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Leidbeiningar um notkun & a C1-hemli (Berinert)

Inngangur

C1-hemill, unninn ar plasma. Cl-esterasahemill er glykoprotein i plasma, med molpunga
105 kD og sykruhluta sem nemur 40%. béttni pess i plasma manna er u.p.b. 240 mg/l. Auk
pess ad finnast i plasma manna er C1-esterasahemil ad finna i fylgju, lifrarfrumum,
einkyrningum og bl6dflégum.

Abending
Arfgengur ofsabjugur (hereditary angioedema) af tegund | og Il
Medferd vid og fyrirbyggjandi formedferd gegn bradum kostum.

Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna Sja nénar i sérlyfjaskra

Arangur
C1-esterasahemill tilheyrir serpin-kerfinu (serine-protease-inhibitor) i plasma manna, likt og
onnur prétein svo sem antitrombin 111, alfa-2-antiplasmin, alfa-1-antitrypsin og fleiri.

Vid lifedlisfreedilegar adsteedur hamlar C1-esterasahemill klassiska ferli komplement-kerfisins
med pvi ad dvirkja ensimvirku hlutana C1s og C1r. Virk ensim bindast hemlinum i
hlutféllunum 1:1.

Ennfremur er C1-esterasahemill mikilvaegasti hemillinn & snertivirkjun (contact activation)
blédstorknunar, med pvi ad hamla virkni storkupattar Xlla og hluta hans. Auk pess er hann,
asamt alfa-2-makraglobulini, helsti hemill & virkni kallikreins i plasma.

Laekningaleg ahrif Berinert hja sjuklingum med arfgengan ofsabjlg stafa af pvi ad pad beetir
upp skort & virkni Cl-esterasahemils og kemur pvi i veg fyrir of mikla framleidslu
Bradykinins.

Aukaverkanir
Sja sérlyfjaskra

Skammtar og lyfjagjof

Fulloronir:

Medferd vid bradum késtum ofsabjlgs:

20 a.e. fyrir hvert kg likamspyngdar (20 a.e./kg likamsp.).
pvi er almennt midad vid eftirfarandi skémmtun:

1000 a.e. hja einstaklingi < 50 kg

1500 a.e. hja einstaklingi sem er >50 kg og <75 kg
2000 a.e. hja einstaklingi sem er >75 kg og <100 kg
2500 a.e. hja einstaklingi sem er >100 kg



Fyrirbyggjandi formedferd gegn bradum kostum ofsabjugs:
1.000 a.e. 2x & viku vid endurteknum alvarlegum HAE kdstum.

Fyrirbyggjandi formedferd fyrir skurdadgerdir, tannleeknisadgerdir, eda inngripsmiklar
lekningarannsokanir.

20 a.e./kg likamspyngdar (1000 — 2500 a.e.) 1 - 12 kist. fyrir leeknis- eda tannleeknisadgerd,
skurdadgerd, eda inngripsmiklar leekningarannsoknir.

Born
Medferd vid bradum kdstum ofsabjugs:
20 a.e. fyrir hvert kg likamspyngdar (20 a.e./kg likamsp.).

Fyrirbyggjandi formedferd gegn bradum kostum ofsabjlgs:
20 a.e. fyrir hvert kg likamspyngdar 2x & viku vid endurteknum alvarlegum HAE kostum.

Fyrirbyggjandi formedferd fyrir skurdadgerdir, tannleeknisadgerdir, eda inngripsmiklar
leekningarannsoknir.

20 a.e. fyrir hvert kg likamspyngdar 1 - 12 Kist. fyrir leeknis- eda tannleeknisadgerd,
skurdadgerd, eda inngripsmiklar leekningarannsoknir.

Sja nénar i sérlyfjaskra

Umsoknarferli

S6tt er um heimild til ad nota lyfid til lyfjanefndar Landspitala. I umsdkninni skal koma fram
aldur sjuklings, sjukdémar, feernimat og sjukdémsstada asamt upplysingum um fyrri medferd.
Uppfylli sjuklingur skilyrdi pessara leidbeininga er heimild veitt til 5 ara i senn. purfi
sjuklingur & frekari medferd ad halda parf ad seekja um heimild ad nyju par sem arangursmat
medferdarinnar liggur fyrir.

Hofundur og dbyrgdarmadur
Bjorn Runar Ludviksson, sérfredingur i ofnemis- og dnamislekningum

Leidbeiningarnar voru samdar i mai 2020 og verda endurskodadar eigi sidar en ad premur
arum lionum en fyrr ef &staeda pykir til.

Heimild
Sérlyfjaskra: https://www.serlyfjaskra.is/
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