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Subkutan immunglobulinbehandling
vid sekundar immunbrist

Denna broschyr innehaller kortfattad information om subkutan immun-
globulinbehandling (SClg) vid sekundar immunbrist (SID). Har finns ocksa
hanvisningar till olika hemsidor for detaljinformation och materialbestalining.

Immunglobuliner ar ldkemedel som utvinns ur human plasma.
Administrering av subkutana immunglobuliner férutsatter god kunskap om
tekniken och k&nnedom om de olika stegen i administreringsprocessen.
Patienten eller anhorig kan sjélv utféra behandlingen hemma efter upp-
l&rning av sjukskoterska.



Immunforsvar

Immunforsvaret bestéar av flera olika delar som samverkar for att skydda
kroppen mot frammande smittamnen, t.ex. bakterier eller virus. Det
ospecifika immunforsvaret, som bestar av exempelvis hud och slemhinnor,
utgor ett forsta skydd mot smittamnen. Det specifika immunférsvaret
bestar av exempelvis vita blodkroppar, bland annat B-och T-lymfocyter.

B-lymfocyter och antikroppar

B-lymfocyter bildar antikroppar som deltar i kroppens infektionsférsvar
framférallt mot infektioner orsakade av bakterier. Varje antikropp binder till ett
specifikt smittdmne som den &r specialiserad pa att kdnna igen. Nar denna
bindning skett vet B-lymfocyterna vilka smittdmnen som ska forgoras.

Det finns flera olika typer av antikroppar, bland annat:
IgA

IgA finns framfér allt i kroppens slemhinnor och hindrar dar
smittdmnen fran att tranga vidare in i kroppen.

IgG

IgG cirkulerar i blodbanan och finns ocksa i vavnader. IgG delas in
i fyra undergrupper (subklasser): IgG1, IgG2, IgG3 och IgG4.

IgM

IgM cirkulerar i blodbanan och finns ocksa i vavnader. IgM &ar den
forsta antikroppen som bildas vid en infektion.

T-lymfocyter

T-lymfocyter ar allra viktigast i forsvaret mot virus. De kan ocksa
aktivera B-lymfocyterna och understddja dessa att bilda antikroppar.

Gammaglobulin = Immunglobulin = Antikroppar




Riktlinjer fran SLIP!I

Vilka tillstand kan leda till sekundar immunbrist med laga
immunglobulinnivaer?’

e KLL/lymfom

e Myelom

e Tymom

e Behandling med anti-20-antikroppar (rituximab eller liknande produkter)
och CD52-antikroppar (alemtuzumab)

¢ Behandling med nya lakemedel sdsom inhibitorer av BTK (ibrutinib)
och PI3K-delta (idelalisib)

e Hematopoietisk stamcellstransplantation (HSCT)
e Organtransplantation (hjarta, lungor)

e |nfektion

e Svar malnutrition

Infektioner vid sekundar immunglobulinbrist'

Patienter med sekundar immunglobulinbrist ar en heterogen grupp med
olika sjukdomstillstdnd och behandlingar som ger upphov till immunbrist.
Hos vissa patientgrupper ar immunglobulinbrist den viktigaste faktorn som
medfoér 6kad infektionskanslighet medan hos andra patientgrupper utgor
den endast en underordnad roll. Vidare &r det ocksa viktig att veta att
patienter med sekundar immunglobulinbrist inte alltid har 6kad férekomst
av infektioner. De vanligaste infektionerna som tillskrivs sekundar immun-
globulinbrist &r upprepade bakteriella luftvagsinfektioner — otit, sinuit, bronkit
och pneumoni. Aven invasiva infektioner som sepsis och bakteriell meningit
forekommer i Okad frekvens. Infektionerna orsakas framfor allt av
pneumokocker, icke kapselférsedda H influenzae och Moraxella catarrhalis.
Man ser ocksa en tkad forekomst av tarminfektioner hos denna patientgrupp.

Referens:
1. Riktlinjer for utredning, diagnostik och behandling avimmunbrister, VERSION VII — 2021.



Immunglobulinbehandling kan évervagas vid
» Okad infektionsbendgenhet samt l&gt s-IgG utan annan rimlig orsak

e Riktlinje for vad som réknas som lagt IgG véarde kan vara <4,0 g/I
(enligt European Medical Agency)

e >4 antibiotikakréavande luftvagsinfektioner per ar
e Svara bakteriella infektioner sésom meningit, sepsis eller pneumoni
e Dalig utlakning av infektion trots adekvat antibiotikabehandling

e Daligt/inget svar pa vaccination mot pneumokocker, HiB, tetanus/
difteri (Angéende vaccinationssvar vg se avsnittet CVID)

e Tecken pa lungsjukdom/lungskada starker behandlingsindikationen

Syftet med behandlingen ar framst att uppna infektionsfrinet eller
atminstone reducera infektionsfrekvens avsevart. Oftast medfor
detta att man kommer upp i IgG nivaer >6 g/I men éar inte obligat

Behandlingsuppehall

Om immunglobulinbehandling insatts maste man alltid utvardera

behandlingens effekt och om det ar majligt att géra behandlings-

uppehall eller avsluta behandlingen.

e | amplig behandlingsperiod for beddmning av effekten ar ca 12-18
manader eller tidigare om den kliniska situationen forandras

e Infektionsdagbok kan underlatta utvarderingen av behandlingsbehovet



Behandling av sekundar immunglobulin-
orist med CSL Behrings produkter”

Hizentra® (humant normalt immunglobulin [SClg]) = behandling
med subkutan administrering avimmuglobulin &r indicerat som
substitutionsterapi hos vuxna, barn och ungdomar (0-18 ar) vid:'

e Sekundar immunbrist (SID) hos patienter som lider av svara eller
aterkommande infektioner, ineffektiv antimikrobiell behandling och
som antingen har en konstaterad specifik antikroppsbrist (PSAF,
proven specific antibody failure)*™ eller en IgG-niva i serum pa <4 g/l.

Privigen® (humant normalt immunglobulin) — behandling med
intravenés administrering av immuglobulin &r indicerat som
substitutionsterapi hos vuxna, barn och ungdomar (0-18 ar) vid:?

¢ Behandling med intravends administrering avimmunglobulin &r indicerade
som substitutionsterapi for vuxna samt barn och ungdomar (018 &r) vid
sekundéaraimmunbristsjukdomar (SID) hos patienter som lider av svara eller
aterkommande infektioner, ineffektiv antimikrobiell behandling och antingen
visat specifik antikroppsbrist (PSAF)** eller en IgG serumniva pa <4g/|.

*Observera att indikationer skiljer sig &t mellan olika immunglobulinpreparat.

**PSAF =oférméaga att uppné minst en férdubblad IgG-antikroppstiter mot
pneumokockpolysackarid- och polypeptidantigenvaccin.

Referens:

1. Hizentra produktresumé, 11/2021.
2. Privigen produktresumé, 12/2021.



Att tanka pa vid behandlingsstart

Nér en ny patient ska paborja sin behandling med Hizentra finns det
en del att tanka pa. Har folier nagra punkter om checklista for kom-inag,
hjalpmedel for dig som forskrivare, information om bestallning av
patientmaterial, doskort mm.

Planering fér utbildning och behandling'

e Avsatt ordentligt med tid for férsta besdket, férslagsvis ca 2 timmar.
Planera in kommande behandlingar

e Bestam en lamplig plats dar utbildning och behandling kan genomféras
e Se till att material/hjalpmedel finns tillgangligt

e Om lakemedel och hjélpmedel &r utskrivna till patienten paminn
patienten att ta med dessa till besoket.

Administrering

For att kunna administrera SClg pa ett effektivt och sakert sétt finns
det olika pumpar, infusionsset och dvriga tillbehor att tillga. Lokala
upphandlingsavtal kan férekomma. Manga tilloehér kan skrivas pa
hjalpmedelskort. Var god se SISSI:s* hemsida. Kontrollera vad som
géller pa ditt sjukhus. Via leverantdrernas hemsidor kan information
om produkter och material inhamtas. Se webbadresser pa sidan 17.

| de flesta fall administreras immunglobulinet med hjalp av pumpar
och infusionsset, men kan aven administreras for hand, sk. rapid push.

Exempel pa infusionsguide

Specialistmottagningar runt om i Sverige kan ha olika rutiner for behandling
samt olika typer av infusionshjalpmedel dvs. pumpar, uppdragningskanyler,
sprutor, infusionsnalar etc. | denna instruktion visas nagra typer av infusions-
hjalpmedel.

Referens:

1. Sveriges immunbristsjukskoterskors intresseférening: Riktlinjer for
immunglobulinbehandling och patientundervisning Version lll - 2017

*SISSI=Sveriges Immunbristsjukskoterskors Intresseférening



Detta behdvs fér administrering
e | dkemedel

e Pump och eventuella pumpspecifika tillbehor
e Ampuller/sprutor

e |nfusionsset

e Uppdragningskanyler/mini-spike

* Tejp

¢ |nfektionsdagbok

e Patientinformation

¢ Beddvningssalva/plaster vid behov
e Rent underlag

Avfallshantering

e Nalar ska slangas pa ett sakert satt t.ex. i burk avsedd for stickande
och skdrande material

Hér ges immunglobulin




Subkutan behandling med Hizentra®
(Humant normalt immunglobulin (SCIg))

Dosen kan behdva anpassas individuellt till varje patient beroende péa det
kliniska svaret och lagsta nivaer av serum-IgG. Lakemedlet ska endast
administreras subkutant. Féljande doser anges som vagledning.

Doser for subkutan administrering bor uppna en jamn niva av IgG. En
startdos pa minst 0,2-0,5 g/kg (1,0-2,5 ml/kg) kroppsvikt kan kravas.
Den kan beho6va fordelas pa flera dagar. Efter att steady state av IgG-
nivaer uppnatts, administreras underhéllsdoser med jamna mellanrum
for att uppna en total manatlig dos i storleksordningen 0,4-0,8 g/kg
(2,0-4,0 ml/kg) kroppsvikt.

Lagsta nivaer ska métas och beddmas i samband med patientens kliniska
svar. Beroende pa det Kliniska svaret (t.ex. infektionsfrekvens), kan justering
av dos och/eller dosintervall Gvervagas for att man ska kunna uppna hogre
lagsta nivaer.

Da doseringen ges enligt kroppsvikt och justeras enligt det kliniska svaret
av de ovan namnda tillstdnden, sa anses doseringen i den pediatriska
populationen inte vara annorlunda an den for vuxna.

Den rekommenderade initiala infusionshastigheten beror pa patientens
individuella behov och ska inte 6verskrida 20 ml/timme/stélle. Om den
tolereras val, kan infusionshastigheten sedan gradvis dkas till 35 ml/
timme/stélle for de tva féljande infusionerna. Darefter kan infusions-
hastigheten Okas ytterligare enligt patientens tolerabilitet.

Rapid push

Hizentra kan dven administreras utan att

anvanda infusionspump, sk Rapid push.

‘;)I}\\\\\\\\\\\\ﬁ;
Mer information om administrering finns ' ’
att hitta i produktresumén. “

Referens:
Hizentra produktresumé, 11/2021.



Sé& har behandlar du med Hizentra’

Instruktioner steg fér steg

Specialistmottagningar runt om i Sverige kan ha olika rutiner for
behandlingen samt olika typer av infusionshjalpmedel dvs. pumpar,
uppdragningskanyler, sprutor, infusionsnalar etc. | denna instruktion
visas nagra typer av infusionshjalpmedel.

For barn i behov av beddvningskréam eller plaster, folj klinikens instruktion.

1. Tvatta handerna med tval och vatten.

2. Plocka fram ratt mangd Hizentra
och aktuellt infusionshjalpmedel. il

- B
3. Kontrollera att utgdngsdatum
inte har passerat pa flaskorna, i
att flaskorna &r hela och att T e )
I6sningen ar klar. Lyft bort ' g 3
gen af Y Y \\
lockhdljet, lat gummimembranet W
vara kvar pa flaskan. ~4

10




4. Forbered infusionen. Ta bort

skyddshylsan fr&n uppdragnings- / -
kanylen och lat flaskan sté pa en ‘* "@
plan yta. For ner spetsen pa A?QJ\
kanylen genom flaskans gummi- P
membran och 6ppna locket. : /\:

5. Fast sprutan p& ( T )
uppdragningskanylen. 4 w\s\

g
@

6. Vand flaskan och uppdragnings- 4 o )
kanylen upp och ner. Se till att /<‘~ \
spetsen pa kanylen hela tiden ;/ ‘ ?
ar tackt av [6sningen. Om du far P g
bubblor i flaskan, vanta nagra / =
sekunder sa minskar de. Fyll E
sprutan genom att forsiktigt dra 5.
kolven nedat. Nar sprutan &r fylid 9/3 [/‘\ 1
lossa kanylen. \ Y [ J

7. Tryck ut luften ur sprutan genom
att trycka latt pa kolven tills all luft
ar ute.

Referens:
1. Hizentra produktresumé, 11/2021.
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8. Satt fast infusionsnélens slang
pa sprutan. Tryck forsiktigt fram
immunglobulinet sa att slangen fylls.

9. Gor rent huden och stick in
infusionsnélen i underhudsfettet
i magen, laret eller skinkan.

10. Fixera nalen/nalarna med tejp.

11a. Det ar mycket viktigt att spetsen

0 pa nélen/ndlarna inte kommer in
i ett blodkéarl. Skulle detta hdnda
kan svara biverkningar uppsta.
Kontrollera att spetsen pa nalen/
nalarna inte ligger i ett blodkarl
genom att dra sprutans kolv
bakat. Om det kommer blod i
slangen vid insticksstallet maste
man bdrja om med ny infusionsnal
och nytt insticksstalle.

12



11b. Lossa &ven slangen fran sprutan

o i 15 sek for att kontrollera att det
inte kommer nagot blod. Obser-
vera att man ska titta efter blod i
slangen narmast nalen/nélarna,
inte uppe vid sprutan. Om inget
blod kommmer i slangen/slangarna
kan man fortséatta.

12. Satt fast sprutan pumpen
och starta behandlingen.

-
.;;\,\\\\\\]\Jlg / — ff.,\“
- =
L )

> -
. ;%, .lj

13. Ta bort ndlen/nalarna nar infusionen
ar klar och satt pa en kompress eller
ett plaster. Allt anvant material ska
sldngas pa ett sakert sétt. Kom ihag
att dokumentera flaskornas batch-
nummer samt datum och tid for
infusionen.

Referens:
1. Hizentra produktresumé, 11/2021.
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Biverkningar, varningar och forsiktighet'

Biverkningar

Allvarliga biverkningar ar sallsynta men lokala reaktioner i huden kring
insticksstallet ar vanligt forekommande i bérjan av behandlingen. Vanligast
ar svullnad, 6mhet, rodnad och klada. Dessa lokala reaktioner &r inte
farliga och avtar oftast med tiden.

Feber, frossa, huvudvark, trétthet, migran och allergiska reaktioner
forekommer ocksé. Viktigt att uppmana patienten att kontakta sjukvarden
om en allergisk reaktion uppstar under behandlingen eller strax efter.

Varningar och férsiktighet

Hizentra &r endast avsett f6r subkutan anvandning. Om Hizentra av
misstag administreras i ett blodkérl kan patienter drabbas av chock.

Den kliniska erfarenheten av immunglobuliner visar inte nagra skadliga
effekter péa fostret och det nyfédda barnet. Anvandning av Hizentra under
graviditet och under amning ska alltid dvervagas ur ett risk-nytta perspektiv.

For ytterligare information, se godkand produktresumé for Hizentra.

Nar ska man inte ta
immunglobulinbehandling?

Vid nydebuterad luftvagsinfektion med kraftig sjukdomskansla och/eller
feber bor behandlingen eventuellt skjutas upp nagra dagar. Be patienten
kontakta behandlande enhet for rad.

Referens:
1. Hizentra produktresumé, 11/2021.
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Produktinformation

Hizentra ar ett koncentrat av IgG och utvinns ur blodplasma fran ett stort
antal friska aterkommande plasmagivare. Givarna genomgar en noggrann
medicinsk kontroll och testas fér eventuella smittdmnen som HIV och
hepatitvirus. Under produktionen genomgar plasman dessutom olika
reningssteg som oskadliggdr eventuella smittdmnen.

Hizentra finns i foljande forpackningar:

- "

Hizentra® 200 mgimi

Immunoglobulinum humanum normale (5Cig)
s e it o bhon iy

sy b

oot

- 8 'S

Hizentra® 200 mgmi

Immunoglobulinum humanum normale (SClg)
e iy

Hizentra ar ett 20 % immunglobulin for subkutan administrering. Den hdga
koncentrationen tillsammans med en hog maximal infusionshastighet gor
att patienten behdver dgna kortare tid at sina infusioner. Dessutom kan
Hizentra férvaras i rumstemperatur, hdgst 25 °C, vilket gér hantering och
forvaring enkel. Hizentra finns ocksa tillganglig som 10x10 ml och
20x10 ml férpackningar.

15



Séakerhet'

Endast plasma av hogsta kvalitet anvands i lakemedelsproduktionen.
Kvalitetskontroller, inklusive omfattande inspektioner, tester och dubbel-
kontroller utfors av specialiserad personal vid samtliga steg i
tillverkningsprocessen.

Det integrerade sékerhetssystemet for produktionen av plasmaderiverade
produkter boérjar med valet av donatorer och olika tester av donationerna.

Sakerhetssystemet inbegriper metoder for rening av det aktuella proteinet,
virusinaktivering och eliminering av prioner. Det ingar ocksa flera nivaer av
kvalitetssakring sasom kvalitetskontroller och monitorering.’

Det integrerade sékerhetssystemet bestar av sex processer:

1. Urval av donatorer

v

2. Plasmatestning
3. Proteinrening
4. Virusinaktivering/eliminering och prioneliminering

v

5. Frislappning av tillverkningssats

6. Farmakovigilans och sparbarhet

‘{l

Produktsakerhet

Referens:
1. Berger M. L-proline-stabilized human IgG: Privigen® 10% for intravenous use
and Hizentra® 20% for subcutaneous use. Immunotherapy 2011;3(2):163-76.

s
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Bestallining av informationsmaterial
fran CSL Behring

En hel del informationsmaterial och hjalpmedel kan bestéllas kostnadsfritt
www.cslbehringmaterial.se, bl.a.:

e Stickkudde — for 6vning i applicering av nal
subkutant

e Infusionsguide — visar enkelt, steg for steg,
hur infusionen gors pa ett sékert séatt — rivblock

¢ Infektionsdagbok — hjadlpmedel som underlattar kommunikationen
mellan patient och férskrivare vid uppfélining av behandlingen

e Patientinformation — broschyr med patientanpassad information
om behandlingen

17



Kontaktuppgifter till specialister
iInom subkutan administrering av
immunglobuliner

Immunbristenheten, Infektionsmottagning 3, 156
Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge, 141 86 Stockholm

Immunbristenheten, Infektionskliniken
Sahlgrenska Universitetssjukhuset/Ostra, Géteborg

Drottning Silvias Barn-och ungdomssjukhus
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Behandlingsvagen 7, 416 50 Goteborg

18



Webbadresser

www.cslbehring.se

Immunbristorganisationer

www.slipi.nu
WWW.SiSSi.nu

Patientorganisation
WWW.pio.nu

Pumpféretag

www.infucare.com
www.steripolar.se
www.orphacare.com

Instruktionsfilm for vardpersonal samt patienter
Finns tillganglig pé fass.se for Hizentra under Stéd for anvandare

Broschyren é&r faktagranskad av:

Carina Hagstedt
Louise Alexandersson
Susanne Hansen
Maria Lindén

Kristina Johansson
Anja Moss

Jeanette Nystrom
Lillemor Jansson

19



Hizentra® (Humant normalt immunglobulin (SClg)) 200 mg/ml injektionsvatska for subkutan
injektion, 16sning. Rx, JOBBAO1. Férpackningsstorlekar: 5 ml (1 g), 10 ml (2 g), 20 ml (4 g), 50 ml
(10 g) 10x10 ml (10x2 g) samt 10x20 ml (10x4 g) F, inom férman. Indikation: Substitutionsterapi
hos vuxna, barn och ungdomar (0-18 &r) vid primara immunbristsyndrom eller sekundér immunbrist
(SID) hos patienter som lider av svara eller aterkommande infektioner, ineffektiv antimikrobiell
behandling och som antingen har en konstaterad specifik antikroppsbrist (PSAF, proven specific
antibody failure) eller en IgG-niva i serum pa <4 g/I. Immunomodulerande terapi hos vuxna, barn
och ungdomar (0-18 &r) som underhallsbehandling av patienter med kronisk inflammatorisk
demyeliniserande polyradikuloneuropati (CIDP). Kontraindikationer: Overkanslighet mot den
aktiva substansen eller mot nagot hjalpamne. Patienter med hyperprolinemi typ | eller II. Hizentra
far inte ges intravaskulart. Forvaring i rumstemperatur under hela halloarhetstiden. Datum for
Oversyn av produktresumén: 11/2021. For fullstdndig produktinformation, kontraindikationer,
forsiktighet, biverkningar, dosering och pris se www.fass.se.

For fullstandig produktinformation, kontraindikationer, férsiktighet, biverkningar, dosering
och pris se www.fass.se.

Privigen® 100 mg/ml, infusionsvatska, I6sning for intravends behandling. Humant normalt immun-
globulin. Indikationsomraden: substitutionsterapi (sdsom vid primara och sekundara immunbrist-
sjukdomar) samt immunmodulerande behandling (sdsom vid Kawasakis sjukdom, Guillain-Barrés
syndrom, ITP, CIDP och MMN) fér vuxna samt barn och ungdomar (0-18 &r). JO6BA02. Rx, EF.
Kontraindikationer: Overkanslighet mot den aktiva substansen, nagot hjalpamne eller humana
immunglobuliner. Patienter med hyperprolinemi typ | eller Il. Férpackningsstorlekar: 25 ml (2,5 g),
50 ml (5 g), 100 ml (10 g), 200 ml (20 g) och 400 ml (40 g). SPC 12/2021.

For fullstéandig produktinformation, kontraindikationer, forsiktighet, biverkningar, dosering
och pris se www.fass.se.

CSL Behring

CSL Behring AB

Box 712

182 17 Danderyd

Tel: 08 544 966 70
Mail: info@cslbehring.se
www.cslbehring.se

SWE-HIZ-0012, januari 2024



