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Du har fdet ordineret regelmaessig behandling
med Alfa-1-antitrypsin.

Her kan du laese en kort beskrivelse af sygdommen
Alfa-1-antitrypsinmangel samt baggrunden for

din behandling. Derudover far du information om
Respreeza, som er det leegemiddel din laege har
valgt som behandling til dig.



HVAD ER ALFA-1-ANTITRYPSIN-
MANGEL?

Alfa-1-antitrypsinmangel er en arvelig og sjaelden sygdom. Sygdommen
forekommer hovedsageligt i Skandinavien, Nordeuropa og Nordamerika
og skyldes en &ndring pa et arveanlaeg (gen), der styrer produktionen
af proteinet Alfa-1-antitrypsin i kroppen. | Danmark er 4-5 % af
befolkningen raske baerere af genfejlen, men sygdommen opstar kun,
hvis man har et aendret gen fra begge sine foraeldre pa samme tid.

Alfa-1-antitrypsin er et protein, der dannes i leveren, og herefter
transporteres til lungerne, hvor det udgver sin primaere funktion.
Nar man lider af Alfa-1-antitrypsinmangel danner man vaesentligt
mindre Alfa-1-antitrypsin i leveren, og samtidig fungerer transporten
af proteinet ud af leveren ikke som normalt. Derfor kan der opsta

et overskud af Alfa-1-antitrypsin i leveren, som hos nogle kan skade
levervaevet, samtidig med at der opstar et underskud af proteinet i
resten af kroppen, hvilket specielt er problematisk i lungerne.

| forbindelse med tobaksrygning og andre betaendelsestilstande i
luftvejene aktiveres immunforsvaret hos alle mennesker og danner
blandt andet enzymet neutrofil elastase, der nedbryder bakterier og
det omkringliggende veaev i lungerne. Alfa-1-antitrypsin regulerer og
haemmer enzymet igen og har pa den made en vaevsbeskyttende
funktion hos raske.

Mangel pa Alfa-1-antitrypsin medfgrer imidlertid, at der ikke er nogen
bremse pa den nedbrydning af vaev, som den neutrofile elastase for-
arsager. Derfor nedbrydes ikke bare det inflammatoriske vaev, men ogsa
det elastiske vaev i lungerne, der er afgarende for lungernes normale
funktion. Det kan medfare en gradvis gdelaeggelse af lungerne, hvor
der dannes store luftrum, der ikke temmes ved udanding.

Dette kaldes emfysem og giver nedsat lungefunktion og darligere
iltoptagelse. Som en falge heraf opstar der en tiltagende grad af
andengd, fordi man ikke far ilt nok.



Symptomer pa Alfa-1-antitrypsinmangel

Symptomer kan variere meget, men minder meget om de symptomer,
der ses ved astma eller KOL med tiltagende andengd, hoste og hyppige
luftvejsinfektioner. Endvidere kan hos nogle ses leversymptomer.

Andengden er det, der opleves mest generende for mennesker med
Alfa-1-antitrypsinmangel.

De fleste oplever god effekt af behandlingen og vil veere i stand til at
fare et normalt liv med arbejde og familie.

RESPREEZA

Respreeza er Alfa-1-antitrypsin, der udvindes af blodplasma fra et stort
antal raske plasmadonorer. Donorernes sundhedstilstand kontrolleres
ngje, og de testes for eventuelle smitstoffer, vira og bakterier. Under
fremstillingen gennemgar plasmaet desuden en lang raekke forskellige
rensningstrin, som medvirker til at uskadeliggare eventuelle smitstoffer.

Nar man bruger Respreeza, erstatter man det Alfa-1-antitrypsin, som
man som patient ikke selv kan danne, med Alfa-1-antitrypsin fra donorer.
Pa den made kan man gge niveauet af proteinet til et mere normalt
leje og dermed bedre haemme effekterne af det skadelige enzym
neutrofil elastase, selvom det tabte lungevaev ikke kan genoprettes.

Respreeza gives som vedligeholdelsesbehandling, og dosis er 60 mg/
kg legemsvaegt én gang ugentligt ved intravengs infusion. Behand-
lingen kan varetages af en laege eller en sygeplejerske, eller ved at
patienten lzerer at injicere sig selv derhjemme. P4 den made kan man
som patient selv tage sin behandling og gare sig uafthaengig af andre.



Respreeza fas i felgende pakninger:
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Opbevaring
Opbevar lzegemidlet utilgeengeligt for barn.

Brug ikke lzegemidlet efter den udlgbsdato, der star pa pakningen
efter EXP. Udlgbsdatoen er den sidste dag i den naevnte maned.

Ma ikke opbevares ved temperaturer over 25 °C. Ma ikke nedfryses.

Efter fremstilling skal infusionsvaesken anvendes med det samme. Hvis
dette ikke er muligt, kan infusionsvaesken opbevares i op til 3 timer
ved stuetemperatur (op til 25 °C). Infusionsvaesken ma ikke nedfryses.



INSTRUKTION | INFUSION

Instruktioner trin for trin

Respreeza indgives i en blodare. Det er nu muligt at udfere infusionen
hjemme hos dig selv — ved selvadministration. Farst kraeves dog, at du
far indgdende instruktion af din leege, fgr du selv kan administrere
infusionerne hjemme. Pa www.medicininstruktion.dk/csl/respreeza/
findes en video med trin-for-trin vejledning til selvadministration, hvor
du kan hente stgtte og al ngdvendig information.

1. Forbered dine blodarer
Serg for at drikke rigeligt. Det vil
medfare, at du lettere kan fale dine
blodarer og gere infusionen nemmere.

Ved at bade handen eller albuebgj-
ningen i varmt vand kan man nogen
gange bidrage til, at blodarerne bliver
mere synlige.

2. Forbered oplgsningen
Sgrg for at du fra start har alt det klar, |
du har brug for til at lave oplgsningen: - -
e Mix2Vial® overfgringssaettet*

e Haetteglas med Respreeza* -

e Haetteglas med vand* 59

VAND
% ml

*Supplied by CSL Behring



3. Sarg for rene omgivelser og brug en
infusionsmatte, hvor det er muligt.

Vask dine hander grundigt eller des-
inficér dem. Lad haenderne tarre.

Veer forsigtig med hvad du rarer ved,
da dine haender ikke ngdvendigvis er
sterile, selv efter handvask og/eller
afspritning.

4. Forbered vand-hzetteglasset

Placér vand-haetteglasset pa en plan
og stabil overflade.

Tag plastlaget af vand-haetteglasset.

5. Renggr gummiproppen pa vand-haette-
glasset med en desinfektionsserviet.

Vent pa at den tarrer.

VAND |
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6. Forbered Respreeza-hzetteglasset

Placér Respreeza-haetteglasset pa en
plan og stabil overflade.

Fjern plastlaget fra Respreeza-haette-
glasset.

Renggr gummiproppen pa
Respreeza-haetteglasset med samme
desinfektionsserviet.

Vent pa at den tarrer.

. Aben Mix2Vial® overfgringssaettet ved
at treekke laget af.

Serg for IKKE at fjerne overfgrings-
seettet fra pakningen for at sikre sterile
forhold.

. Vigtigt: BLA til BLA

Placér vand-haetteglasset pa en ren,
plan overflade og hold godt fast om
glasset. Tag nu Mix2Vial® overfgrings-
saettet uden at tage det ud af blister-
pakningen.

Hold det BLA vand-hzetteglas LODRET
mens du gennemborer det med spidsen
af det BLA overferingssaet.




10.

1.

Fjern pakningen fra Mix2Vial®
overfaringssaettet

Fjern forsigtigt blisterpakningen fra
Mix2Vial® overfgringssaettet ved at
traekke den ydre pakning lodret opad.

Veer sikker pa kun at traekke blister-
pakningen op.

Rar ikke ved indersiden af Mix2Vial®
overfaringssaettet eller dets spids.

Overfor vandet til Respreeza-
haetteglasset

Vend vand-haetteglasset med det
pasatte Mix2Vial® overfgringssaet pa
hovedet.

Hold Respreeza-hatteglasset LODRET
mens du gennemborer det med over-

faringsseettets GENNEMSIGTIGE spids.

Det sterile vand til infusionen vil
automatisk flyde over i Respreeza-
haetteglasset.

Serg for at ALT vandet er blevet over-
fort til Respreeza-haetteglasset, for du
gar videre.




12.Fjern HELE Mix2Vial®

13.

overforingssaettet

Tag med den ene hand godt fast om
Respreeza-haetteglasset.

Og med den anden hand grib godt fat
i vand-haetteglasset og HELE Mix2Vial®
overfgringssaettet.

Baj HELE overfaringssaettet nedad, indtil
det adskilles fra Respreeza-haetteglasset.

Vand-haetteglasset og hele Mix2Vial®
overfgringssaettet skal bortskaffes pa
korrekt vis.

Bevaeg Respreeza-haetteglasset
forsigtigt

Lad Respreeza-haetteglasset sta i
mindst 30 sekunder for at oplasningen
kan finde sted.

Bevaeg sd Respreeza-haetteglasset
forsigtigt rundt, bedst pa et bord, indtil
pulveret er fuldsteendigt oplast.

Serg for ikke at rgre ved gummiproppen.
Ryst ikke haetteglasset, hermed undgas

skumdannelse; skulle der dannes skum,
sa vent pa at det forsvinder igen.

14.Se pa oplegsningen

Oplasningen bgr veere klar, farvelas
eller let gullig, og fri for synlige partikler.

Efter oplgsningen er sket, skal blandingen
anvendes umiddelbart.

Hvis din behandling kraever mere end
et haetteglas med Respreeza, sa oplas
alle haetteglassene pa dette trin og
anvend samme procedure til at lave
oplasninger af samtlige haetteglas.

10
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15. Forbered infusionen

Serg for at alle de dele, som kraeves
til infusionen, er fremme og klar:

e Infusionssaet

e Butterfly (slangelzengde ca. 35 cm)
¢ Respreeza-haetteglas*

e Desinfektionsservietter

e Vatkugler

e Plaster

® Tape ey

e Kanylebgtte
e Slange til drepres

Der findes en speciel infusionsmatte,
udviklet til netop at hjeelpe dig med
infusion.

16.Fjern infusionssaettet fra pakningen.

17. Luk rulleklemmen ved at rulle den
nedad i pilens retning, s& Respreeza- Y (o
oplasningen ikke flyder ud, far den er )
sammenkoblet.

1



18.Fjern beskyttelseshaetten fra den sterile
spids pa infusionssaettet ved at traekke
den af i pilens retning.

Serg for ikke at ragre ved spidsen.

19. Mens Respreeza-haetteglasset star
LODRET pa bordet, gennembores
gummiproppen med spidsen, mens
du forsigtigt drejer den.

20.Friger bandet pa Respreeza-haette-
glasset, sa det kan hanges op.

Haeng Respreeza-haetteglasset
omvendt op.

12




21.Klem nu pa drabekammeret med din

Q 7
H\ —
tommel- og pegefinger, indtil det er
halvt fyldt med Respreeza-oplgsningen o

22.Abn luftventilen.

23.Abn ved at rulle klemmen opad i

pilens retning for at starte indlgbet af
Respreeza-oplgsningen.

13



24.1 ad Respreeza-oplgsningen lgbe ind i
infusionsslangen, indtil den nar enden
af slangen uden luftbobler.

Rul klemmen i pilens retning for at
lukke den.

25.Placér infusionsslangens ende pa
siden af rulleklemmen, indtil det er
tid til selve infusionen.

26.Forberedelse af tape til fiksering
Hav to stykker tape klar — hver pa en
laengde af ca. 5-8 cm. B

14



27. Forbered dine blodarer
For at gare blodarerne i din albue-
bajning mere synlige, sa forsgg med
falgende avelse: _
Spaend arepressen rundt om armen og ,\
stram til.

28.Tag en blgd bold i handen, klem _77
langsomt om bolden med hele handen | .
0g udlgs s& presset pa bolden. - “
Gentag denne gvelse ti gange, mens
du holder arepressen fastspaendt.
Alternativt kan du abne og lukke din Y c )
knyttede naeve ti gange uden bold. - ‘

e

29.Velg den blodare, du vil stikke i.

30.Fgr Respreeza-oplagsningen indgives, A
skal huden omkring infusionsstedet /..-" }f-'_j‘:'
renses med desinfektionsserviet. y >
Vent p& at huden tarrer. y

Swerg for at intet rgrer det desinficerede
omrade bagefter.

15



31.Forbered indstik i aren
Fjern butterfly’en fra pakningen.
Drej lidt pa beskyttelseshaetten pa

butterflyslangens ende, sa den er
lzsnet, men stadig pa.

0 Fiern ikke beskyttelsesraret fra den
sterile hule nal.

32.Tag fat om butterflyvingerne med din
tommel- og pegefinger.

33.Fjern plastikrgret fra den sterile hule nal,
uden at bergre selve nalen.

Serg for at den skratskarne ende af den
hule nal vender opad (dvs. at du kan se
ind i nalen).

34.Tag enden af butterflyslangen i
handen af den arm, hvor du vil indgive
infusionen.

16




35.Stik nalen skrat ind i aren.

Nar nalen er rigtigt placeret, kan du
se blod i butterflyslangen naer nalen.

Skub sa forsigtigt nalen lidt leengere
ind (ca. 1 cm), mens du holder den sa
parallelt med din underarm som muligt.

Blodet vil fylde butterflyslangen —
forudsat at laget pa slangens ende ikke
er lukket for taet.

Hvis du ikke ser blod i butterflyslangen,
har du sandsynligvis ikke stukket i aren
— er det tilfeeldet sa prgv venligst igen.

36.Abn arepressen
Far blodet nar til butterflyslangens
ende, abnes arepressen, og den lgsnede
beskyttelseshaette pa butterflyslangens L
ende lukkes helt. Bt £

37. Fastger butterflyslangen langs armen
ved brug af de to stykker tape, du
har klar.

17



38.Bliv ved med at holde butterflyslangens
ende i handen pa infusionsarmen.
Med din frie hand tager du
infusionsslangens ende fra siden af
rulleklemmen og placerer ogsa denne i
infusionsarmens hand.

Fijern beskyttelseshaetten fra
infusionsslangen uden at rgre den
ubeskyttede ende.

Hvis der skulle vaere luft i
infusionsslangen, sa abn rulleklemmen

ganske kort, indtil oplasningen er lgbet
ned til slangens ende, og luk den sa igen.
Fjern beskyttelseshaetten fra

butterflyslangen uden at rgre ved nogen
af de to slangers ubeskyttede ender.

39. Hvis der stadig er luft i butterfly-
slangen, sa vent indtil blodet er flydt
helt ned til enden af slangen.

Forbind butterflyslangen til infusions-
slangen ved at skrue de to ender sammen.

Hold infusionsarmen udstrakt gennem
hele denne procedure.

18



40.Lad Respreeza-oplgsningen lgbe ind i

41.

blodaren ved langsomt at dbne
rulleklemmen pa infusionsslangen i
pilens retning.

Infusionshastigheden bgr justeres til
ca. 2 draber pr sekund.

Luk rulleklemmen nar haetteglasset er
tomt, og infusionsslangen stadig er
fyldt med opl@sning, og skift sa
haetteglas hvis ngdvendigt.

Det kan vaere en hjzelp, hvis en plejer

eller partner hjaelper med denne proces.
Infusionen bgr udelukkende administreres

efter instrukserne fra din leege eller en
traenet sygeplejerske.

Hvis din laege har ordineret en
dosis til dig, hvor du skal anvende
flere haetteglas ad gangen skal
du gore folgende:

Luk rulleklemmen pa infusionsslangen
med din frie hand og traek spidsen

ud i pilens retning fra det TOMME
Respreeza-hatteglas.

42 .Hold det NYE Respreeza-hatteglas,

fx 1 g haetteglas, LODRET, mens du
gennemborer det med spidsen, ved
forsigtigt at dreje den UDEN at fjerne
nalen fra din arm.

Spidsen ma ikke bergre andet end den

sorte gummiprop pa det nye haetteglas.
0 Hold din infusionsarm udstrakt.

19
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43.Hang det nye Respreeza-haetteglas op.
Aben rulleklemmen i pilens retning og
genoptag infusionen med Respreeza.

Falg denne fremgangsmade ved hvert
skift af haetteglas.

44.Afslut Respreeza infusionen

Fjern tapestykkerne og traek forsigtigt
den hule nal ud og skil dig af med den i
overensstemmelse med lokale forskrifter.
Nar du har fjernet nalen, sa pres et \ |
stykke vat fast mod huden i et par \
minutter for at stoppe blgdningen, og \
saet plaster pa om ngdvendigt. 1
Hvis blodaren haever, sa afkal omradet ‘
med en kglepude eller et koldt kompres. {0

45.Notér hver infusion i din patient-

dagbog, som du er blevet instrueret
i af din laege.

20



BIVIRKNINGER

Dette leegemiddel kan som alle andre laegemidler give bivirkninger,
men ikke alle far bivirkninger.

Alvorlige bivirkninger: Allergiske reaktioner er observeret (hos op til
1 ud af 100 mennesker). De kan i meget sjeeldne tilfeelde udvikle sig til
alvorlige allergiske reaktioner, selvom du ikke har udvist tegn pa allergi
ved tidligere infusioner.

Fortzel straks din laege eller sundhedspersonalet, hvis du bemaerker
tegn pa allergiske reaktioner (for eksempel kulderystelser, blussen,
hurtigere hjerteslag, fald i blodtryk, svimmelhed, udsleet, naeldefeber,
kige, vejrtraeknings- eller synkebesvaer samt haevelse af haender, i
ansigt eller mund) under indgivelse af Respreeza. Du skal straks
stoppe infusionen og kontakte leegen eller sundhedspersonalet.

Almindelige bivirkninger (kan forekomme hos op til 1 ud af 10
mennesker): Svimmelhed, hovedpine, kortandethed (dyspng), kvalme

Ikke almindelige (kan forekomme hos op til 1 ud af 100 mennesker):
Andret fglesans som svie, snurren eller falelseslashed i haender, arme,
ben eller fadder (paraestesi), blussen, allergiknopper (nzeldefeber),
skaellet udslzet eller udslaet over hele kroppen, fysisk svaghed (asteni),
reaktioner pa infusionsstedet (sasom svie, stikken, smerte, haevelse
eller redme pa infusionsstedet (haematom)).

Meget sjeelden bivirkning (kan forekomme hos op til 1 ud af
10.000 mennesker): Nedsat fglesans som svie, snurren eller fglelseslgs-
hed i haender, arme, ben eller fadder (hypaestesi), staerkt @get sved-
tendens (hyperhidrose), klge, brystsmerter, kulderystelser, feber.

Hyppighed ikke kendt (hyppigheden kan ikke vurderes ud fra
tilgeengelige data): Smerter i lymfeknuder (ovale vaevsmasser, der er
fordelt i hele kroppen, og som man maske kan maerke i armhulen,
lysken eller pa halsen), haevet ansigt, haevede gjne og laber.
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ADVARSLER OG
FORSIGTIGHEDSREGLER

Trafik- og arbejdssikkerhed: Der kan opsta svimmelhed efter
indgivelse af dette laegemiddel. Hvis du oplever svimmelhed, ma du
ikke fare motorkaretgj eller betjene maskiner, far svimmelheden er
overstaet.

Behandlingen gives ved infusion:
Hvis du har taget for meget Respreeza: Konsekvenserne ved en
overdosering er ukendte.

Hvis du har glemt at tage Respreeza: Fortsaet med din naeste dosis
straks og fortseet med regelmaessige intervaller som tilrddet af din
laege eller sundhedspersonalet. Du ma ikke tage en dobbeltdosis som
erstatning for den glemte dosis.

Hvis du holder op med at tage Respreeza: Hold ikke op med at tage
dette lzegemiddel uden at radfare dig med laegen eller sundhedsper-
sonalet. Hvis du stopper behandlingen med Respreeza, kan din
tilstand forveerres.

Du kan finde en video med instruktion i, hvordan du klargar og
indgiver Respreeza pa medicininstruktioner.dk, samt yderligere
oplysninger i indlaegssedlen i pakningen eller pa indlaegsseddel.dk.
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NOTATER
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