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Du eller ditt barn har blivit ordinerad
regelbunden behandling med immunglobulin.

Har kan du kortfattat Idsa om immunférsvaret,
immunbrister och Hizentra, det immunglobulin
som din l&kare har valt att behandla
dig eller ditt barn med.



Immunforsvar

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

B-lymfocyter och antikroppar

B-lymfocyter bildar antikroppar som deltar i kroppens infektionsforsvar
framférallt mot infektioner orsakade av bakterier. Varje antikropp binder
till ett specifikt smittamne som den ar specialiserad pa att kanna igen.
Nar denna bindning skett vet B-lymfocyterna vilkka smittamnen som
ska forgoras.

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

Det finns flera olika typer av antikroppar, bland annat:
IgA finns framfor allt i kroppens slemhinnor och hindrar dar
smitt-dmnen fran att tranga vidare in i kroppen.

IgG cirkulerar i blodbanan och finns ocksa i vavnader. IgG delas in i
fyra undergrupper (subklasser): IgG1, 1I9G2, IgG3 och IgG4.

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

Immunglobulin = Gammaglobulin = Antikroppar




Antikroppsbrister

Priméar antikroppsbrist

Primar antikroppsbrist beror pa en defekt i immunforsvaret som
paverkar B-lymfocyternas formaga att tillverka tillrackliga mangder
antikroppar, vilket leder till ett nedsatt férsvar mot infektioner.

De vanligaste antikroppsbristerna

IgA- eller IgG-brist: Vid dessa tillstand har man for liten mangd total
IgA eller IgG. Vid IgG-brist kan man ha for liten mangd av bara en eller
flera av IgG-subklasserna.

Variabel immunbrist (CVID): Vid variabel immunbrist, CVID (Com-
mon Variable Immunodeficiency), ar det vanligtvis for laga nivéer av
IgG och IgA och i vissa fall &ven laga nivaer av IgM.

Kénsbunden agammaglobulinemi (XLA): Kénsbunden agamma-
globulinemi, XLA (X-linked agammaglobulinemia), drabbar endast
pojkar och beror pa en gendefekt i X-kromosomen. Defekten leder
till en kraftigt nedsatt forméaga att bilda alla typer av antikroppar.

Sekundar antikroppsbrist

Sekundar antikroppsbrist uppkommer till folid av ndgon annan sjuk-
dom eller lakemedelsbehandling och beror inte pa& nagon defekt
i immunférsvaret.



Hizentra®

Hizentra &r ett koncentrat av IgG och utvinns ur blodplasma fran

ett stort antal friska 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:
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Hizentra kan forvaras i rumstemperatur (upp till 25 °C) under hela
hallbarhetstiden. Hizentra finns ocksa tillganglig som 10 x 10 ml
forpackning.



Hizentra ersatter
saknade antikroppar

Vid behandling av antikroppsbrist ges Hizentra regelbundet, vanligtvis en
gang i veckan, som erséttning for de antikroppar som B-lymfocyterna i
immunfdrsvaret inte kan tillverka. Syftet med behandlingen &r att minska
antalet infektioner.

Hizentra, som &r en injektionsvatska, ges i underhudsfettet (subkutant)
pa magen, laren och/eller skinkorna. Den subkutana behandlingen
ar enkel och séker och utfors darfor oftast i hemmmet av dig sjélv efter
utbildning och traning av sjukskéterska och lakare pa din specialist-
mottagning.

Héar ges immunglobulin




Sé har tas Hizentra

Instruktioner steg for 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. Om du har ordinerats andra
hjalomedel, folj de instruktioner du fatt pa din mottagning.

Till barn i behov av beddvningskram eller plaster, folj den instruktion
du fatt pa din mottagning.

1. Tvatta hé&nderna med tval och
vatten. S
o

2. Plocka fram ratt mangd Hizentra
och de infusionshjalpmedel du blivit =
ordinerad. B
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3. Kontrollera att utgangsdatum inte

har passerat péa flaskorna, att
flaskorna ar hela och att I6sningen
ar klar. Lyft bort lockholjet, lat
gummimembranet vara kvar pa
flaskan.

. Forbered infusionen. Ta bort
skyddshylsan fran uppdragnings-
kanylen och lat flaskan sté pa
en plan yta. For ner spetsen pa
kanylen genom flaskans gummi-
membran och dppna locket.

. Fast sprutan pa uppdragnings-
kanylen.

. Vand flaskan och uppdragnings-
kanylen upp och ner. Se till att
spetsen pa kanylen hela tiden
ar tackt av I6sningen. Om du far
bubblor i flaskan, vanta négra
sekunder s& minskar de. Fyll
sprutan genom att férsiktigt dra
kolven nedat. Nar sprutan ér fylld
lossa kanylen.
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7. Tryck ut luften ur sprutan genom att
trycka latt pa kolven tills all luft ar
ute. Sma luftbubblor ar inte farligt.

8. Satt fast infusionsnalens slang pa
sprutan. Tryck forsiktigt fram immun-
globulinet sa att slangen fylls.

9. Stick in nalen/nalarna i ren hud pa
magen, laret och/eller skinkan, som
du blivit instruerad. Det méaste vara
minst 5 cm mellan injektionsstallena.
Undvik att satta nélen i omraden
som dmmar, har bldméarken, ar roda
eller ar harda. Unadvik att injicera i
omraden med arr eller bristningar.

10. Fixera ndlen/nélarna med tejp.
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11a. Det ar mycket viktigt att spetsen
pa nalen/nalarna inte kommer in
i ett blodkarl. Skulle detta handa
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 du borja om med ny
infusionsnal och nytt insticksstalle.
Anvéands infusionsset med flera
nalar ska den aktuella slangen
stédngas av med klamma.

0 11b. Lossa &ven slangen fran sprutan
i 15 sek for att kontrollera att det

inte kommer nagot blod. Obser-
vera att du ska titta efter blod i
slangen néarmast nalen/nélarna,
inte uppe vid sprutan. Om inget
blod kommer i slangen/slangarna
kan du fortséatta.

12. Satt fast sprutan pa den pump
som du har fatt ordinerat och
starta behandlingen.
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13. Ta bort nalen/ndlarna nar
infusionen ar klar och satt pa
en kompress eller ett plaster.
Allt anvant material ska sldngas AN
pa ett sékert satt, enligt de
instruktioner du har fatt fran din o AR .
sjukskoterska. Hizentra innehaller \/
inga konserveringsmedel och
det ar darfor viktigt att aldrig N Y
ateranvanda kvarvarande l6sning i
flaskorna. GIoém ej att dokumentera
flaskornas batchnummer samt
datum och tid for infusionen.

Friska garna upp minnet lite d& och da genom att lasa denna instruk-
tionsguide igen.
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For dig som ska administrera Hizentra

med manuell tryckmetod

Genom att anvanda manuellt tryck, den sé kallade rapid push-
metoden, kan du sjalv kontrollera infusionshastigheten istéllet for att
styra den med en pump.

Du ska utfora din infusion pd samma sétt som beskrivs pa sidan 7 och
folja instruktionerna i infusionsguiden, steg 1-11 samt 13. Du kan dock
hoppa 6ver steg 12 och darmed starta din infusion redan efter steg 11.

Utfor sjéalva infusionen enligt instruktion

fran din avdelning. De hjélper dig ocksa att
vélja lamplig nal for just dig, samt med hur
manga infusionsstallen du ska anvanda :
och hur ofta du ska utféra din behandling. ' — “\w\\\\\\\\»

Det ar viktigt att endast anvénda ett
infusionsstélle per spruta. Om du behdver
ta en till Hizentra-spruta, anvand en ny,
steril injektionsnél och byt infusionsstélle.
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Biverkningar,
varningar och forsiktighet

Biverkningar

Allvarliga biverkningar ar ovanliga men daremot ar lokala reaktioner
i huden kring insticksstallet mycket vanliga i borjan av behandlingen.
Vanligast &r svullnad, 6mhet, rodnad och klada. Dessa lokala reak-
tioner &r inte farliga och de avtar med tiden.

Feber, frossa, huvudvérk, trotthet, migréan och allergiska reaktioner
forekommer ocksé. Vid en allergisk reaktion under behandlingen eller
strax efter ska du kontakta sjukvarden, enligt de instruktioner du fatt
av din sjukskoterska.

Varningar och forsiktighet

Hizentra ska ges subkutant i underhudsfettet och far absolut inte ges
i ett blodkarl eftersom det kan leda till reaktioner pa hjarta och kar!
bland annat i form av blodtrycksfall.

Den kliniska erfarenheten av immunglobuliner visar inte nagra skad-
liga effekter pa fostret och det nyfddda barnet, men radgér med din
lakare vid anvandning av Hizentra under graviditet och under amning.

For ytterligare information, se bipacksedeln i férpackningen eller
fass.se.



Noteringar




Har kan du hitta mer information
om immunfdrsvaret och immunbrister

PIO, Primar immunbrist organisationen
PIO &r en svensk organisation fér personer med primar immunbrist, och deras
anhdriga. www.pio.nu

Socialstyrelsens hemsida fér ovanliga diagnoser
www.socialstyrelsen.se/ovanligadiagnoser

International Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies (IPOPI)
Den internationella paraplyorganisationen for nationella organisationer frén olika

delar av vérlden. www.ipopi.org

Jeffrey Modell Foundation

En stiftelse som informerar om primér immunbrist. www.jmfworld.com
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Kristina Johansson, Immunbristenheten, Karolinska Universitetssjukhuset, Huddinge, Stockholm

Carina Hagstedst, Infektionsmottagningen, Lanssjukhuset Ryhov, Jénkdping

Katarina S6derholm, Neurologimottagningen, Skanes universitetssjukhus, Lund

Madeleine Johnsson, Neurodagvard, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

Susanne Hansen, Immunbristenheten, Karolinska Universitetssjukhuset, Huddinge, Stockholm

Maria Lindén, Immunbristenheten, Karolinska Universitetssjukhuset, Huddinge, Stockholm

Jeanette Nystrom, Barnmedicinmottagningen, Drottning Silvias barn- och ungdomssjukhus,

Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

Anja Moss, Onkologen, Lanssjukhuset Sundsvall-Harnésand

Hizentra® 200 mg/ml injektionsvatska for subkutan injektion, l6sning.
Humant normalt immunglobulin (SCIg = subkutant immunglobulin). Hizentra
ar ett lakemedel som anvénds for att hoja ldga immunglobulinnivaer i
patienters blod till normala nivéer (ersattningsbehandling) samt for att behélla
balansen i immunsystem (kallas fér immunomodulering). Injicera INTE
Hizentra om du é&r allergisk mot humana immunglobuliner, polysorbat 80
eller L-prolin; om du har hyperprolinemi (en genetisk stérning med héga
halter av aminosyran prolin i blodet). Injicera inte i ett blodkérl. Tala med din
lékare eller sjukvardspersonal innan du anvander Hizentra. Lds noga genom
bipacksedeln. CSL Behring AB, Tel +46 8 544 966 70. Denna information
grundar sig pa bipacksedel 08/2020
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