofdrandrade. Mutationen
aterfinns i hela blodcellslandskapet. CD45RA ska potentiellt anvandas.

Nasta mote
Néasta mote planeras till i november, 2019 efter ECNM.

Arsmétet sammanfattas och avslutas

Hans Hagglund sammanfattar dagens mote.

Sedan starten har vi gjort stora framsteg, tidigare fanns inte nagon helbild. Nu finns
CoE. den hér gruppen samt experter i regionerna.

Socialstyrelsen infor hogspecialiserad vard istallet for rikssjuksvard.
Specialitetsféreningarna kan skicka in ansékan med forslag. Lung- och
allergiomradet har skickat in férslag pa mastocytos.

Fortsatt utveckling behévs av regionala centra, dven barnverksamheten &r sarbar.
Battre INCA-registrering kravs. En del intressanta studier pa gang.

21-23 mars nordiskt mote, dar vi ska diskutera samarbetet i norden.

Guadle Golbnm

Gunnar Nilsson, ordférande Gunilla Eriksson, administrativ sekreterare




