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Podskdrna terapia niedoboru odpornosci
z zastosowaniem immunoglobuliny

Biotherapies for Life™ CSL BEhring






Panu/Pani lub Pana/Pani dziecku przepisano
regularne stosowanie immunoglobuliny.

W tej ulotce znajdzie Pan/i krotki opis dziatania uktadu
odpornosciowego,
zaburzen zwigzanych z niedoborem odpornosci i leku
Hizentra, immunoglobuliny
wybranej przez lekarza do zastosowania w leczeniu
Pana/Pani lub Pana/Pani dziecka.



Uktad odpornosciowy

Uktad odpornosciowy sktada sie z wielu réznych elementow, ktére
wspotpracuja, aby chroni¢ organizm przed obcymi czynnikami zakaZznymi,
takimi jak bakterie i wirusy. Nieswoisty (wrodzony) uktad odpornosciowy,
ktéry sktada sie na przyktad ze skéry i bton sluzowych, stanowi pierwsza
linie obrony przed czynnikami zakaznymi. Swoisty uktad odpornosciowy
sktada sie na przykfad z biatych krwinek, co obejmuje limfocyty BiT.

Limfocyty B i przeciwciata

Limfocyty B wytwarzaja przeciwciata, ktére wspierajg obrone organizmu,
gtéwnie przed zakazeniami wywotanymi przez bakterie. Kazde przeciwciato
wigze sie z konkretnym czynnikiem zakaznym, specjalizujac sie w jego
rozpoznawaniu. Po wystgpieniu tego wigzania limfocyty B wiedzg, ktéry
czynnik zakazny nalezy zniszczyc.

Limfocyty T
Limfocyty T odgrywajg najwazniejszg role w zwalczaniu wiruséw. Moga
rowniez aktywowac limfocyty B i wspierac je w wytwarzaniu przeciwciat.

Istnieje kilka r6znych typow przeciwciat, w tym:
IgA — wystepuja gtéwnie w btonach sluzowych, zapobiegajac przenikaniu
czynnikéw zakaznych wgtab ciata.

I9G - krazg we krwi i wystepuja rowniez w tkankach ciafa. IgG dzielg sie na
cztery podklasy: IgGT1, IgG2, IgG3 i IgG4.

IgM — kraza we krwi i wystepuja réwniez w tkankach ciata. IgM jest
pierwszym przeciwciatem, ktéry tworzy sie w przypadku zakazenia.

Immunoglobulina = Gammaglobulina = Przeciwciata




Niedobory przeciwciat

Pierwotne niedobory odpornosci

Pierwotne niedobory odpornosci powstaja w wyniku wady uktadu
odpornosciowego, ktéra uszkadza zdolnos¢ limfocytéw B do wytwarzania
odpowiednich ilosci przeciwciat, skutkujac ostabiong obrong przed
zakazeniami.

Najczestsze niedobory przeciwciat

Niedobdr IgA lub IgG: te niedobory pojawiaja sie, kiedy wystepuje zbyt
mata liczba catkowitego IgA lub IgG. Przy niedoborze IgG moze wystepowac
zbyt mata liczba przeciwciat z jednej lub wiecej podklas IgG.

Zmienny niedobdér odpornosci (CVID): w zmiennym niedoborze
odpornosci (CVID) zazwyczaj zbyt niskie sa poziomy IgG i IgA, a w niektérych
przypadkach IgM.

Agammaglobulinemia sprzezona z chromosomem X (XLA):
agammaglobulinemia sprzezona z chromosomem X (XLA) dotyczy tylko
chfopcodw i jest spowodowana uszkodzeniem genu na chromosomie X.
Wada prowadzi do powaznego obnizenia zdolnosci do tworzenia
wszystkich typow przeciwciat.

Wtérne niedobory odpornosci
Wtdrne niedobory odpornosci powstajg na skutek choroby lub leczenia i nie
sq spowodowane wadg ukfadu odpornosciowego.



Hizentra®

Lek Hizentra stanowi skoncentrowana immunoglobuline IgG i jest
wyciggiem z osocza krwi pobranej od duzej grupy zdrowych dawcow
osocza. Dawcy przechodzg bardzo doktadne badania lekarskie i sa badani
pod katem wszelkich czynnikow zakaznych, jak wirusy HIV i zéttaczki.
Podczas wytwarzania leku osocze poddawane jest takze wieloetapowemu
oczyszczaniu, ktére unieszkodliwia wszelkie czynniki zakazne.

Lek Hizentra jest dostepny w nastepujacych rozmiarach opakowan:
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Lek Hizentra moze by¢ przechowywany w temperaturze pokojowej
(do 25°C) przez caty okres waznosci. Lek Hizentra jest rowniez dostepny
w opakowaniach 10 x 10 ml.



Lek Hizentra zastepuje
brakujgce przeciwciata

Leczenie niedoboru odpornosci polega na regularnym podawaniu leku
Hizentra, zazwyczaj raz w tygodniu, aby zastapi¢ przeciwciata, ktérych nie
sa W stanie wytworzy¢ w uktadzie odpornosciowym limfocyty B. Celem
leczenia jest ograniczenie liczby zakazen.

Lek Hizentra, ktory ma postac roztworu do wstrzykiwan, jest podawany
podskornie do tkanki ttuszczowej na brzuchu, udach i/lub posladkach.
Podanie podskdérne jest proste i bezpieczne. Zazwyczaj pacjent

sam podaje sobie lek w domu po otrzymaniu instrukcji i przebyciu
szkolenia przeprowadzonego przez pielegniarke i lekarza na oddziale
specjalistycznym.

Tutaj wstrzykuje sie immunoglobuline




Jak podawac lek Hizentra

Instrukcje krok po kroku

Oddziaty specjalistyczne w Szwecji moga stosowac rézne plany leczenia, jak
réwniez rézne typy akcesoridw infuzyjnych, tj. pomp, kaniul do pobierania
krwi, strzykawek, igiet infuzyjnych, itp. Niniejsza broszura przedstawia kilka
typdw akcesoridw infuzyjnych. Jezeli przepisano inne akcesoria, nalezy
przestrzegac instrukcji przekazanych przez oddziat.

W przypadku dzieci potrzebujacych kremu lub plastra znieczulajacego
nalezy przestrzegac instrukcji przekazanych przez oddziat.

1. Umy¢ rece woda z mydfem.
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2. Przygotowac odpowiednie stezenie [ )
leku Hizentra oraz przepisane akcesoria ..
infuzyjne. i B
- ‘P




3. Sprawdzi¢ na fiolce, czy nie zostata
przekroczona data waznosci, czy fiolki il
sg nienaruszone i czy roztwor jest y = N
klarowny. Zdjg¢ zatyczke, pozostawiajac ‘ \

. N
na fiolce gumowa membrane.

4. Przygotowac wlew. Zdjac¢ pokrywke
ochronng z kaniuli do pobierania i y
umiesci¢ fiolke na pfaskiej powierzchni. ‘;@
Wprowadzi¢ koricéwke kaniuli do fiolki
przez gumowg membrane i otworzy¢ e

zatyczke. B \Qﬁ

5. Dofaczy¢ igte do kaniuli do pobierania.

6. Obrocic fiolke i kaniule do pobierania
do géry nogami. Upewnic sie, ze
koricdwka kaniuli do pobierania jest
przez caty czas zanurzona w roztworze.
Jezeli w fiolce wytworzg sie pecherzyki
powietrza, nalezy poczekac kilka
sekund, az znikng. Wypenic strzykawke
poprzez powolne odciggniecie ttoka.

Po napetnieniu strzykawki odtgczy¢ \
kaniule.



7. Usung¢ powietrze ze strzykawki
poprzez lekkie docisniecie ttoka az -
do catkowitego usuniecia powietrza. /Q \
Niewielkie pecherzyki powietrza nie E
stanowig zagrozenia. ‘ T

8. Dofaczy¢ przewdd igly infuzyjnej

do strzykawki. Dociska¢ powoli yp_—
az do wypetnienia przewodu )
immunoglobuling. & 7
S
N

9. Wbi¢ igte (igty) w czyste miejsce na
skorze brzucha, uda i/lub posladkéw
zgodnie z instrukcja. Pomiedzy
miejscami wktucia nalezy zachowac co
najmniej 5 cm odstepu. Nalezy starac
sie nie wprowadzac igly we wrazliwych,
posiniaczonych, zaczerwienionych
lub stwardniatych miejscach. Nie
wstrzykiwac w obszary, na ktérych
wystepuja blizny lub pekniecia skory.

10. Umocowac igte (igty) przy uzyciu
tasmy.




11a. Jest bardzo wazne, aby koricéwka igty
nie weszfa do naczynia krwionos$nego.
W takim przypadku mogg wystapic
powazne skutki uboczne. Nalezy
sprawdzi¢, czy koncéwka igty
nie jest potozona w naczyniu /
krwionosnym, poprzez odciggniecie
ttoka strzykawki. Jezeli w miejscu \

wstrzykniecia do przewodu dostata
sie krew, nalezy rozpocza¢ od nowa,
uzywajac nowej igty infuzyjnej

i nowego miejsca wstrzykniecia.
Jezeli uzywany jest zestaw infuzyjny
z wieloma igtami, uzywany aktualnie
przewdd musi zosta¢ zamkniety za
pomocg zacisku.

0 11b. Nalezy takze odtaczy¢ przewdd od igty
na 15 sekund, aby sprawdzi¢, czy nie
pojawia sie krew. Nalezy sprawdzi¢, czy
krew nie pojawia sie w przewodzie ‘ //)
w poblizu igty (igief), a nie w strzykawce.
Jezeli w przewodzie nie pojawia sie

krew, mozna kontynuowac. —\\\
IN
12. Dofaczy¢ strzykawke do przepisanej
pompy i rozpocza¢ podawanie leku.
P
N r,‘ﬂkri?‘ |
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13. Po zakonczeniu infuzji odfgczy¢ igte ( R
(igty) i natozy¢ opatrunek z gazy lub AN
plaster. Wszystkie uzyte materiaty A
nalezy poddac utylizacji w bezpieczny
sposéb zgodnie z instrukcjami
przekazanymi przez pielegniarke. Lek
Hizentra nie zawiera konserwantow,
nie nalezy wiec nigdy ponownie
uzywac zadnego niewykorzystanego \ .
roztworu z fiolek. Nie nalezy
zapomniec¢ o udokumentowaniu
numeru seryjnego fiolek oraz daty
i godziny podania infuzji.

Zalecamy co jakis$ czas odswiezac swoja pamiec poprzez ponowne
przeczytanie niniejszej instrukdji.



Podanie przy uzyciu nacisku dtonia - tak zwana metoda rapid
push

Uzywajac nacisku dtonig - tak zwanej metody rapid push - mozna
kontrolowa¢ szybkos¢ infuzji samodzielnie bez uzycia pompy.

Infuzje nalezy przeprowadzi¢ w sposéb opisany na stronie 7 i zastosowac
sie do instrukcji dotyczacej przeprowadzania infuzji, kroki 1-11 i krok 13.
Mozna jednak oming¢ krok 12 i rozpocza¢ infuzje bezposrednio

po kroku 11.

Infuzje nalezy przeprowadzi¢ samodzielnie zgodnie z instrukcjami
udzielonymi przez oddziat. Poradnia udzieli takze pomocy w wyborze
odpowiedniej igty do potrzeb pacjenta, jak réwniez w ustaleniu, ilu miejsc
infuzji nalezy uzy¢ i jak czesto przeprowadzac leczenie.

Yy

Nalezy uzywac tylko jednego miejsca infuzji
na strzykawke. W razie potrzeby nalezy wzig¢
kolejng strzykawke z lekiem Hizentra, uzy¢
nowej sterylnej igty do wstrzykiwar i zmienic
miejsce infuzji.

Jezeli chce Pan/i otrzymac wiecej informacji / \
0 metodzie rapid push, prosze porozmawiac
z pielegniarka.




Skutki uboczne,
ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Objawy uboczne

Powazne skutki uboczne sg rzadkim zjawiskiem, ale bardzo czesto na
poczatku leczenia wystepujg miejscowe reakcje na skorze

w miejscu wstrzykniecia. Najczestsze skutki uboczne to obrzek, tkliwose,
zaczerwienienie i swigd. Te reakcje miejscowe nie s3 szkodliwe, a ich
nasilenie zmniejsza sie z uptywem czasu.

Moga wystapic takze: gorgczka, dreszcze, bol gtowy, zmeczenie, migrena

i reakcje alergiczne. W przypadku wystapienia u pacjenta reakgji alergicznej
podczas podawania leku lub bezposrednio po podaniu, nalezy zasiegnac
pomocy medycznej zgodnie z zaleceniem pielegniarki.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci:

Lek Hizentra nalezy podawac do podskornej tkanki ttuszczowej i nigdy
nie wolno wstrzykiwac go do naczynia krwionosnego, poniewaz moze to
wywotac reakcje ze strony serca i naczyn krwionosnych, taka jak spadek
ci$nienia krwi.

Doswiadczenie kliniczne ze stosowaniem immunoglobulin nie wykazato
zadnego szkodliwego wptywu na nienarodzone dziecko lub noworodka,
nalezy jednak porozmawiac z lekarzem, jezeli lek Hizentra bedzie stosowany
u pacjentki ciezarnej lub karmiacej piersia.

Wiecej informacji, patrz ulotka dotgczona do opakowania lub strona fass.se.






Wiecej informacji o uktadzie odpornosciowym i niedoborach
odpornosci mozna znalez¢ tutaj

PIO, organizacja pacjentéw z pierwotnymi niedoborami odpornosci
PIO to szwedzka organizacja dla 0séb z pierwotnym niedoborem odpornosci i ich rodzin.
WWW.pio.nu

Strona internetowa Krajowej Rady ds. Zdrowia i Opieki Spotecznej dotyczaca choréb
nietypowych
www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

Miedzynarodowa Organizacja Pacjentéw z Pierwotnymi Niedoborami Odpornosci
(International Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies (IPOPI)
Miedzynarodowa organizacja zrzeszajgca organizacje krajowe z catego swiata.
WWW.Ipopi.org

Jeffrey Modell Foundation
Fundacja, ktéra zapewnia informacje o pierwotnym niedoborze odpornosci.
www.jmfworld.com

Tresc tej ulotki zostata zweryfikowana przez nastepujacych specjalistow:

Louise Alexandersson, Klinika Pediatryczna - Child and Adolescent Clinic, Halland Hospital, Halmstad
Lillemor Jansson, Klinika Neurologii - Neurology Clinic, Uppsala University Hospital

Kristina Johansson, Wydziat Niedoboréw Odpornosci - Immunodeficiency Unit, Karolinska University Hospi-
tal, Huddinge, Sztokholm

Carina Hagstedt, Klinika Choréb Zakaznych - Infectious Diseases Clinic, Ryhov County Hospital, Jonképing
Katarina Soderholm, Klinika Neurologii - Neurology Clinic, Skane University Hospital, Lund

Madeleine Johnsson, Dzienna Opieka Neurologiczna - Neurology Day Care, Sahlgrenska University Hospital,
Gothenburg

Susanne Hansen, Wydziat Niedoboréw Odpornosci - Immunodeficiency Unit, Karolinska University Hospital,
Huddinge, Stockholm

Maria Lindén, Wydziat Niedoboréw Odpornosci - Immunodeficiency Unit, Karolinska University Hospital,
Huddinge, Sztokholm

Jeanette Nystrom, Klinika Pediatrii - Paediatric Clinic, Queen Silvia's Children’s Hospital, Sahlgrenska University
Hospital, Gothenburg

Anja Moss, Onkologia - Oncology, Sundsvall-Harnésand County Hospital
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Hizentra” 200 mg/ml roztwér do wstrzykiwar podskérnych. Immunoglobulina ludzka ‘ SL Behrl ng

(SClg = immunoglobulina w podaniu
leczniczym, stosowanym w celu podw:
w krwiob acjenta do poziomu pr.
utrzym nowagi w uktadzie odp
NIE pod nfuzji leku Hizentra: w przypadku alergii na immunoglobuliny ludzkie,

polisor lub L-proline lub jezeli pacjent ma hiperprolinemie rzenie CSL Behring AB
genetyczne, ktdre cechuje wysokie stezenie aminokwasu - proliny - we krwi). Nie nalezy

Biotherapies for Life™

wstrzykiwac do naczynia krwic 0. Przed stosowaniem leku Hizentra nalezy Box 712
porozmawiac z lekarzem lub personelem stuzby zdrowia. Prosze uwaznie przeczyta¢ SE-182 17 Danderyd
ulotke dla pacjentéw. CSL Behring AB, Tel.: +46 8 544 966 70. Niniejsze informacje Tel.: +46 8 544 966 70
oparte sg na tresci ulotki informacyjnej dotaczonej do opakowania z 11/2021 Fax: +46 8 622 68 38

Email: info@cslbehring.se
SWE-HIZ-0027, styczen 2022 www.cslbehring.se



