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OPCJE TERAPEUTYCZNE
LECZENIA SUBSTYTUCYJINEGO
IMMUNOGLOBULINAMI (IG) W PNO

Material moze okaza¢ sie przydatny w rozmowie lekarza z pacjentem na temat dostepnych
na rynku terapii substytucyjnych IgG w leczeniu pierwotnych niedoboréw odpornosci (PNO)
oraz w oparciu o preferencje i styl zycia pacjenta.

Bilans oczekiwanych korzysci i ryzyka powinien zawsze
oceni¢ lekarz przed rozpoczeciem leczenia.

Zeskanuj kod QR
e iwejdz na strone:

madraopieka.pl







Pierwotne niedobory odpornosci (PNO)'

lub inaczej wrodzone btedy odpornosci, to okoto 500 zaburzen
spowodowanych niewtasciwym funkcjonowaniem niektérych komérek
i/lub biatek uktadu odpornosciowego? Sg wywolywane przez wady
genetyczne (wrodzone i dziedziczne), ale tez zdarzaja sie mutacje

de novo: to znaczy, ze wystepuja u dzieci, ale nie u rodzicéw.

Czestos¢ wystepowania rézni sie w zaleznosci od rodzaju PNO.

N /

PNO a niedobory przeciwciat

1 Ponad potowe wszystkich diagnozowanych przypadkéw PNO stanowia —

zaburzenia produkcji przeciwciat. Przeciwciata (inaczej immunoglobuliny) .
to biatka bedace jednymi z najwazniejszych czasteczek uktadu odpornoscio-
wego. Maja zdolnos¢ do tgczenia sie z antygenem, dzieki czemu chronig
nasz organizm przed chorobotwdrczymi mikroorganizmami, takimi jak
bakterie, wirusy, grzyby czy pasozyty.

Antygen to czasteczka,
ktéra wywotuje odpowiedz
immunologiczna - moga

nimi by¢ np. fragmenty
drobnoustrojéw.

‘) Klasy przeciwciat i odpowiedz immunologiczna3

1 Przeciwciata — w zaleznosci od réznic w budowie — mozna podzieli¢ na piec

klas: IgA, IgD, IgE, IgG i IgM. Najwieksza role w odpowiedzi immunologicznej
maja przeciwciata klasy IgG, ktére wystepuja we krwi w najwiekszym stezeniu.



U 0sob z niedoborami odpornosci, dotknietych zaburzeniami wytwarzania przeciwciat, nie dziata
wiasciwie system obrony przed drobnoustrojami. Pierwsze objawy pojawiaja sie zwykle po 3-24
miesigcach od urodzenia, kiedy maleje stezenie przeciwciat, ktére noworodki otrzymuja od matki.

Do niedobordw odpornosci z zaburzeniami wytwarzania przeciwciat naleza m.in.:

' agammaglobulinemia sprzezona z chromosomem X (agammaglobulinemia Brutona),
) agammaglobulinemia dziedziczona autosomalnie recesywnie,

‘ ciezki ztozony niedobdér odpornosci (SCID, ang. Severe Combined Immunodeficiency).

Inne jednostki chorobowe, rozpoznawalne dopiero miedzy 2. a 4. dekada zycia, to:

v pospolity zmienny niedobdér odpornosci (CVID, ang. Common Variable Immunodeficiency),

) niedobory podklas IgG.

7

Diagnostyka'

Pierwszym niepokojacym objawem, ktore wskazuje na PNO, moga by¢ infekcje,
przebiegajace powazniej, czesciej i dtuzej niz u zdrowych oséb. Zdarza sie, ze takie
infekcje sa powodowane przez drobnoustroje, ktére u oséb bez PNO nie wywotuja
zadnych objawow chorobowych.

U pacjenta z podejrzeniem PNO pierwszym krokiem jest przeprowadzenie doktadnego
wywiadu lekarskiego i badania przedmiotowego u lekarza pierwszego kontaktu,
W tym pomiaru wzrostu i masy ciata, a dodatkowo — wykonanie morfologii z rozmazem.




Dalsza diagnostyka zaktada ilosciowe oznaczenie immunoglobulin, oznaczenie odpowiedzi
na szczepienie, analize podklas immunoglobulin w klasie IgG, a niekiedy wielu innych badan,
w tym testow genetycznych. Czesc z tych badan moze zlecic¢ tylko specjalista immunolog.

W przypadku dobrze poznanych i czesciej wystepujacych typdéw niedoboréw odpornosci wiasciwie
przeprowadzone wywiad i badania moga da¢ odpowiedz na wczesnym etapie sciezki diagnostycznej.

Terapia substytucyjna IgG"4

L d U pacjentdéw z PNO z zaburzeniem wytwarzania przeciwciat IgG terapia pierwszego wyboru jest terapia
substytucyjna, inaczej uzupetniajgca (IgRT, ang. Immunoglobulin Replacement Therapy), ktdra pozwala
uzupelnic brakujgce przeciwciata. Ma ona na celu zmniejszenie czestosci wystepowania infekcji.

Miernikiem powinno by¢ nie tyle stezenie immunoglobulin we krwi, co stan kliniczny pacjenta. Nie wszyscy
pacjenci z PNO majg wskazania do otrzymywania immunoglobulin - decyzje w tej sprawie powinien podjacé
lekarz immunolog na podstawie m.in. typu rozpoznanego PNO.

Terapia substytucyjna immunoglobulinami jest podstawowym leczeniem
stosowanym u wiekszosci osob z PNO. Terapia ta zapewnia ochrone nie tylko
przed infekcjami, lecz takze czesciowo przed objawami autoimmunologicznymi
(czasem zwanymi chorobami z autoagresji — to stan, kiedy uktad odpornosciowy
pacjenta atakuje jego witasne, zdrowe komorki). Leczenie za pomoca I1gG

to terapia trwajaca cate zycie. Jest oceniana jako skuteczna i bezpieczna,

jesli stosuje sie ja regularnie i przestrzega dawek ustalonych przez lekarza.




Terapie stosowane w leczeniu objawéw PNO moga:

v zmniejszy¢ czestosc i nasilenie infekcji,

’ leczy¢ lub tagodzi¢ objawy wspdtistniejace,

‘ zapobiegac nieodwracalnym zmianom w uktadach oddechowym i pokarmowym,
najczesciej narazonych na uszkodzenie przez powtarzajace sie powazne infekcje.

Immunoglobuliny sg podawane dozylnie lub podskdrnie. O wyborze metody podania leku
decyduja takie czynniki jak:

v dawkowanie, ' czestos¢ podania,

) sposob podania, inne czynniki kliniczne

analizowane przez immunologa.
‘ miejsce podania,

W wiekszosci przypadkow podskérna terapia immunoglobulinami moze byé prowadzona
w warunkach domowych - lek moze by¢ podawany samodzielnie, przez opiekuna lub przez osobe
bliska, po odpowiednim przeszkoleniu przez personel medyczny w szpitalu. Ograniczenie koniecznych

wizyt w szpitalach lub klinikach znacznie podnosi komfort zycia, a takze zmniejsza wptyw stosowanej
terapii na sprawy osobiste i zawodowe?,



Mozliwe dziatania niepozadane

L Jak kazde leczenie, terapia immunoglobulinami moze miec¢ dziatania niepozadane,
lecz nie u wszystkich pacjentéw one wystapia.

Najczestsze dziatania niepozadane obejmuja m.in. bdl gtowy, wysokie cisnienie krwi, biegunke
lub nudnosci, wysypke, odczyny miejscowe, goraczke lub uczucie zmeczenia. Powazne dziatania
niepozadane, takie jak aseptyczne zapalenie opon moézgowych czy silne reakcje alergiczne,

zdarzaja sie niezbyt czesto.
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Bilans oczekiwanych korzysci i ryzyka powinien zawsze
oceni¢ lekarz przed rozpoczeciem leczenia. Wszystkie
watpliwosci dotyczace dziatan niepozadanych nalezy
skonsultowa¢ z lekarzem specjalista.

.







Terapia podskérna - podawana w domu5#®

p Jest to terapia odpowiednia dla Ciebie, jesli:

v chcesz bra¢ aktywny udziat we wtasnym leczeniu,

) preferujesz podawanie mniejszych objetosci leku (Ig — immunoglobulin) czesciej,
niz wiekszych objetosci w dtuzszych odstepach czasu

‘ masz utrudniony dostep do placéwki leczniczej, np. mieszkasz daleko od szpitala,
lub chcesz po prostu rzadziej odwiedzac szpital,

‘ jestes opiekunem pacjenta, ktéremu chcesz podawac lek w warunkach domowych.

‘) Zalety

bardzo krotki czas infuzji (okoto godziny),

tatwosc¢ podania,

‘ mozliwos¢ podania leku samodzielnie lub przez opiekuna —
po odpowiednim przeszkoleniu przez personel medyczny w szpitalu,
‘ zazwyczaj 1 miejsce lub 2 miejsca podania,

infuzja co tydzien lub co 2 tygodnie.

Pamietaj!

Dawka lg jest obliczana indywidualnie dla kazdego pacjenta, dlatego nalezy ja
podawac z zachowaniem doktadnosci i zgodnie z zaleceniami lekarza. Infuzje Ig
musza sie odbywac regularnie, wedtug ustalonego harmonogramu, aby poziom Ig
we krwi pozostawat wystarczajacy, by chronic¢ przed infekcjami. Kazda watpliwosé
dotyczaca stosowanego preparatu nalezy zgtaszac lekarzowi lub pielegniarce.

*SClg, zang. Subcutaneous Immunoglobulin.







Terapia podskérna wspomagana
hialuronidazg ludzka - podawana w domu’?®

p Jest to terapia odpowiednia dla Ciebie, jesli:

v cenisz aktywny i niezalezny tryb zycia z jednoczesnym dostepem do nowoczesnej terapii Ig
podawanej raz w miesiacu,

chcesz sie leczy¢ w domu, niezaleznie od szpitala,
kluczowym elementem jest dla Ciebie czestosc¢ infuzji Ilg (zgodnie z zasada: ,im rzadziej, tym lepiej”),
chcesz prowadzi¢ aktywne zycie zawodowe i prywatne,

cenisz sobie elastyczny schemat infuzji, ich czestotliwosc i objetos¢ dawek Ig.

Zalety:

terapia Ilg wspomagana hialuronidaza ludzka, dzieki ktérej zwieksza sie przeptyw leku
do tkanki i krwiobiegu, co pozwala podac¢ wieksza objetosc¢ Ig,

krotki czas infuzji (2 godziny),
dawka podawana raz w miesiacu,

mozliwos¢ podania leku samodzielnie lub przez opiekuna — po odpowiednim przeszkoleniu
przez personel medyczny w szpitalu,
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zazwyczaj 1 miejsce infuzji.
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Pamietaj!

Dawka Ilg jest obliczana indywidualnie dla kazdego pacjenta, dlatego nalezy ja podawac

z zachowaniem doktadnosci i zgodnie z zaleceniami. Infuzje Ilg musza sie odbywac regularnie,
wedtug ustalonego harmonogramu, aby poziom Ig we krwi u oséb z PNO pozostawat
wystarczajacy, by chroni¢ przed infekcjami. Kazda watpliwos¢ dotyczaca stosowanego
preparatu nalezy zgtaszac lekarzowi lub pielegniarce.

- *fSClg, z ang. Facilitated Subcutaneous Immunoglobulin.






Terapia dozylna - podawana w szpitalu™

p Jest to terapia odpowiednia dla Ciebie, jesli:

v z powodoéw medycznych lub innych musisz otrzymywac infuzje dozylne,

) wystepuja u Ciebie przeciwwskazania medyczne do podskdrnej infuzji w domu.

J) Zalety:

v duza dawka w jednym podaniu,

) dawka podawana raz w miesiacu,

‘ wlew podany dozylnie przez wykwalifikowany personel medyczny,
‘ 1 miejsce infuzji.

Pamietaj!

Preparatow Ig nie mozna stosowac zamiennie. Sg one dopasowywane indywidualnie
do potrzeb klinicznych i stylu zycia kazdego pacjenta. Dawki nalezy podawac
regularnie, zgodnie z ustalonym harmonogramem i zaleceniami, aby poziom Ig

we krwi pozostawat wystarczajacy, by chronic¢ przed infekcjami. Wszystkie watpliwosci
dotyczace stosowanego preparatu nalezy zgtaszac¢ do lekarza lub pielegniarki.

*1Vlg, z ang. Intravenous Immunoglobulin.




Dopasuj rodzaj terapii do swojego stylu zycia

Ponizszy diagram moze okazac sie przydatny podczas rozmowy z lekarzem o Twoich preferencjach co do wyboru terapii substytucyjnej IgC.
Podczas rozmowy z lekarzem, poza klinicznymi przestankami odnosnie stanu Twojego zdrowia, pozwoli rozpozna¢ Twoje potrzeby zwigzane
z terapig podskérng immunoglobulinami w domu zwigzane m.in. z czasem podania leku oraz predkoscia i liczba miejsc infuzji Ig.

?4— Preferujesz podanie leku w domu? @

Po odpowiednim przeszkoleniu (_@ < Wolisz samodzielnie podawaé
lek w domu?

Pielegniarka ma trudnosci < : :
ze znalezieniem u Ciebie przez personel medyczny infuzje
miejsca wktucia? w domu moze wykonaé Twéj
opiekun lub bliska osoba. ¢

A
Rozwaz terapie SClg.

Terapia podawana podskérnie
nie wymaga wktucia dozylnego. \ Wolisz infuzje co tydzien
(lub raz na 2 tygodnie)

Czy w trakcie terapii IVig
> czy raz na miesiac?

obserwujesz dziatania
niepozadane, ktére utrudniaja
Twoje codzienne zycie? / ¢ ¢
Rozwaz terapie SClg, ktéra wykazuje

¢ mniej dziatan niepozadanych. Co tydzien Raz
Pamietaj jednak, ze przy infuzji (lubraz na w miesigcu
preparatami SClg i fSClg moga wystapic¢ 2 tygodnie)
reakcje skoérne (np. opuchlizna ¢

W miejscu podaniu leku).

Wybierz terapie podskorna fSClg

wspomagang hialuronidaza:

- zwiekszony dzieki hialuronidazie
przeptyw leku do tkanki podskérnej, to
mozliwos$é stosowania wiekszej dawki,

podawanej raz w miesiacu,
Przed wyborem terapii pamietaj, aby oméwié¢ z lekarzem réwniez kwestie * podawana w domu samodzielnie
wszystkich dziatan niepozadanych, ktére moga wystapié¢ podczas lub przez opiekuna.

1 4 przyjmowania preparatéw immunoglobulin.

Wybierz terapie podskérna SCig:
. podawana w domu samodzielnie
lub przez opiekuna,

- podawana raz na 2 tygodnie.

Wybierz terapie dozylna IVIg:
» podawana dozylnie raz w miesiacu,
- podawana tylko w szpitalu.



Poréwnanie 3 rodzajow terapii®

Miejsce leczenia

dom / szpital

Terapia podskoérna

dom lub szpital

Terapia podskérna

wspomagana hialuronidaza

dom lub szpital

Terapia dozylna

Czas infuzji

mediana czasu infuzji (na podstawie

wyhnikéw badania klinicznego®?®)

<1godz.

~ 2 godz.

~ 2,5 godz.

Czestotliwosé¢ infuzji

liczba infuzji w miesigcu

co1lub 2 tyg.

1w miesiacu

1w miesigcu

Liczba miejsc infuzji

/)

O

mediana liczby miejsc infuzji 1-2 miejsca 1 miejsce 1 miejsce
Opcje leczenia 0 Q
podanie samodzielnie samodzielnie nadzér lekarza

dostep dozylny

Tabela przedstawia poréwnanie miedzy terapiami firmy Takeda: preparat immunoglobuliny podskérnej 20%, preparat immunoglobuliny

bez koniecznosci dostepu
dozylnego

bez koniecznosci dostepu
dozylnego

podskdrnej 10% wspomaganej rekombinowanga hialuronidaza ludzka, preparat immunoglobuliny dozylnej 10%.

==

dostep dozylny
konieczny
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Tres¢ niniejszego materiatu zostata przygotowana w ramach konsultacji
merytorycznych z doktorem Dariuszem Sotdackim - immunologiem
klinicznym z Kliniki Choréb Wewnetrznych, Pneumonologii, Alergologii

i Immunologii Klinicznej Wojskowego Instytutu Medycznego w Warszawie.

Firma Takeda serdecznie dziekuje Panu Doktorowi za wsparcie
w tworzeniu materiatu.






Ndi=

OPIEKAK‘T}[

BLISKO CIEBIE

maqdra opieka
'@ o cate zycie

madraopieka.pl

mqdra opieka
@ No cate zycie

Serwisy oferowane pacjentom z pierwotnymi niedoborami
odpornosci (PNO), korzystajagcym z terapii Takeda*:

dostawy domowe preparatéw immunoglobulin
Takeda dla pacjentdw z PNO,

zespot wykwalifikowanych Koordynatorek Klinicznych Takeda,
wspierajgcych pacjentow z PNO w edukacji i codziennej terapii,

Kompendium wiedzy o pierwotnych niedoborach
odpornosci dla pacjentdw, ich rodzin i opiekundw.

* Wybrane serwisy dostepne jedynie dla pacjentéw z PNO bedacych na terapii Takeda. Serwisy
wdrozone w wybranych osrodkach leczacych PNO. W celu uzyskania dodatkowych informacji
prosimy o kontakt z lekarzem.




Takeda

Materiat edukacyjny, przygotowany
Z inicjatywy i sponsorowany przez
Takeda.

Niniejszy materiat nie powinien

by¢ traktowany jak profesjonalna
porada medyczna. W celu uzyskania
dodatkowych informacji prosimy

o kontakt z lekarzem.
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Madra Opieka na Cate Zycie

Kazda droga zyciowa Pacjenta z PNO jest niepowtarzalna. Naszym zdaniem
takie tez powinno by¢ leczenie — dostosowane do Twoich indywidualnych
potrzeb i stylu zycia.

Z biegiem lat wsparcie, ktérego potrzebujesz, bedzie sie zmieniac¢ razem z Toba.

Takeda chce towarzyszy¢ Ci na kazdym etapie tej podrdzy, oferujac serwisy

oraz programy opieki dopasowane do Twoich indywidualnych potrzeb:

od przesiewowych badan diagnostycznych, przez dostep do innowacyjnej terapii,
po serwisy, ktdre wspierajg i monitorujg Twoje leczenie.

W firmie Takeda uwazamy, ze to Twoje potrzeby terapeutyczne
wyznaczaja tory naszych dziatan.

Jestes w centrum wszystkiego, co robimy: zapewniamy
Madra Opieke na Cate Zycie.

Zeskanuj kod QR i wejdz na strone,
e aby dowiedzie¢ sie wiecej o PNO:

madraopieka.pl




