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Firazyr ingar i hogkostnadsskyddet

De ir inte manga, men de lider nagot fruktansvirt. Hereditirt angioodem, HAE, ger
svullnader som stindigt dterkommer, om in med varierande frekvens. Svullnaderna
kan uppsta niistan var som helst i kroppen, ansiktet, i tarmarna, i luftstrupen.

- Smartan dr outhérdlig, den kan till och med vara sd svar att det inte ens gér att flytta patienten nér
ambulansen kommer, siger Janne Bjoérkander, professor i allergisjukdomar vid lédnssjukhuset Ryhov
i Jonkoping.

Det ér hittills bara 131 patienter som har fatt diagnosen hereditirt angioddem i Sverige, men moérkertalet
kan vara betydligt storre. Socialstyrelsen berdknar att det kan finnas s ménga som 1 000 drabbade, men
Janne Bjorkander tror att de snarare dr ungefér 200.

- Sjukdomen kan vara lindrig i borjan, inte sdllan med vaga magbesvir, och dédrfér missas diagnosen
L4tt.

Anfallen kan aterkomma ofta, ibland varje vecka, ibland tva génger i veckan. Om de inte behandlas kan
de pagé i mellan tre och fem dagar. Med en injektion av Firazyr borjar svullnaderna slédppa redan efter
en halv till en timme. Detta kan - forutom att lindra svar smérta - rddda liv.

- Mer én hélften far andningsproblem som pé négon eller nadgra timmar kan téppa till luftstrupen helt.

HAE ir, som hereditért i namnet anger, en érftlig sjukdom. Sjukdomen beror pa en brist pa enzymet
Cl-esterashammare. Om en forélder dr drabbad ar risken 50 procent att ocksa barnen far sjukdomen.
De barn som ddremot inte drver sjukdomen sprider den inte heller vidare till nédsta generation.
Sjukdomen kan ocksé uppsta spontant genom mutation. Ungefir 25 procent av fallen berdknas uppsta
pa detta sitt.

Firazyr dr godként for symptombehandling av akuta anfall av HAE hos vuxna. Nu har Tandvérds-
och likemedelsverket, TLV, beslutat att Firazyr ska omfattas av hogkostnadsskyddet vid akut
behandling av svara anfall. Firazyr ges som en subkutan injektion och &r dérfor enkelt att administrera.

For att lindra de akuta anfallen kan dven Berinert, ett likemedel som ér ett koncentrat av C1-
esterashdmmare utvunnet ur blod, anvindas. Men detta preparat ges intravendst, ndgot som gor
behandlingen mer komplicerad.

Hoga 6strogennivaer dkar risken for aterkommande anfall. Dérfor ges ibland manligt kons-hormon
for att fordroja tiden mellan skoven. Men detta har nackdelar som 6kad behéring, morkare rost och
en paverkan pé blodfetterna som gor att risken for bland annat hjértinfarkt ckar.
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Fakta

Vad ir Firazyr?
Firazyr en injektionsvitska som innehaller den aktiva substansen icatibant.

Vad anvinds Firazyr for?

Firazyr anvénds for att behandla symptom pa anfall av hereditért angioddem hos vuxna. Patienter
med angio6dem har anfall av svullnad som kan uppsta var som helst i kroppen, t.ex. i ansiktet eller
extremiteterna eller runt tarmen och orsakar obehag och smaérta. “Heriditédrt” innebir att sjukdomen
har genetiska orsaker. Firazyr ges till patienter vars angioddem har samband med naturligt laga halter
av ett protein som kallas C1-esterasinhibitor. Eftersom antalet patienter med hereditért angio6dem &r
lagt betraktas sjukdomen som séllsynt. Den 17 februari 2003 klassificerades Firazyr som sérldkemedel
(ett lakemedel som anvénds vid séllsynta sjukdomar). Likemedlet &r receptbelagt och ingar i hog-
kostnadsskyddet sedan den 26 mars 2010.

Hur anvénds Firazyr?

Firazyr ges som en ldngsam injektion (30 sekunder) under huden av lékare eller sjukskoterska, helst
i magen (buken). Den rekommenderade dosen Firazyr dr en injektion. Om symptomen kvarstar eller
kommer tillbaka kan en andra injektion ges efter sex timmar. Vid behov kan behandlingen upprepas
en tredje géng efter ytterligare sex timmar. Hogst tre injektioner ska ges under en 24-timmarsperiod.
Firazyr har inte prévats pa barn.

Hur verkar Firazyr?

Patienter med hereditért angioddem har héga halter av ett imne som kallas bradykinin som medverkar
till att orsaka inflammation och svullnad. Den aktiva substansen i Firazyr, icatibant, blockerar de
receptorer som bradykinin normalt binder till. P4 sa sitt blockeras bradykinins verkan, vilket bidrar till
att lindra symptomen pé sjukdomen.

Shire Human Genetic Therapies
Shire ir ett av vérldens ledande féretag inom biopharmaci, med inriktningen att underlétta livet for
ménniskor med sjukdomar som inskrianker pa deras vardagliga liv.

Shire ir ett globalt foretag med 4 000 anstillda och kontor i 28 lédnder. Foretagets huvudkontor ligger
i Basingstok, Storbritannien. I Sverige ligger huvudkontoret i Danderyd.

Shire Human Genetic Therapies dr den division inom Shire Pharmaceuticals som utvecklar och
marknadsfor sdrldkemedel mot mycket svara och séllsynta sjukdomar. Shire HGT arbetar aktivt
inom sjukomradena Gauchers sjukdom, Fabrys sjukdom, Hunters sjukdom och hereditért angio6dem.



