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Leidbeiningar um notkun & C1-hemli (manna) (Cinryze®)

Inngangur

C1-hemill tilheyrir serin proteasahemlum, eda serpin, yfiratt proteina. Adalhlutverk serpina er
ad styra virkni serin préteasa. C1-hemill er einnar kedju glykdprotein sem finnst i plasma sem
fullblid samanstendur af 478 amindsyrum med moélpungann 105 kD.

C1-hemill hamlar komplementkerfinu med pvi ad bindast C1r og C1s, tveimur af virku
undireiningunum i fyrsta peetti komplementkerfisins (C1) i klassiska ferlinu, sem og
mannoésa-bindandi lesitin-tengdum serin protedsum i lesitinferlinu. Adalhvarfefni virkjada
C1l-ensimsins er C4 pannig ad C1, an hémlunar, leidir til minnkadrar péttni C4. C1 er
mikilveegasti hemillinn & virkjun snertipatta og styrir snertipattakerfinu og edlisleega
storkuferlinu med pvi ad gera kallikrein og storkupatt Xlla évirk med pvi ad bindast peim.
Tenging storkupattarins vid kallikrein kerfid geturleitt til ofmyndunar bradikyna sem geta
valdid lifsheettulegri bjugséfnun m.a. i 6ndunar- og meltingarfeerum. bar sem pessi ferli eru
hluti af kedjuverkun sem magnar upp ensim, getur sjalfkrafa virkjun pessara ferla att sér stad,
an C1-hemils, og leitt til virkjunar &n métstddu og bjags.

Abendingar
Medferd sem og fyrirbyggjandi medferd fyrir adgerdir vid ofsabjugskdstum hja fullordnum,
unglingum og bérnum (2 ara og eldri) sem eru med arfgengan ofsabjug.

Regluleg, fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjugskdstum hja fullordnum, unglingum og bérnum
(6 &ra og eldri) sem fa alvarleg og endurtekin kost arfgengs ofsabjugs og ekki pola medferd til
inntoku eda medferd til inntoku veitir 6fullnzegjandi vorn og hja sjaklingum sem fa
ofullnzegjandi medferd med endurtekinni bradamedferd.

Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna

Arangur

Rannsdkn LEVP 2005-1/A var slembud, tviblind samanburdarrannsokn med lyfleysu sem
gerd var a tveimur samhlida hdpum einstaklinga med brad ofsabjlugskost (36 fengu Cinryze,
35 fengu lyfleysu). Rannséknin syndi ad medferd med Cinryze innan 4 klukkustunda eftir
upphaf ofsabjugskasts leiddi til meira en 2-faldrar styttingar & timanum par til an nokkurs efa
for ad draga ur audkennandi einkennum ofsabjugskasts, samanborid vid lyfleysu (midgildi 2
klukkustundir samanborid vid >4 klukkustundir fyrir lyfleysu, p=0,048). Medferd med
Cinryze leiddi einnig til meira en 2-faldrar styttingar & timanum par til ofsabjugskastio var
alveg horfid, samanborid vid lyfleysu (midgildi 12,3 klukkustundir samanborid vid 31,6
klukkustundir,p=0,001). Hundradshlutfall peirra sjuklinga par sem dré ar adaleinkenni
ofsabjugskasts, innan 4 klukkustunda eftir lyfjagjof, var 60% fyrir Cinryze og 42% fyrir
lyfleysu (p=0,062). Medal peirral5 einstaklinga sem fengu medferd med Cinryze i opinni
rannsokn vegna ofsabjugskasts i barkakyli var enginn sem purfti barkapraedingu.

Rannsdkn LEVP 2005-1/B var slembud, tviblind, vixlud samanburdarrannsékn med lyfleysu
par sem haegt var ad meta verkun hja 22 einstaklingum (sem var slembiradad og fengu



medferd & badum timabilunum, fyrir og eftir vixlun). Rannséknin syndi ad fyrirbyggjandi
medferd med Cinryze leiddi til meira en 2-faldrar feekkunar ofsabjugskasta samanborid vid
lyfleysu (ad medaltali 6,3 kost hja peim sem fengu Cinryze samanborid vid 12,8 kost hjé peim
sem fengu lyfleysu, p<0,0001). Auk pess voru ofsabjugskost ekki eins alvarleg medan &
fyrirbyggjandi medferd med Cinryze stéd samanborid vid lyfleysu (alvarleikastig ad medaltali
1,3 samanborid vid 1,9 eda 32% minnkun a alvarleika, p=0,0008) og st6du skemur (medaltal
2,1 solarhringur samanborid vid 3,4 solarhringa eda 38% skemur, (p=0,0004). Heildarfjoldi
solarhringa sem bjugurinn stéd medan & medferd med Cinryze stdd minnkadi samanborid vid
lyfleysu (medaltal 10,1 s6larhringur samanborid vid 29,6 sélarhringa eda 66% faekkun
solarhringa, p<0,0001). Ad auki var porf a feerri opnum (open-label) Cinryze
innrennslisgjofum til medferdar vid ofsabjugskdstum medan & medferd med Cinryze st6d
samanborid vid lyfleysu (ad medaltali 4,7 innrennslisgjafir samanborid vid 15,4
innrennslisgjafir eda 70% feekkun, p<0,0001).

Aukaverkanir
Sjéa sérlyfjaskra

Skammtar og lyfjagjof
Fullordnir
Medferd ofsabjlgskasta
« 1.000 U af Cinryze vid fyrstu visbendingu um ofsabjugskast.
« Gefamaannan 1.000 U skammt ef sjuklingurinn hefur ekki synt vidunandi svorun
eftir 60 minutur.
« Hjéa sjuklingum sem fa ofsabjugskast i barkakyli eda medferd hefst seint, ma gefa
seinni skammtinn adur en 60 minatur eru lidnar.
Regluleg fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjagskdstum
« 1.000 U af Cinryze & 3 eda 4 daga fresti er radlagour upphafsskammtur fyrir reglulega
fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjugskostum, en adlaga geeti purft timann milli
skammta med tilliti til einstaklingsbundinnar svorunar. Talid er ad hdmarks skammtur
eigi ekki ad verda harri en 2500 U (fari ekki yfir 100 U/kg). Aframhaldandi porf fyrir
reglulega fyrirbyggjandi medferd med Cinryze atti ad meta med reglulegu millibili.
Fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjugskdstum fyrir adgerdir
« 1.000 U af Cinryze innan 24 klukkustunda fyrir leeknisadgerd, tannadgerd eda
skurdadgero.

Bérn (ad 12 &ra aldri)
Medferd ofsabjugskasta
e 500 U af Cinryze vid fyrstu visbendingu um ofsabjugskast.
e Gefaméannan 500 U skammt ef sjuklingurinn hefur ekki synt vidunandi svorun eftir
60 minatur.
e Hja sjuklingum sem fa ofsabjugskast i barkakyli eda medferd hefst seint, ma gefa
seinni skammtinn adur en 60 minatur eru lidnar.
Regluleg fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjugskdstum
e 500 U af Cinryze & 3 eda 4 daga fresti er radlagdur upphafsskammtur fyrir reglulega
fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjlgskdstum en adlaga geeti purft timann milli




skammta med tilliti til einstaklingsbundinnar svérunar. Aframhaldandi porf fyrir
reglulega fyrirbyggjandi medferd med Cinryze atti ad meta med reglulegu millibili.
Fyrirbyggjandi medferd vid ofsabjagskdstum fyrir adgerdir
e 500 U af Cinryze innan 24 klukkustunda fyrir leeknisadgerd, tannadgerd eda
skurdadgerd.

Umsoknarferli

S6tt er um heimild til ad nota lyfid til Lyfjanefndar LSH. | umsdkninni skal koma fram aldur
sjuklings, sjukdémar, feernimat og sjukdémsstada, asamt upplysingum um fyrri medferd.
Uppfylli sjuklingur skilyrdi pessara leidbeininga er heimild veitt i allt ad 2 arum. purfi
sjuklingur & frekari medferd ad halda parf ad sekja um heimild ad nyju par sem arangursmat
medferdarinnar liggur fyrir. Agreiningi vardandi afgreidslu umsoknar skal visad til
framkvaemdastjora leekninga Landspitalans, til endanlegs urskurdar.

Leidbeiningarnar voru samdar i desember 2018 og verda endurskodadar eigi sidar en ad
premur arum lidnum en fyrr ef asteeda pykir til.

Hoéfundur og Abyrgdarmadur
Bjorn Runar Luadviksson, sérfredingur i ofnemis- og 6naemislekningum

Heimild

Sérlyfjaskra:
https://www.serlyfjaskra.is/ShowResult.aspx?d=1&p=1&n=0&i=1&t=0&a=0&at=0&m=0&q
=Cinryze
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