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Syfte och omfattning

Detta PM, som utgar fran Nordiska guidelines, riktar sig till ldkare och beskriver indikation for samt
utférande av ECP for patienter med GvHD (oavsett alder) vid Akademiska sjukhuset, Uppsala.

Bakgrund

Extracorporeal photopheresis (ECP) har anvants sedan slutet av 1980-talet och ar nu en etablerad
behandling pa manga medicinska center i varlden. Indikationer for ECP ar framst kutana T-cellslymfom,
graft versus host disease (GvHD), rejektion vid organtransplantation samt behandling av autoimmuna
sjukdomar. ECP bedoms vara relativt riskfri och har pa senare ar anvénts i 6kande omfattning vid
behandling av GvHD. Det finns flera publicerade guidelines for ECP vid GvHD, bland annat fran Nordic
ECP Quality Group Extracorporeal photopheresis for graft-vs-host disease: A literature review and
treatment guidelines proposed by the Nordic ECP Quality Group (se ref.lista om lank inte fungerar).

Termer och forkortningar

BOTbarn: Sektionen for blod- och tumérsjukdomar hos barn
ECP: Extracorporeal photopheresis
GVHD: Graft versus host disease

HEM: Sektionen for hematologi

c¢GVHD: Kronisk graft versus host disease
aGVvHD: Akut graft versus host disease
CDK: Central dialyskateter

UVA: Ultraviolett ljus

EVF: Erytrocytvolymfraktion

TPK: Trombocytpartikelkoncentration
NIH: National Institute of Health

Mekanism

Trots att ECP har anvants i 6ver 25 ars tid ar den exakta verkningsmekanismen inte helt kdnd. Man vet
att ECP orsakar apoptos av lymfocyter, detta sker efter att de behandlade cellerna atergivits till
patienten. Dock behandlas endast 5-10 % av patientens totala andel lymfocyter och studier pa senare
tid tyder pa en merimmunmodulerande effekt av ECP. Antigenpresenterade celler 6kar frisattning av
anti-inflammatoriska cytokiner da de kommer i kontakt med de behandlade apoptotiska lymfocyterna
vilket leder till 6kning av specifika T-cellspopulationer (fr.a. regulatoriska T-celler) dar resultatet ar
nedreglering avimmunrespons.

Utforande

ECP utfors pa Blodcentralens patientverksamhet (tel nr 018-611 39 28) enligt Fotoferesbehandling
AL22100. Vid Akademiska sjukhuset anvands apparatur vid namn CELLEX (Therakos). Om patienten ar
svarstucken kan personal pa patientverksamheten inspektera patientens perifera blodkéarl och avgéra
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om dessa ar tillrackligt bra som vends access. Perifer access skall efterstravas och ar ofta mojlig dd man
anvander ultraljuds-utrustning for att identifiera perifera blodkarl. Om sa ej ar fallet krdvs tunnelerad
central dialyskateter (CDK) som laggs in pa rontgenavdelningen, se Tillfallig CDK for insamling av
perifera blodstamceller, HEM 13453 for vuxna. De flesta patienter <18 ar behdver CDK, se CVK, CDK eller
Subkutan venport - inlaggning - regionalt tillagg Barn.

| aferesapparaten separeras de vita blodkropparna fran blodet och samlas upp i en pase medan resten
av blodet fors tillbaka till patienten. Till pasen med vita blodkroppar tillfors metoxsalen (Uvadex®) som
sedan bestralas med ultraviolett ljus (UVA) sa att [akemedlet aktiveras. Slutligen aterfors de
behandlade vita blodkropparna till patienten, totala behandlingstiden ar cirka 1.5 - 3 timmar.

Biverkningar

ECP tolereras ofta val. Storsta risken ar infektioner utgdende fran en central venkateter, om patienten
har behov av en sadan. Ovriga biverkningar ar ovanliga men rapporterade sddana dr hypotension under
behandlingen, mild anemi, 6vergdende huvudvark, feber samt rodnad och klada i huden.

ECP orsakar inte generell immunsuppression och leder darmed inte i sig till 6kad risk for infektioner.
Man har inte heller noterat nagon 6kad risk for recidiv av grundsjukdomen efter behandling med ECP.

Kontraindikationer

e Overkanslighet mot metoxsalen eller citrat.

e Kand fotosensitivitet.

e Avsaknad av lins i 6gat (risk for skada pa retina).

e Instabil cirkulatorisk/respiratorisk sjukdom.

e Allvarlig koagulationsrubbning eller aktiv blodning.
e Graviditet.

Forsiktighet/extra observans

e Lagt EVF (om EVF <0.28 ges blodtransfusion innan behandling).
e Lagt TPK (om TPK <20 x 10%/1 ges trombocyttransfusion innan behandling).

e Leukopeni/lymfopeni. Generell konsensus finns ej men ECP rekommenderas ej i litteraturen
innan engraftment ellerinom 1 manad efter ATG/monoklonala antikroppar. | Nordiska
guidelines rekommenderar ej ECP om LPK <1.0 x 10%/L.

e Pagdende infektion.
e Antikoagulantia/koagulationsrubbning.

e Lagkroppsvikt, ”blood priming” i systemet bor da 6vervagas. Galler f.a behandling av barn.

ECP vid akut GvHD

Det finns flera alternativa 2; a linjens behandlingar vid akut GvHD (aGvHD) men da ECP har [ag toxicitet
jamfért med andra mer immunsuppressiva behandlingar kan ECP rekommenderas som 2; a linjens
behandling for flertalet patienter. Effekten ar bast vid hud-GvHD och for gastrointestinalt engagemang
battre an for lever-GvHD. ECP kan kombineras med annan behandling fér aGvHD.
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Indikation

Se Akut GvHD, gradering och behandling vuxen, HEM 13533 respektive GvH akut och kronisk, BOTbarn
18482.

Behandlingsuppldgg

e ECP gesinitialt 2 efterfoljande dagar varje vecka i 4 veckor. Forsta 1-2 veckorna kan 3
behandlingar/vecka overvagas.

e Steroider/annan immunhammande behandling bibehalls vid behandlingsstart i oférandrad dos
och nedtrappas successivt om ECP ger effekt.

e Vid komplett remission ges behandling i ytterligare 2 veckor for steroidrefraktara patienter. Nar
det galler steroidberoende eller steroidintoleranta patienter ar det fordelaktigt att trappa ner
ECP-behandlingen genom att forlanga intervallen successivt.

e Vid partiellt svar kan man 6vervaga att lata behandlingen fortga i 12 veckor och sedan fasa ut
den.

e Vid uteblivit svar 6vervags tillagg av annan GvHD-behandling. Om inget svar ses efter 8-12
veckor avslutas ECP.
Utvardering av behandling

Innan start av ECP ska gradering av aGvHD ske enligt Glucksberg, se Akut GvHD, gradering och
behandling vuxen, HEM 13533 respektive GvH akut och kronisk, BOTbarn 18482.

Behandlingseffekt av ECP bor foljas upp 1 gdng/vecka och en mer omfattande vardering av varje
organmanifestation av aGvHD skall ske var 4:e vecka.

ECP vid kronisk GvHD

Det finns flera alternativa 2;a linjens behandlingar vid kronisk GvHD (cGvHD) men da ECP har lag
toxicitet jamfért med andra mer immunsuppressiva behandlingar kan ECP rekommenderas som 2;a
linjens behandling for flertalet patienter.

Effekten ar bast vid hud-GvHD, darefter vid gastrointestinalt>lever>6gon/mun>lung engagemang. ECP
kan anvandas dven som senare linjers behandling, dock tyder de flesta studier pa ett samre
behandlingsresultat nar manifesta organskador fran cGvHD uppkommit. ECP kan kombineras med
annan behandling for kronisk GvHD.

Indikation

VUXNA: Kronisk GvHD, gradering och behandling vuxen, HEM 13534. Se dven RCC: Diagnostik och
behandling av kronisk GvHD.

BARN: GvH akut och kronisk, BOTbarn 18482.

Mild cGVvHD kan i enstaka fall bli aktuell for ECP om lokalbehandling ej ar majlig (till exempel vid lever-
GVHD, fascit).

Behandlingsupplagg

e ECP gesinitialt 2 efterfoljande dagar varannan vecka (alternativt 1 dag varje vecka, upplagg
beslutas i samrad med patientverksamheten). Steroider/annan immunhammande behandling
bibehalls vid behandlingsstart i oférandrad dos och nedtrappas successivt om ECP har effekt.
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e Om gott behandlingssvar uppnas efter 3 manader (minst 50 % férbattring av NIH-scores for
cGVHD eller 50 % reduktion av steroider) kan intervallen mellan behandlingar utokas. Hur detta
sker bedoms individuellt men som tumregel 6kas intervallen med 1-2 veckor var 3:e manad.
Om okad GvHD da uppstar minskas ater intervallen.

e Ominget svar ses efter 3 manader eller progress av cGvHD sker tidigare avslutas som regel ECP.
Vid cGvHD med sklerodermi eller lungengagemang som huvudsakligt symtom kan 6 manaders
behandlingstid behdvas innan utvardering.

e Behandlingstid varierar men minst 9-12 manaders behandling brukar bli aktuellt, ofta langre
om behandlingssvar foreligger men cGvHD kvarstar. Vissa typer av cGvHD som till exempel
hudmanifestationer av typ sklerodermi kraver lang behandlingstid. Om cGvHD laker ut helt
finns ingen dokumentation for efterfdljande "underhdlls-behandling” med ECP.

Utvardering av behandling

For att kunna gora en bra utvardering kravs en initial bedomning av patientens cGvHD enligt NIH-
kriterier, se Kronisk GvHD, gradering och behandling vuxen, HEM 13534 respektive GvH akut och
kronisk, BOTbarn 18482. Patienter med hud-GvHD remitteras med férdel till hudkliniken innan
behandlingsstart. Det kan ocksa bli aktuellt med bedémning hos gynekolog, tandlékare, 6gonlakare,
reumatolog etc. innan start av ECP.

Patienten bor gd pa kliniska kontroller minst 1 gdng per manad. Specifik utvardering av ECP sker pa
BMT/HSCT-mottagningen samt eventuellt hudklinik/6vriga relevanta kliniker var 3:e manad med
bedomning av cGvHD enligt NIH-scores.

Malet for behandlingen ar forutom minskad cGvHD reduktion/utsadttande av steroider eller annan
immunsuppressiv behandling

Praktiska forberedelser

1. Om patienten tillhor annat sjukhus i regionen kontaktas remitterande sjukhus for
diskussion/godkannande av start av ECP.

2. Vid hud-GvHD skrivs remiss till hudkliniken for bedomning innan start av ECP. Remiss till andra
instanser som till exempel kvinnokliniken, tandlakare, reumatolog och 6gonkliniken etc. kan
vara aktuellt.

3. Bedomning av GvHD enligt Glucksbergskriterier (se Akut GvHD, gradering och behandling
vuxen, HEM 13533) respektive NIH-kriterier (se Kronisk GvHD, gradering och behandling vuxen,
HEM 13534) for vuxna. For barn: GvH akut och kronisk, BOTbarn 18482.

4. Skriv remiss till Blodcentralens patientverksamhet for ECP-behandling dar aven bedémning av
perifera blodkarl utfors. Ange pa remiss: Faktureras remitterande region (skriv vilken region
patienten tillhor). Galler oavsett om ECP ges polikliniskt eller inneliggande i Uppsala.

5. Om perifera karl inte kan anvandas skrivs remiss till rontgen for inldaggande av tunnelerad CDK,
se Temporar CDK vid insamling av perifera blodstamceller, HEM 13453 (galler vuxen). De flesta
patienter <18 ar behdver CDK och inldggandet gors i narkos pa barnoperation, se CVK, CDK eller
Subkutan venport - inldggning - regionalt tillagg Barn.

6. Informera patienten och dela ut patientinformationen, Fotoferes vid GvHD, HEM 1304.
Patienten skall 1-2 dygn innan behandlingen dricka rikligt med vatska men undvika storre
mangder av kaffe och alkohol. Fet mat bor undvikas fr.o.m. kvéllen innan. Bade man och
kvinnor ska vidta lamplig preventiv atgard for att forhindra graviditet 7 dagar efter att
lakemedlet injicerats. Se f.6. specifik patientinformation.
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7. Prover for kontroll av blodstatus, elstatus, EVF, CRP och joniserat calcium tas innan start av
behandling samt INR om Waranbehandlad patient. Om ECP utfors under 2 efterfoljande dagar
tas prover endast dag 1. Annan samtidig provtagning for utvardering av GvHD kan vara aktuell.

8. Erytrocyttransfusioner ges om EVF <0.28, trombocyttransfusion om TPK <20.

9. Patienter som behandlas polikliniskt och har lang resvag kan behéva 6vernattning pa
patienthotellet.

Avsteg fran beskriven rutin

Vid avsteg fran beskriven rutin bor orsaken dokumenteras i patientjournal i Cosmic.

Hanvisningar

Alla dokument med ID-nummer finns tillgangliga via Region Uppsalas dokumentplattform DocPlus
http://publikdocplus.regionuppsala.se/ dar inget annat anges. Patientinformation hamtad fran
https://patientinformation.regionuppsala.se/Patientinformation. Alla dokument med d@ndelse HEM ar
skapade av sektionen for Hematologi. Lankar hamtade 2025-12-18 ddr inget annat anges.

Relaterade dokument

Akut GvHD, gradering och behandling vuxen, HEM 13533

Fotoferes vid GvHD, hematologi - Information om, HEM 1304

Fotoferesbehandling AL22100. Patientverksamheten. Finns i Centuri. Valj Logga in som gast.

Kronisk GvHD, gradering och behandling vuxen, HEM 13534

Temporar CDK vid insamling av perifera blodstamceller, HEM 13453

GvH akut och kronisk, BOTbarn 18482

CVK, CDK eller Subkutan venport - inlaggning - regionalt tilldgg Barn
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