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cQué es la EGC?

La enfermedad granulomatosa crénica (EGC) es una enfermedad rara,
hereditaria y potencialmente mortal. La EGC se puede tratar haciendo

cambios en la salud y en el estilo de vida, y tommando medicamentos.

Inmunodeficiencia primaria, lo que significa
que el sistema inmunitario no funciona
adecuadamente, lo que deja vulnerables a
los pacientes a la infecciéon

Trastorno genético que se hereda de uno
0 ambos progenitores; no es contagioso

® Enfermedad crénica, lo que significa que
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[ ) es una afeccién que alguien tendra para
toda su vida

? f ? ALREDEDOR
oty |

?? -
Lt LT e 20
Pty 2l

en los Estados
Unidos

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 'y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.



“Noesn sario
que permita
que la EGC
interpong
el caminc
sus objeti




cQué causa la EGC?

La EGC es causada por un sistema inmunitario que no
funciona correctamente

'I En el sistema inmunitario de una Q
persona sana, los glébulos blancos
llamados fagocitos capturany

destruyen bacterias u hongos

L. Fagocito
perjudiciales que entran en el
cuerpo y normalmente evitan que
las infecciones se vuelvan graves. Bacterias

destruidas

0

2 En una persona con EGC, los 0}
fagocitos no pueden eliminar las
bacterias ni los hongos. Como
resultado, estas bacterias y hongos
dafinos se reproducen por si solos, 0’
lo que causa una infeccién grave.

3 El cuerpo de una persona con EGC
puede responder al enviar cada vez
mas fagocitos a la infeccién. Con el
tiempo, estas células adicionales
pueden acumularse y formar un
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Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 'y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.

bulto duro llamado granuloma.



¢Qué son los granulomas?

Un granuloma es un bulto duro compuesto de células inmunitarias

adicionales. Los granulomas pueden causar dafnos graves si se forman en

la vejiga, el estdbmago u otras partes del cuerpo. También pueden causar

complicaciones como dolor de estdmago, diarrea y pérdida de peso.

¢Doénde pueden las personas con EGC experimentar

infecciones y complicaciones?

Ganglios
linfaticos
Infeccién,
granuloma

Higado
Absceso

Colon
Colitis

Huesos
Infeccién
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Pulmones
Neumonia

Estémago
Granuloma

Tracto

urinario
Granuloma

Piel
Absceso,
infeccién,
granuloma,
acné

Con el tiempo, las infecciones graves repetidas pueden causar dafios

permanentes en el cuerpo.



La EGC comienza en
los genes

La EGC es una enfermedad genética; no es algo que
usted puede contraer
- Los nifios heredan el gen que causa la EGC de uno o ambos progenitores

- Un progenitor que transmite el gen que causa la EGC se denomina portador

— Los portadores de la EGC ligada al cromosoma X pueden
experimentar diversos sintomas y estar en riesgo de contraer
infecciones graves

- Los padres normalmente no saben que son portadores hasta que se

diagnostica la EGC a su hijo

con diagnéstico
de EGC recesiva
autosémica
cuando tenia

14 anos de edad




Hay 2 formas en las que se puede transmitir la EGC

Padre no Madre
afectado portadora
' EGC ligada al cromosoma X
- Es la forma mas comun de EGC
- Es transmitida por una madre
portadora
. - Afecta principalmente a los ninos
varones
- Los sintomas suelen aparecer en
etapas tempranas de la infancia
Padre Madre
portador portadora

EGC recesiva autosémica

- Es transmitida por 2 progenitores
portadores
- Afecta tanto a niflos como a nifas
‘ - Los sintomas suelen aparecer en
etapas mas tardias en la infancia

Puede provocar infecciones graves

menos frecuentes

No afectado I Portador . Afectado

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.



Comprender el riesgo de
los portadores de EGC
ligada al cromosoma X

Los portadores ligados al cromosoma X pueden
experimentar diversos sintomas, y pueden estar en
riesgo de contraer infecciones graves

Las madres de varones con EGC ligada al cromosoma X, o los portadores
ligados al cromosoma X, a menudo experimentan sintomas similares a los
del lupus relacionados con la EGC, que pueden incluir:

- Erupcién cutanea en la cara, las manos y el pecho

- Sensibilidad al sol

- Dolor e hinchazén en las articulaciones

- Sensacién de cansancio todo el tiempo

- Ulceras bucales

portadora ligada
al cromosoma X

Revise |a informacion importante sobre la seguridad en las paginas 22 y
23, asi como la‘informacion de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.




HASTA EL de los portadores ligados al cromosoma X
experimentan infecciones significativas

23 : i @ li
Los portadores ligados al cromosoma X corren el

riesgo de contraer infecciones graves porque tienen
2 grupos de fagocitos

N

4

a@
Un grupo que puede matar Un grupo que no puede matar
las bacterias y los hongos las bacterias y los hongos

Si suficientes células de un portador no pueden matar las bacterias y los
hongos, esta persona puede tener infecciones graves y requerir

medicamentos para ayudar a prevenirlas.

- La cantidad de células de un portador que pueden y no pueden matar las
bacterias y los hongos es aleatorio, lo que significa que cada portador se
verd afectado por la EGC de forma diferente

- Un médico puede utilizar una prueba de la capacidad oxidativa de neutréfilos
(un analisis de sangre) para determinar qué tan bien las células de un portador
pueden matar bacterias

- Dado que la capacidad del organismo para matar bacterias y hongos puede
cambiar con el paso del tiempo, es importante que colabore con su médico
para controlar su afeccion médica

cDesea obtener mas informacion sobre cémo ser un portador
de la EGC ligada al cromosoma X?

« Si su hijo esta inscrito en Horizon By Your Side: Llame, envie un mensaje
de texto o un correo electrénico a su educador en enfermeria clinica
(Clinical Nurse Educator, CNE)

« Si su hijo no esta inscrito en Horizon By Your Side: Llame al centro
de atencidn telefénica sobre Asesoramiento en enfermeria de la EGC al
1(833) 3-4MYCGD o comience consultando con el médico de su hijo
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Entender quién de su
familia esta en riesgo

Debido a que la EGC es una enfermedad genética, recomiende a sus

familiares que puedan estar en riesgo que hablen con sus médicos.

Como puede afectar la EGC ligada al cromosoma
X asu

Padre no afectado Madre portadora

Hija Hija Hijo Hijo
de probabilidad de que las de probabilidad de que
mujeres no estén afectadas los hombres no estén

0 sean portadoras afectados o tengan la EGC

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 'y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.



Como puede afectar la EGC ligada al cromosoma

X asu
Papa Mama
Hermana Hermana Hermano Hermano
Sobrina Sobrina Sobrino Sobrino Sobrina Sobrino

No afectado I Portador . Afectado

1



Conozca los entornos o
situaciones que deben
evitarse

La exposicidn a bacterias y hongos puede causar infecciones graves

potencialmente mortales en personas con EGC. Las personas con EGC tienen

un mayor riesgo de contraer infecciones inusuales y repetidas porque sus

sistemas inmunitarios no pueden combatirlas.

Ser cuidadoso siempre esta de moda

Determinados momentos del aflo pueden hacer que las bacterias y los
hongos sean mas abundantes.

Primavera
Los aguaceros tropicales pueden crear charcos

llenos de bacterias

Verano
El clima seco puede provocar mas suciedad y esporas
fungicas en el aire, lo que puede hacer que una actividad

como cortar el césped sea peligrosa

Otono
Evite los paseos en carros de heno o estar cerca de alguien
que esté rastrillando hojas

Invierno
Asegurese de limpiar los tanques de los humidificadores y
tenga en cuenta las plantas y los animales que estan dentro

del hogar durante el clima frio

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.
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Las bacterias y los hongos estan todos alrededor de nosotros
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Tratamiento de la EGC

Es importante que aquellas personas que viven con EGC hagan todo lo
posible por no contraer infecciones graves. Las infecciones graves pueden
ser potencialmente mortales y provocar hospitalizaciones prolongadas.

Para ayudar a proteger a los pacientes con EGC contra infecciones graves,
el régimen de terapia triple de ACTIMMUNE?® (Interferén gamma-1b),
tratamiento antibidtico y tratamiento antimicético estd recomendado por:

- La Academia Estadounidense de Alergias, Asma e Inmunologia
(American Academy of Allergy, Asthma & Immunology, AAAAI)

- Colegio Estadounidense de Alergia, Asma e Inmunologia
(American College of Allergy, Asthma & Immunology, ACAAI)

- Fundacion de Inmunodeficiencia (Immune Deficiency Foundation, IDF)

ACTIMMUNE®

Tratamiento Tratamiento
antibiético antimicético

Informacion importante sobre la seguridad
seleccionada

¢Para qué se usa ACTIMMUNES?® (Interferén gamma-1ib)?

ACTIMMUNE?® forma parte de un régimen de medicamentos utilizado para
tratar la enfermedad granulomatosa crénica o EGC. La EGC es un trastorno
genético, normalmente diagnosticado en la infancia, que afecta a algunas
células del sistema inmunitario y a la capacidad del organismo para combatir
las infecciones de forma eficaz. A menudo se trata la EGC (aunque no se cura)
con antibiéticos, antimicéticos y ACTIMMUNE.



-

s Sy
o
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Informaciéon importante sobre la seguridad

seleccionada
¢Cuando no debo usar ACTIMMUNE?

No use ACTIMMUNE si es alérgico al interferén gamma, productos derivados
de Escherichia coli, o cualquier ingrediente que contenga el producto.

Revise la informaciéon importante sobre la seguridad en las paginas 22 y
23, asi como la informaciéon de prescripcién completa y la informacion
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.
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ACTIMMUNE®
(Interferén gamma-1ib)
ayuda a reducir el riesgo
de contraer infecciones
graves*

ACTIMMUNE® desempefia un papel importante para ayudar a proteger a las
personas con EGC de las infecciones graves al activar una parte de sus
sistemas inmunitarios.

En un ensayo médico durante un periodo de 1 ano, las personas que usaron
ACTIMMUNE?® tuvieron menos infecciones graves en comparacién con las
personas que no lo usaron:

w 60
0
®
& 50 56
7] infecciones
Il - [l 64 %
Re) o n 7 En estudios clinicos, los
8 disminucién
1] en la cantidad medicamentos se
= 30 . .
c de infecciones
) graves comparan con un
T 54 .
o placebo o una sustancia
(0]
2 o inactiva para garantizar
c .
S gue sean eficaces.
0
Placebo ACTIMMUNE®
(65 pacientes) (63 pacientes)

Las personas que usaron ACTIMMUNE® también tuvieron un riesgo menor
del 67 % de contraer infecciones.

*Una infeccion es grave si requiere una visita al hospital y antibiéticos intravenosos (i.v.).
Informacién importante sobre la seguridad
seleccionada

¢Qué advertencias debo saber sobre ACTIMMUNE?

En dosis altas, ACTIMMUNE puede causar sintomas (gripales), que pueden

empeorar algunas afecciones cardiacas preexistentes.



ACTIMMUNE?® ayudé a mantener a las personas con EGC
sin infecciones graves durante un maximo de 12 meses
Mas del doble de los pacientes que usaron ACTIMMUNE® no tuvieron

infecciones graves durante un maximo de 1 afio en comparacion con las
personas que no lo usaron:

30 % 77 %

sin sin
infeccién infeccién
grave grave

Placebo (personas que no ACTIMMUNE®
usan ACTIMMUNE®)

En el caso de las personas que padecian infecciones graves, las personas que
usaron ACTIMMUNE?® pasaron menos dias en el hospital en comparacion
con las personas que no lo usaron:

1600

1400

1200

1000 67 %

menos
800 dias en el
hospital

600

Dias en el hospital

400

200

o
Placebo ACTIMMUNE®

Informacién importante sobre la seguridad seleccionada

¢Qué advertencias debo saber sobre ACTIMMUNE? (continuacién)

ACTIMMUNE puede causar disminucion del estado mental, alteraciones en la
marcha y mareos, especialmente en dosis muy altas. Estos sintomas suelen ser
reversibles en unos dias tras la reduccién de la dosis o la discontinuacién del
tratamiento.

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.
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Se recomiendan ACTIMMUNE?® (Interferon gamma-1b),
tratamiento antibiético y tratamiento antimicético
para el tratamiento a largo plazo de la EGC

Tratamiento antibiético

Los medicamentos antibidticos se utilizan para ayudar a prevenir infecciones
de las bacterias que se pueden encontrar en la piel, los pulmones (neumonia),
los huesos y los ganglios linfaticos.

Tratamiento antimicético

Los medicamentos antimicéticos matan las infecciones micéticas que se
pueden encontrar en lugares como los pulmones (heumonia), el higado y
los huesos.

El trasplante de médula ésea, o TMO, también es una opcién

Se tienen en cuenta muchos factores al evaluar a un paciente para un TMO,
como su salud actual, sus antecedentes médicos y la disponibilidad de un
donante adecuado. La enfermedad injerto contra huésped (cuando las
células del donante atacan las células del paciente) se produce en
aproximadamente el 10 % al 15 % de los TMO en personas con EGC.

El proceso de realizar un TMO implica tomar células inmunitarias sanas de
una personay ponerlas en el cuerpo de una persona con EGC. Cuando se
logra satisfactoriamente, el sistema inmunitario de la persona con EGC se
convierte en un sistema inmunitario que puede combatir las infecciones.

Un TMO es una opcidén potencialmente curativa, pero también implica
posibles riesgos graves. Los riesgos y beneficios de un TMO deben ser
cuidadosamente considerados en cada paciente de forma individual.

Hable con su médico sobre los riesgos y beneficios
de todas las opciones de tratamiento

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 'y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.



“Tomo los medicamentos
como lo receté mi
médico. Noto que es

la mejor formay la

mas facil de ayudar

a asegurarme de no
contraer una infeccion
grave”.
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Una red de apoyo esta
a su disposicion

Apoyo y educacion individualizados

Un educador en enfermeria clinica (CNE) brinda
apoyo especializado e individual a través de
Horizon By Your Side. Ellos trabajan directamente

con usted para responder preguntas logisticas no
médicas y brindarle apoyo una vez que se le ha
recetado ACTIMMUNE?® (Interferon-gamma-1b) y
que ha completado la inscripcion.

Educacioén continua acerca de la EGC, su tratamiento

E y cdmo mantenerse sano

Capacitacion sobre inyecciones y apoyo para
ayudar a los pacientes y cuidadores a inyectar

ACTIMMUNE® con confianza

Ayuda para trabajar con los proveedores de

\(} {V seguro para garantizar el acceso al tratamiento

Para obtener mas informacién, llame al 1 (877) 305-7704 o visite
ACTIMMUNE.com/CNE.

y ofrecerle asistencia para copagos*

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 'y
23, asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.


https://www.actimmune.com/chronic-granulomatous-disease/ongoing-support/your-support-team/?utm_source=CNE&amp;utm_medium=conference-print

CGDConnections.com

Obtenga los ultimos recursos acerca de la EGC, asesoramiento de otras
personas de la comunidad de EGC e informacién sobre el manejo de su
afeccidén o la de su ser querido. También puede participar en el grupo de
Facebook en Facebook.com/CGDConnections. Visite CGDConnections.com

para obtener mas informacion sobre:

- Reuniones de ACCION que se llevan a cabo en todo el pais y proporcionan
la oportunidad de reunirse con los miembros de la comunidad de EGC y de
conocer cédmo manejan sus experiencias y tratamiento de la EGC

- Investigaciéon de mercado del Foro familiar que ofrece a los pacientesy a
los cuidadores la oportunidad de compartir sus experiencias con de la EGC
y de conectarse con sus pares en ciudades de todo el pais

ACTIMMUNE.com

Encuentre informacién acerca de la capacitacion sobre inyecciones y cémo
ACTIMMUNE?® ayuda a proteger contra las infecciones graves' y escuche a
pacientes y cuidadores acerca de cémo es vivir con EGC y usar ACTIMMUNE®.

Organizaciones de defensa del paciente

La Fundacién de Inmunodeficiencia (IDF) ofrece informacién y recursos para
las familias con EGC. Para obtener mas informacion, visite LivingWithCGD.org

y Primarylmmune.org.

La Organizacion Nacional para los Trastornos Raros (National Organization
for Rare Disorders, NORD) esta dedicada a mejorar las vidas de las personas
y las familias que viven con trastornos raros. Obtenga mas informacién en
RareDiseases.org.

Estos sitios web son gestionados por terceros independientes y Horizon no es responsable de
su contenido.

*Asistencia para los copagos para los pacientes elegibles.

tUna infeccion es grave si requiere una visita al hospital y antibidticos intravenosos (i.v.).


https://www.facebook.com/CGDConnections
https://www.cgdconnections.com
https://primaryimmune.org/living-with-cgd
https://primaryimmune.org
https://rarediseases.org
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Informacion importante
sobre la seguridad

¢Para qué se usa ACTIMMUNES?® (Interferén gamma-1b)?

ACTIMMUNE?® forma parte de un régimen de medicamentos utilizado para
tratar la enfermedad granulomatosa crénica o EGC. La EGC es un trastorno
genético, normalmente diagnosticado en la infancia, que afecta a algunas
células del sistema inmunitario y a la capacidad del organismo para combatir
las infecciones de forma eficaz. A menudo se trata la EGC (aunque no se cura)
con antibiéticos, antimicéticos y ACTIMMUNE.

ACTIMMUNE también se utiliza para ralentizar el empeoramiento de la
osteopetrosis maligna grave (severe, malignant osteopetrosis, SMO). La SMO es
un trastorno genético que afecta a la formacioén 6ésea normal y generalmente
se diagnostica en los primeros meses después del nacimiento.

¢Cuando no debo usar ACTIMMUNE?

No use ACTIMMUNE si es alérgico al interferén gamma, productos derivados
de Escherichia coli, o cualquier ingrediente que contenga el producto.

¢Qué advertencias debo saber sobre ACTIMMUNE?

En dosis altas, ACTIMMUNE puede causar sintomas (gripales), que pueden
empeorar algunas afecciones cardiacas preexistentes.

ACTIMMUNE puede causar disminucién del estado mental, alteraciones en

la marcha y mareos, especialmente en dosis muy altas. Estos sintomas suelen
ser reversibles en unos dias tras la reduccién de la dosis o la discontinuacién
del tratamiento.

La funcién de la médula ésea puede suprimirse con ACTIMMUNE y puede
producirse una disminucién de la produccién de células importantes para
el cuerpo. Este efecto, que puede ser grave, suele ser reversible cuando se
discontinua el farmaco o la dosis se reduce.

Usar ACTIMMUNE puede causar cambios reversibles en su funciéon hepatica,
especialmente en pacientes de menos de 1aio de edad. Su médico debe
controlar su funcién hepatica cada 3 meses y mensualmente en nifos
menores de 1ano.

En casos raros, ACTIMMUNE puede causar reacciones alérgicas graves y/o
erupcion cutdnea. Si tiene una reaccion grave a ACTIMMUNE, discontinue
su uso inmediatamente y péngase en contacto con su médico o busque
ayuda médica.



¢Qué debo decirle a mi proveedor de atencién médica?

Asegurese de informar a su médico sobre todos los medicamentos que esta
tomando.

Informe a su médico si:
- esta embarazada o planea quedar embarazada o planea amamantar;

- tiene una afeccién cardiaca como latidos cardiacos irregulares, insuficiencia
cardiaca o disminucién del flujo sanguineo a su corazén;

- tiene antecedentes de convulsiones u otros trastornos neurolégicos;

- tiene, o ha tenido, una funcién reducida de la médula ésea. Su médico
supervisara estas células con analisis de sangre al inicio del tratamientoy a
intervalos de 3 meses durante el tratamiento con ACTIMMUNE.

¢Cuales son los efectos secundarios de ACTIMMUNE?

Los efectos secundarios mas frecuentes con ACTIMMUNE son sintomas
“gripales” como fiebre, dolor de cabeza, escalofrios, dolor muscular o fatiga,
que pueden disminuir en intensidad a medida que continule el tratamiento. La
administracion a la hora de acostarse de ACTIMMUNE puede ayudar a reducir
algunos de estos sintomas. El paracetamol puede ser util para prevenir la
fiebre y el dolor de cabeza.

¢Qué otros medicamentos podrian interactuar con ACTIMMUNE?

Algunos farmacos pueden interactuar con ACTIMMUNE para aumentar
potencialmente el riesgo de dafos en el corazén o el sistema nervioso, como
ciertos farmacos de quimioterapia. Informe a su médico sobre todos los demas
medicamentos que esté tomando.

Evite usar ACTIMMUNE al mismo tiempo que reciba una vacuna.

Le recomendamos que informe los efectos secundarios negativos de los
farmacos de venta con receta a la FDA. Visite http://mwww.fda.gov/medwatch
o llame al 1-800-FDA-1088.

La informacion de riesgo que se proporciona aqui no es exhaustiva. Para
obtener mds informacidén, hable con su proveedor de atencion médica o
farmacéutico sobre ACTIMMUNE. Se puede obtener la ficha técnica aprobada
por la FDA en http://www.ACTIMMUNE.com o llamando al 1-866-479-6742.

Revise la informacién de prescripcion completa y la informacién para el
paciente/cuidador adjuntas y analicelas con su médico.
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https://www.fda.gov/safety/medwatch-fda-safety-information-and-adverse-event-reporting-program
https://www.actimmune.com

CGD CONNECTIONS

CGDConnections.com

Fam

diagnosticado
con EGC ligada
al cromosoma X

1y! HORIZON

Revise la informacién importante sobre la seguridad en las paginas 22 y 23,
asi como la informacién de prescripcion completa y la informacién
para el paciente/cuidador adjuntas, y hable con su médico.

ACTIMMUNE, CGD CONNECTIONS, y el logotipo de HORIZON son marcas comerciales
propiedad de Horizon o cedidas bajo licencia a HORIZON.
© 2021 Horizon Therapeutics plc P-ACT-00917-2 08/21
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