Brozura s informacemi
pro pacienta a rodice
pacienta s PNH




l SLOVNIK POJMU

Anémie

Stav, kdy télo nema dostatek cervenych
krvinek; muze vést k uUnavé a jinym
symptom{m.

Antikoagulancia

Nékdy se nazyvaji ,fedidla krve”;
antikoagulancia jsou léky, které snizuji
schopnost srazeni krve a pomahaji
branit tvorbé krevnich srazenin.

Krevni srazeniny

Slepi-li se  mnoho krevnich desticek
v krvi k sobé, vytvofri se krevni srazenina.
Tyto srazeniny mohou blokovat pratok
krve Zilami a artériemi, v zavislosti na
jejich velikosti a misté vyskytu (viz
,Trombdza“).

Chronicka hemolyza
Dlouhodoby (chronicky) rozpad
Cervenych krvinek (hemolyza).

Komplementovy systém (nazyvany také
komplementova kaskada nebo jen
komplement)

Cast imunitniho systému, kterd likviduje
bakterie a jiné cizorodé bunky. U PNH je
komplement zodpovédny za rozpad
Cervenych krvinek, které maji
nedostatek specifického ochranného
proteinu.

Hemoglobin

Latka hnédo-Cervené barvy obsazend
v ¢ervenych krvinkach, kterda prenasi
kyslik do celého téla. Je zodpovédny za
charakteristicky tmavou moce pfi PNH.

Hemoglobiurie

Hemoglobin v moci. Odbornym terminem se
tmavé moci, kterd se u PNH nékdy vyskytuje,
fikd moc¢ ,barvy coca-coly”. Po rozloZeni
nebo rozpadu cervenych krvinek, které se
vyskytuji u PNH, dochazi k uvolnéni
hemoglobinu z cervenych krvinek. Kdyz
nedojde k plnému zpracovani télnimi systémy,
je vyluovdn jako odpad a obarvuje moc
charakteristicky coca-colové hnédou barvou.

Meningokokova infekce

Infekce  zplsobena bakterii  Neisseria
meningitidis (nazyvana téz meningokok).

MuUze zpUsobit zanét mozkovych blan nebo
rozsahlou celotélovou infekci (sepsi).

Paroxysmalni no¢ni hemoglobinurie
(Paroxysmal Nocturnal Haemoglobinuria) —
PNH

Vzacnd krevni porucha, pfi které dochazi
k chronickému nic¢eni neboli hemolyze
Cervenych krvinek komplementovym
systémem. Tento proces mulzZe  vést
k zavaznym potizim, jako je anémie, Unava
a trombdza.

Cervené krvinky

Cervené krvinky prenaseji kyslik pomoci
proteinového komplexu nazyvaného
hemoglobin. Cervené krvinky jsou u PNH
soustavné napadany a ni¢eny
komplementovym systémem, protoZze nemaji
dilezité ochranné proteiny.

Trombdza (trombotické pfihody)

Tvorba nebo rozvoj krevni sraZeniny, ktery
¢asto zablokuje proudéni krve v cévach. U PNH
se krevni srazeniny vyskytuji na béZnych
mistech, ale mohou se objevit i na mistech
neobvyklych, jako napfiklad v cévach bficha
(viz Krevni sraZzeniny).


http://en.wikipedia.org/wiki/Neisseria_meningitidis
http://en.wikipedia.org/wiki/Neisseria_meningitidis
http://en.wikipedia.org/wiki/Sepsis

§ Uvop

Tato pfirucka je uréena pro dospélé a dospivajici pacienty, ktefi trpi paroxysmadlni nocni
hemoglobinurii (PNH) a pro rodi¢e déti a dospivajicich pacientd s PNH. Pfirucka poskytuje
informace o pfipravku SOLIRIS®, jak vdm bude podavan, a dlleZité bezpecnostni informace, se
kterymi se musite seznamit. Existuje také dalsi prirucka ur¢ena zejména pro rodi¢e malych déti,
kterou Vam muze predat lékafr.

B co JE soLIRIS®?

SOLIRIS® je lécCivo uréené k lécbé pacientl s PNH. Jedna se o humanizovanou monoklondlni
protilatku. Protilatky jsou bilkoviny, které se mohou v krvi vazat na urcité cilové molekuly.. Pojem
humanizovana oznacuje, Ze je protildtka upravena, aby byla co nejvice podobna lidskym
protilatkdm. Monoklonalni znamena, Ze veskeré |éCivo pochazi z jediné plvodni protilatky, tj. jsou
vSechny presné stejné.

PNH je onemocnéni, pfi kterém je specifickd ¢ast prirozeného imunitniho systému, zvana
komplementovy systém, nadmérné aktivni, obvykle v dlsledku genetické poruchy jeho normalni
regulace . Komplementovy systém je stale aktivni a je-li jeho aktivita nadmérnda, muize nicit
Cervené krvinky (hemolyza). To muZe vést ke snizeni mnozstvi krevnich bunék, uUnavé,
vykonnostnim obtizim, bolesti, tmavé moci, dechové nedostatecnosti a vzniku krevnich srazenin.

SOLIRIS® je protilatka, ktera vaze jednu z ¢asti komplementového systému a inaktivuje ji. Timto
zpGsobem SOLIRIS® zmirfiuje hemolyzu (rozpad Cervenych krvinek), kterd je pri¢inou projeva
a priznakd PNH. PNH je chronické onemocnéni, proto je pripravek SOLIRIS® uréen k dlouhodobé
lécbé.

B Casté dotazy

JAKA BEZPECNOSTNIi OPATRENI SE VZTAHUJI K PRIPRAVKU SOLIRIS®?

DULEZITE BEZPECNOSTNi INFORMACE

Pripravek SOLIRIS® blokuje ¢ast imunitniho systému a proto zvysuje riziko zadvainé infekce a sepse,
zpUusobené zejména bakterii Neisseria meningitidis. Proto mlze dojit k pfipadiim meningitidy
(zanétu mozkovych blan), a také k zavaznym celotélovym infekcim véetné krve.

Tyto infekce vyZaduji naléhavou a naleZitou lé¢bu, nebot se mohou rychle stat smrtelnymi &i
zivot ohroZujicimi a vedou k zavainym nasledkam.

Aby se sniZilo riziko infekce, je dllezité porozumét bezpecnostnim opatfenim a védét, jak se pfi
podezieni na infekci zachovat (viz nize).




Bezpecnostni opatreni:

Pfed zahajenim Ié&by pFipravkem SOLIRIS’ MUSITE BYT OCKOVANI proti meningokokové infekci
a v nékterych pripadech Vam musi byt preventivné podavana antibiotika za ticelem snizeni
rizika infekce Neisseria meningitidis do té doby, neZ za¢ne vakcina ucinkovat.

V pripadé, Ze neni k dispozici vakcina pro malé déti, nebo se u Vas ockovani nesmi provést, budou
Vam/ Vasemu ditéti pfedepsana antibiotika na celé obdobi |é¢by nebo po dobu 2 tydnd po
provedené vakcinaci.

U déti a dospivajicich mladSich 18 let bude provedeno ockovani proti infekci Haemophilus
influenzae a pneumokokovym infekcim v souladu s narodnimi predpisy pro vakcinaci, a to
alespon 2 tydny pred zahajenim lIécby pripravkem SOLIRIS’.

Ockovani snizuje riziko rozvoje infekce, ale zcela jej nevylucuje.

Ptiznaky infekce

Je nutné okamzité informovat lékare, jestlize se objevi KTERYKOLIV z nasledujicich pfiznak:

e Dbolest hlavy s pocitem na zvraceni nebo zvracenim,

e bolest hlavy se ztuhnutim Sije nebo zad,

e horecka,

e vyrdzka,

e zmatenost,

e silna bolest svali v kombinaci s pfiznaky chfipkového onemocnéni,
e citlivost na svétlo.

Nemuzete-li zastihnout oSetfujiciho Iékare, jdéte na pohotovostni oddéleni
a prokazte se bezpecnostni kartou pacienta.

Rodice/zakonni zastupci novorozencu a kojenct, budte si védomi, Ze typické
pfriznaky — bolesti hlavy, horecka a ztuhlost Sije — mohou byt htife zjistitelné,
proto si u déti vSimejte i jinych ptiznakd, jako je nete¢nost, podrazdénost, zvraceni
a sniZeni pfijmu potravy.




JE TREBA PROVEST NEKTERA OPATRENI PRED ZAHAJENiIM LECBY?

Pred zahajenim lécby s vami lékaf probere:

e ockovani proti meningitidé a v nékterych pripadech specifické antibiotické 1é¢by za Ucelem
snizeni rizika infekce bakterii zvanou Neisseria meningitidis,

e projevy infekce a zplsob, jakym se zachovat v pripadé, Ze tyto pfiznaky mate,

e |éCi-li se VasSe dité -—nutnosti ockovani proti bakterii Haemophilus influenzae
a pneumokokovym infekcim v souladu s narodnimi vakcinacnimi predpisy alesponi 2 tydny
pred zahajenim lécby pfipravkem SOLIRIS®,

e nutnost peclivého sledovani Iékafem po jakémkoliv preruseni 1é¢by pripravkem SOLIRIS® .

Lékar i zdravotni sestra se musi ujistit, Ze bylo ockovani proti meningokokové infekci
provedeno alespon 2 tydny pfed prvni infizi a/nebo v nékterych pripadech byla podéna
antibiotickd |écba za ucelem snizZeni rizika infekce Neisseria meningitidis.

Obdrzite rovnéz startovaci sadu, ktera obsahuje:

e Bezpecnostni kartu pacienta: ktera obsahuje seznam specifickych symptomd, na které se
vzdy musi ddvat pozor. A také jméno a kontakt na Vaseho osettujiciho lékare. Tuto kartu je
nezbytné nosit neustale u sebe a prokazovatse ji pred vSemi zdravotniky pfi jakékoli
navstévé zdravotnického zatizeni, véetné napriklad zubni ordinace.

e Brozuru s informacemi pro pacienta

e Rodice/zakonni zastupci malych déti obdrZi broZuru s informacemi pro rodic¢e pacientt
s PNH.

e Existuje celosvétovy registr pacientll s PNH. V Ceské republice nejsou dostupnd 74dna
aktivni centra pro zarazeni pacienta. Informace o celosvétovém registru lze nalézt na
www.pnhregistry.com.

JAK SE PRIPRAVEK SOLIRIS® PODAVA?

SOLIRIS® se poddva ve formé intravendzni infize (zavedeni roztoku do zZily). Infuze trva 25 az
45 minut. Infazi musi pfipravovat a podavat Iékar nebo jiny pfislusné kvalifikovany zdravotnik.

Jako viechna léciva poddvand ve formé intravendzni infuze, mlze pripravek SOLIRIS® zpusobit
okamzitou nebo opoZdénou reakci. Dojde-li k tomu, okamzité informujte svého lékare nebo
oSetfujici persondl. V klinickych studiich nebyla u Zadného pacienta s PNH nebo aHUS
zaznamendna reakce na infuzi, kterd by vyzadovala preruseni l1é¢by ptipravkem Soliris. U vSech
pacientl se zavazinou reakci na infuzi je tfeba podavani pripravku Soliris prerusit a zahdjit
odpovidajici éCbu.

Vzhledem k riziku infuzni reakce (v€etné alergické reakce) budete po kazdé infuzi hodinu
sledovani. Pozorné dodrzujte pokyny lékare.

Podani pripravku Soliris mGze zpUsobit alergickou reakci nebo reakci z precitlivélosti véetné
anafylaktické reakce coz je vazna alergicka reakce kterd zpUsobuje ztizené dychani nebo zavrat.
MuUZe se objevit bolest v misté podani infuze. Pokud v priibéhu infuze, nebo po infuzi pozorujete



http://www.pnhregistry.com/

ptiznaky ztizeného dychani, zavrat nebo pocit na omdleni, okamZité informujte osettujici
personal.

V klinickych studiich u pacientd s aHUS a PNH, nebyla zaznamenana reakce na podani inflize,
ktera by vyZzadovala preruseni IéCby pFipravkem Soliris.

Je velmi duleZité, nepromeskat nebo neodloZit Zadnou naplanovanou lééebnou schiizku, aby
byla zajisténa setrvala kontrola hemolyzy a aby byly maximalné vyuzity vyhody |éCby pripravkem
SOLIRIS®.



JAK DLOUHO BUDU MUSET UZiVAT SOLIRIS®?

Vzhledem k tomu, Ze PNH je chronické onemocnéni, je pfipravek SOLIRIS® urcen k dlouhodobé
léché.

Pacienti, ktefi zahdjili Ié¢bu pripravkem SOLIRIS®, by jej méli nadale dostdvat i v pfipadé, Ze se citi
lépe.

Pferuseni nebo ukonceni [éCby pripravkem SOLIRIS® muZe zpUsobit ndvrat symptomd PNH po
ukoncéeni lécby

Lécbu nesmite prerusit bez lIékarského dohledu.

Planujete-li Iécbu pripravkem SOLIRIS® ukondit, je tfeba s lékafem predem prodiskutovat

mozné nezadouci Ucinky a rizika, ktera zahrnuji zvyseny rozpad cervenych krvinek (hemolyzu),
coZ muze zpusobit:

e vyznamny pokles mnozstvi ¢ervenych krvinek (anémii),

e miuZe se projevit zmatenost a snizena pozornost,

e bolest na hrudi, angina pectoris (palciva bolest za hrudni kosti)
e ledvinové potize (vzestup hladiny sérového kreatininu),

e krevni srazeniny (trombdza).

Ostatni uzivané léky

Uzivate-li dalsi léky, zejména antikoagulancia (léky na redéni krve) napf. Aspirin nebo Warfarin),
upozornéte na to svého lékare a bez porady s nim svoji |écbu nemérite. Ujistéte se, Ze lékar vi o
vSech lécich, které uzivate.

Téhotenstvi a Kojeni

Ptipravek SOLIRIS® se nedoporucuje uzivat béhem téhotenstvi, protoZe neni mozné vyloucit, ze
Soliris mGze zpUsobovat vrozené vyvojové vady u déti. Pfed zahdjenim IéCby pripravkem SOLIRIS®
sdélte Iékafri, zda jste téhotna nebo Ze otéhotnéni planujete. Stejné tak je tfeba informovat |ékare,
pokud byste otéhotnéla, nebo planovala téhotenstvi kdykoli pozdéji v prabéhu lécby. Klinické
Udaje o podavani pripravku Soliris béhem téhotenstvi nejsou k dispozici.

Nebyly provedeny reprodukéni studie na zvifatech s poddvanim ekulizumabu a pfipravek Soliris
by mél byt podavan téhotnym Zenam pouze tehdy, je-li to jednoznacné nutné.

Zeny, které mohou otéhotnét, maji béhem lécby a jesté 5 mésich po jejim ukonéeni uzivat
ucinnou antikoncepci. Pripravek Soliris se mlzZe prostrednictvim materského mléka dostat do téla
vaseho ditéte.

Jelikoz mnoho Iécivych pripravkd a imunoglobulinG je vylu¢ovano do materského mléka a jelikoz
existuje moznost vzniku zavaznych nezadoucich reakci u kojencd, kojeni ma byt béhem lécby a
dale az 5 mésicl po ukonceni |éCby preruseno.



Dodavano spolecnosti Alexion Europe jako edukacni pomiucka pro
pacienty.

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinku, sdélte to svému Iékari nebo
Iékarnikovi. Stejné postupujte i v pripadé jakychkoli nezadoucich tcinkd, které nejsou uvedeny
v pribalové informaci. NeZadouci tcinky mizete hlasit také primo prostrednictvim narodniho
systému hlaseni neZadoucich Gcinkd.

Podrobnosti o hldseni najdete na: http://www.olecich.cz/hlaseni-pro-sukl/nahlasit-nezadouci-
ucinek

Je tfeba doplnit i pfesny obchodni nazev a ¢Cislo Sarze. Nahlasenim nezadoucich Gcéinku
muzete prispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto pfipravku.

Adresa pro zasildni je Stdtni ustav pro kontrolu lé&iv, oddéleni farmakovigilance, Srobdrova 48,
Praha 10, 100 41, email: farmakovigilance @sukl.cz.

V pripadé pochybnosti ohledné bezpecnosti volejte na ¢islo:
+420 735 176 743
email: Pharmacovigilance.CEE@alexion.com
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