Denna informationsbroschyr
riktar sig till dig som ska paborja

NN < Jivi
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OM HEMOFILI

VAD AR HEMOFILI (BLODARSJUKA)?

De vanligaste blodarsjukdomarna &ar hemofili A, hemofili B och

von Willebrands sjukdom, men det finns ocksa andra mer sallsynta
former. Blodarsjuka innebar en medfodd brist pa, eller total avsak-
nad av, koagulationsfaktor VIII (hemofili A) eller IX (hemofili B) eller
von Willebrandfaktor. Detta ar olika slags protein som fér blodet att
levra sig. Hemofili A och B férekommer sé& gott som bara hos man.
Av dessa har omkring 80 procent hemofili A och &vriga 20 procent
hemofili B. Hemofili &r en sallsynt sjukdom och drabbar ungefar en
av 5 000 pojkar. von Willebrands sjukdom finns hos bade mén och
kvinnor. | denna text behandlas framst hemofili A.

Karaktéristiskt for blddarsjuka ar en bendgenhet till langvariga
blédningar. De kan upptrada till synes spontant eller efter mindre
skada. Blédningarna intréffar oftast i leder och muskler men kan ocksa
forekomma i hud, slemhinnor och inre organ. Om blédningarna i leder
och muskler inte forebyggs orsakar de s& smaningom bestaende
férandringar i ledkapsel, ledbrosk och ben. Det kan i sin tur leda till
inskrankt rorlighet, stelhet och kronisk smarta. Blddningar i leder och
muskler medfor ocksa svaghet i muskulaturen, pa grund av inaktivitet
och férsamrad muskelfunktion.

FINNS DET OLIKA SVARIGHETSGRADER?

Man skilier mellan svar, moderat och mild hemofili. Ungefar halften
har svér eller moderat form av hemofili. Svar hemofili innebér att
man har mindre an 1 procent av den normala mangden koagu-
lationsfaktor i blodet; moderat hemofili att man har 1-5 procent
och mild hemofili att man har mer &n 5 procent, men mindre an
40 procent, av den normala mangden koagulationsfaktor. Normala
mangden koagulationsfaktor (100 procent) ar vad friska personer

i befolkningen har i genomsnitt — denna kan variera fran ungefar
50 till 150 procent hos olika individer.
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anlag for hemofili.

HUR ARVS HEMOFILI?

Hemofili &r medfodd och &rvs av en mamma som bér pa ett
genetiskt anlag for hemofili. For en kvinna som bér pa hemofili-
genen och far en son ér risken 50 procent att han far hemofili.
Risken att hon far en dotter som ar barare pa genen ar ockséa
50 procent. En man som har hemofili kan inte féra Gver sjuk-
domen till sina séner, men alla hans doéttrar kommer att bli barare.

KAN MAN FODAS MED HEMOFILI UTAN ATT SUUKDOMEN
TIDIGARE FUNNITS | SLAKTEN?

For ungefar hélften av alla som far diagnosen hemofili finns ingen
kand éarftlighet for sjukdomen i familien. Den férandrade genen
kan da ha uppstétt av sig sjalv, som en spontan nymutation

hos mamman. Denna féréandrade gen kan sedan féras vidare till
kommande generationer. Om genen endast gar i kvinnligt led
kommer sjukdomen inte att bli manifest.



VARFOR FAR BARA POJKAR HEMOFILI?

Orsaken till hemofili & en férandrad gen pa X-kromosomen.
Pojkar har en X-kromosom (och en Y-kromosom). Bar pojkens
X-kromosom den forandrade hemofiligenen, far pojken hemofili.
Flickor har tva X-kromosomer. Om den ena X-kromosomen har
genen fér hemofili, blir hon béarare av sjukdomen och kan féra
anlaget for hemofili vidare till sina barn. Det kan vara vart att
notera att flickor som ar barare av hemofiligenen kan ha en dkad
blddningsbenagenhet till foljd av en sankt niva av koagulations-
faktor i blodet — i mycket sallsynta fall kan en flicka f& faktornivaer
och symtom som vid hemofili, ndmligen om den friska X-kromoso-
men ar mer eller mindre "tyst” och den anlagsbarande X-kromo-
somen &r aktiv. Detta begrepp kallas for lyonisering. | normalfallet
har en anlagsbarande flicka en koagulationsfaktornivd omkring

50 procent. En flicka kan f& hemofili om hon &rver en X-kromosom
fran en hemofilisjuk pappa och en X-kromosom med hemofilianlag
fran en mamma som ar béarare, men detta &r mycket séllsynt.

HUR MARKER MAN ATT ETT BARN HAR HEMOFILI?

Hos sma barn med blddarsjuka ar de forsta symtomen blamarken,
som ofta har ett kndlformigt utseende pa grund av mycket blod.
Nar barnet borjar krypa och ga okar oftast antalet blamérken och
risken for ledblddningar. Fot-, kna- och armbagsleder &r mest ut-
satta. Ett tecken pa ledblddning ar att barnet har ont och végrar
att réra den drabbade leden eller har ett annat rérelsemdnster an
vanligt. Andra tecken &r varme och svullnad.

Vid mildare former av blddarsjuka upptrader symtomen ofta lite
senare i livet. Dessa ar forknippade med blédning i leder, muskler eller
mjukvavnader (ibland utan uppenbar skada), langvarig blédning efter
skérsér, bett eller blodningar efter mindre operationer och tandutdrag-
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ning. Vet man att det finns hemafili i familjen tas blodprover nér barnet
ar nyfott. Fosterdiagnostik kan ocksa visa om en pojke har hemofil
innan han &ar fédd.

HUR BEHANDLAS HEMOFILI?

Hemofili behandlas genom att man tillfér den koagulationsfaktor
det ar brist pa eller som saknas. Behandling kan ges regelbundet
for att forebygga blddningar eller vid behov nér en blédning upp-
trader, till exempel vid en skada. Hos personer med svéar hemofili,
och ibland aven med moderat hemofili, ges faktorkoncentratet for-
byggande for att forhindra blddningar och framtida komplikationer.
Koagulationsfaktorn ges som en intravends injektion, vilket innebar
att man sprutar faktorkoncentratet direkt in i blodet via en ven. Vid
mild form av hemafili A kan bldédningssymtom oftast behandlas
med det syntetiskt tillverkade lakemedlet desmopressin, som kan
ges antingen som en intravends injektion, som en injektion under
huden eller som nasspray.

VAD INNEBAR FOREBYGGANDE BEHANDLING?

Profylaktisk behandling innebér att man tar regelbundna injektioner
av faktorkoncentrat for att hoja faktornivan i blodet. Genom injek-
tionen férvandlas den svéra formen av hemdfili till en medel-svar
form (faktorhalt >1 procent). Darmed minskar risken for spontana
blodningar och bestdende skador pa leder och muskler. Efter injek-
tionen dkar faktorhalten i blodet men den sjunker relativt snabbt ner
mot ursprungsnivan inom cirka tva dygn. Det innebar att det trots
forebyggande behandling kan intraffa blédningar som kraver extra
tillférsel av faktorkoncentrat. Genom att planera sin behandling och
ta sin férebyggande injektion exempelvis samma dag som idrotts-
aktiviteter, kan de flesta leva ett sa gott som normalt och aktivt liv.



HUR DOSERAS FAKTORKONCENTRATEN?

Idag far patienten alltid en individanpassad behandling. Den beror
pa flera faktorer som kroppsvikt och hemofilins svarighetsgrad, men
ocksé pa hur aktivt liv man lever. Dos och behandlingsfrekvens kan
darfor skifta i olika stadier i livet. P& koagulationsmottagningen gérs
en noggrann utredning och darefter kommer man i samrad fram till
den optimala behandlingen for den enskilda patienten.

HUR FUNGERAR KOAGULATIONSMOTTAGNINGEN?

P& koagulationsmottagningen arbetar man i team med varierande
sammansattning beroende péa patientens behov och livssituation.
Dar finns férutom specialistidkare och sjukskdterska med erfarenhet
av hemofili, kurator, ortoped, psykolog, sjukgymnast, gynekolog och
tandlakare. Ar du osaker, kontakta alltid din lakare eller skéterska
med erfarenhet av blddarsjuka vid fragor eller funderingar angaende
blddningssymtom eller behandling. Koagulationsmottagningarna
finns tillgangliga dygnet runt. Jourhavande koagulationslakare nas
via sjukhusets vaxel.
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OM JIVI

VAD AR JIVI?

Jivi ar ett koncentrat av koagulationsfaktor VIl och ar godkant fér
behandling och férebyggande av blédning hos vuxna och ungdomar
fran 12 &r med hemofili A. Det ska inte anvandas till barn under 12 ars
alder. Liksom alla andra moderna faktorkoncentrat ar Jivi tillverkat
med rekombinant DNA-teknik utan tillsats av nagra komponenter
fran manniska eller djur. Det finns ingen risk for Gverféring av virus
sasom hiv eller hepatit. Proteinet (faktor VIII) i Jivi har modifierats
(pegylerats) for att férlanga dess effekt i kroppen.

HUR LANGE VERKAR JIVI?

Efter en injektion med Jivi sjunker faktorhalten i blodet successivt
ner till ursprungsnivan. Ungeféar 17 timmar efter injektionen har
faktorhalten halverats (stor individuell variation). For att férebygga
blddning hos patienter med svar hemofili A behdver injektionen
normalt upprepas en till tva ganger per vecka for att uppratthalla en
tillrackligt hdg faktorhalt. Man bér alltid félja lakarens ordination.

HUR DOSERAS JIVI?

Dos, frekvens och behandlingstid &r individuell med hansyn till
patientens behov (kroppsvikt, hemofilins svarighetsgrad, blédnings-
stélle, blddningens omfattning, eventuell férekomst av inhibitorer
samt 6nskad niva av faktor VIII).

KAN JIVI GE BIVERKNINGAR?
Liksom alla lakemedel kan Jivi orsaka biverkningar, men alla
anvandare behover inte f& dem. De allvarligaste biverkningarna
ar allergiska reaktioner. Avbryt injektionen av Jivi omedelbart och
kontakta genast lakare om allergiska reaktioner intréffar. Foljande
symtom kan vara en tidig varning for dessa reaktioner:

e tryck dver brostet/alman sjukdomskansla

e sveda och brannande kansla vid injektionsstallet



e nasselutslag, blodvallning
e blodtrycksfall som kan fa dig att k&nna dig svimféardig nar
du stér upp

¢ ilaméaende.
Vanliga biverkningar kan vara huvudvark, magsmartor, ilaméende
och krakningar, feber, lokal reaktion vid injektionsstallet, yrsel,
svérighet att somna, hosta och hudutslag/-rodnad. Mindre vanliga
biverkningar som kan férekomma &r smakférandringar, blod-
vallning och klada.

VAD INNEBAR FAKTOR VIII-INHIBITORER?

Bildningen av antikroppar, s.k. inhibitorer, mot faktor VIII &r en kénd
komplikation vid behandling av patienter med hemofili A. Detta inne-
bar att den forebyggande behandlingen far forséamrad eller ingen
effekt. Hos en del personer férsvinner inhibitorerna spontant efter en
tid, hos andra kan de forsvinna efter en tid med hdga doser faktor-
koncentrat. Hos nagra f& kan det behévas en annan behandling for
att fa bort inhibitorerna. Hos nagra individer forsvinner inte inhibito-
rerna, utan man far behandla blédningarna pa annat vis.

HUR BYTER MAN TILL JIVI FRAN ANNAT LAKEMEDEL?
Man kan byta till Jivi utan att gora nadgot behandlingsuppehall.
Exakt dosering bestédms av behandlande lakare med ledning av
tidigare dosering och behov.

VAD GOR MAN VID EN BLODNING?

Alla blddningar syns inte. Vid en misstankt blédning behdver man
snarast ge en injektion Jivi i den dos som lakaren har rekommen-
derat. Kontakta koagulationsmottagningen omedelbart om du
kanner minsta tveksamhet.



KAN MAN TA ANDRA LAKEMEDEL SAMTIDIGT?

Jivis formaga att paverka eller paverkas av andra lakemedel ar val-
studerad, och eftersom Jivi ar ersattning for ett i kroppen naturligt
amne torde interaktion med andra lakemedel vara ovanlig. Tala om for
lakare eller apotekspersonal om du anvander, nyligen har anvant eller
kan ténkas anvanda andra lakemedel.

HUR SNABBT SKA INJEKTIONEN GES?
Jivi ska ges intravendst under 2-5 minuter (maximal infusionshastig-
het: 2,5 ml/min).

VAD GOR MAN OM MAN GLOMT INJEKTIONEN?
Ta nésta dos omedelbart och fortsatt med regelbundna intervall enligt
lakarens foreskrift. Ta inte dubbel dos for att kompensera fér gldmd dos.

HUR SKA JIVI FORVARAS?

Forvaras i kylskép (2-8 °C). Far ej frysas. Du kan forvara Jivi i rums-
temperatur (vid hogst 25 °C) under en begransad period pa upp till

6 manader om det forvaras i ytterkartongen. | sddana fall ska det
anvandas inom 6 manader eller fore utgangsdatumet som anges pa
injektionsflaskan om detta infaller tidigare. Kylférvara inte 16sningen
efter beredning. Den fardigblandade 16sningen maste anvandas inom
3 timmar. Ej anvand 16sning ska kasseras. Lékemedel ska inte kastas i
avioppet eller bland hushéllsavfall. Fraga apotekspersonal hur du kastar
lakemedel som inte 1&ngre anvands — detta for att skydda miljén.

For de flesta personer med svar hemofili A kan férebyggande behand-
ling med Jivi innebéara en mojlighet att leva ett sa gott som normalt
och aktivt liv. Detta under férutsattning att den férebyggande behand-
lingen ges regelbundet och utan uppehall. Avbryt aldrig behandlingen
utan att radfraga lakare.
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Beredning av Jivi® (damoktokog alfa pegol)

Jivi® injektionsvétska maéste beredas under aseptiska forhallanden.

Tvétta handerna noggrant med tval
och varmt vatten.

Varm med handerna den odppnade

injektionsflaskan och sprutan (Gverskrid

inte 37 °C).

Ta av skyddslocket fran flaskan, tvatta

i Skruva i KOLVEN

gummiproppen med en alkoholtork
och lat den torka.

4

Hall den forfyllda sprutan med spad-
ningsvatska uppratt, fatta kolvstangen som
bilden visar och anslut kolven till sprutan
genom att vrida in den medurs i den
gangade proppen.

Hall sprutan om cylindern och bryt av
sprutans topp fran spetsen. Sprutans spets
ska hallas steril och far inte vidroras.

Ta bort adapterns plasthylsa utan att
vidréra adaptern.

Anslut sprutan till adaptern pa flaskan
genom att vrida medurs.



Tryck fast ADAPTERN

¥ Placera flaskan pé en fast, halkséker yta. Dra
bort skyddspappret fran adapterns plasthylsa.
Tainte ut adaptern fran plasthylsan.

¥ Hall i adapterns hylsa och placera den dver flaskans
lock. Tryck fast adaptern med en stadig rorelse.

Spruta in vatskan genom att langsamt
trycka ner kolven.

Snurra flaskan férsiktigt tills allt pulver ar upplost.
Skaka inte flaskan. Inspektera I6sningen. Anvand
inte en 16sning med synliga partiklar eller som

ar grumlig.

Vand flaskan upp och ned och dra med
jamn hastighet ut kolven sa att all dsning
kommer in i sprutan.

Ta loss sprutan genom att skruva av den moturs.
Avlagsna eventuell luft genom att trycka in
kolven latt.

Anslut sprutan till butterflyndlen genom att
skruva pa den medurs. Infundera pé vanligt satt.

Varje férpackning med Jivi® innehaller: Forpackningen innehaller inte:
Injektionsflaska med pulver till injektionsvatska Alkoholtorkar

Adapter till injektionsflaskan Kompresser

Forfylld spruta med spadningsvatska Plaster

Separat kolv till sprutan

Infusionsset

Bipacksedel
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Informationen i denna broschyr ar avsedd som ett led i behandlande
lakares patientinformation om Jivi. Texten ar baserad pa bipacksedel
och produktresumé for Jivi. Se &ven www.fass.se.

Innan du tar din medicin forsta gangen var noga med att lasa bipacksedeln.
Jivi® Bayer (damoktokog alfa pegol). Pulver och vatska till injektionsvatska, 16sning.
Indikationer: Jivi anvands for behandling och profylax av blddning hos tidigare
behandlade patienter = 12 &r med hemofili typ A (medfoédd brist pa faktor VII).
Dosering: Jivi &r endast avsedd for intravends behandling. Din lékare avgor dos,
frekvens och behandlingstid som &r individuell med hansyn till varje patients behov.
Losningen maste beredas innan infusion, i bipacksedeln finner du information om
hur man gér. Biverkningar: Liksom alla lakemedel kan detta lékemedel orsaka bi-
verkningar men alla anvéndare behdver inte fa dem. Allergiska reaktioner t.ex. Gver-
kéanslighetsreaktioner kan férekomma men &r ovanligt. Utveckling av neutraliserande
antikroppar (inhibitorer) mot faktor VIII & en kéand komplikation vid behandling av
patienter med hemofili typ A. Darfor félier man noggrant upp avseende utveckling av
inhibitorer genom det Kliniska tillstdndet och laboratorietester. Varningar: Kontakta
din lakare om din blédning inte kan kontrolleras med hjélp av din vanliga dos av Jivi,
eller om du upplever tryck 6ver brostet, kanner dig yr eller har andra symptom du
inte tidigare haft.

VDetta lakemedel ar foremal for utdkad Overvakning. Detta kommer att gora det
maojligt att snabbt identifiera ny sakerhetsinformation. Receptbelagd, ingér i lake-
medelsformanen. Kontaktuppgifter: Bayer AB, Box 606, 171 65 SOLNA, Telefon
08-580 223 00, www.bayer.se
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