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l SLOVNIK POJMU

Atypicky hemolyticko-

uremicky syndrom (aHUS)

Vzacnd porucha zplsobena chronickou
a nadmérnou aktivaci komplementového
systému, ¢asti  normalniho  imunitniho
systému. Nadmérné aktivni komplementovy
systém poskozuje malé krevni cévy
a zplUsobuje v celém téle tvorbu krevnich
srazenin. Tento proces se nazyvd
trombotickd mikroangiopatie (TMA). TMA
mUze poskodit mnoho organd véetné mozku,
ledvin a srdce.

Krevni srazeniny

Krev se srazi, aby se zabrdanilo krvaceni, ale
v pfipadé aHUS se krevni sraZzeniny vytvafi
velmi snadno a tak ucpdvaji krevnich cévy,
¢imz zpusobuji poskozeni organd.

Hemolyza

Abnormalni rozpad cervenych krvinek, ktera
mulzZe zpUsobit rGzné projevy a priznaky
aHUS.

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

Komplementovy systém (nazyvany také
komplementova kaskada nebo
komplement)

Cast imunitniho systému, ktera za bé&znych
okolnosti likviduje bakterie a cizorodé buriky.
V pfipadé aHUS je chronicky a nadmérné
aktivni a zpUsobuje poskozeni vlastnich
tkdni, protoZe nici malé krevni cévy a vytvari
krevni srazeniny, které poskozuji organy jako
je mozek, ledviny, srdce a jiné.
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Porucha funkce nebo selhani ledvin

Stav, ve kterém ledviny prestanou pracovat
a nejsou schopné odstrafiovat odpadni produkty
nebo regulovat mnoZstvi vody a zdkladnich latek
v téle.

Meningokokova infekce

Infekce zplsobena bakterii Neisseria meningitidis
(nazyvana téz meningokok).

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

Krevni desticky

Krevni desticky jsou krevni buriky, které se mohou
shlukovat a vytvaret krevni sraZeniny. V pfipadé
aHUS vytvareji krevni desticky srazeninu velmi
snadno a tim, Ze je jich na vytvofeni sraieniny
potfeba hodné, mulze se vkrevnim rozboru
projevit nedostatek krevnich desti¢ek v krvi.

Cervené krvinky (RBC)

Cervené  krvinky prendseji  kyslik  pomoci
proteinového komplexu nazyvaného hemoglobin.
V pripadé aHUS jsou cervené krvinky zniceny
béhem prdchodu zablokovanymi a poskozenymi
malymi krevnimi cévami.

Trombdza (trombotické pFihody)

Tvorba krevni srazeniny, kterd mize zablokovat
proudéni krve cévou. V pripadé aHUS vznikaji
krevni srazeniny v malych cévach, zejména
v mozku, ledvinach, srdci a dalsich orgénech.

Tromboticka mikroangiopatie (TMA)

Popis procesu destrukce malych krevnich cév pfi
aHUS a tvorby krevnich sraZenin v téchto
poskozenych cévach. TMA je zpuUsobena
chronickou a nadmérnou aktivaci
komplementového systému a je hlavni pfic¢inou
zpUsobujici poskozeni a onemocnéni pacientd
s aHUS.


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

§ Uvop

Tato pfirucka je urcena pro dospélé a dospivajici pacienty, ktefi trpi atypickym hemolyticko-
uremickym syndromem (aHUS) a pro rodi¢e déti a dospivajicich pacientd s aHUS. Pfirucka
poskytuje informace o pfipravku SOLIRIS®, jak vdm bude podavan, a dulleZité bezpecnostni
informace, se kterymi se musite seznamit. Existuje také dalsi pfirucka ur¢ena zejména pro rodice
malych déti, kterou vdm m(iZe predat Iéka.

B co JE soLIRIS®?

SOLIRIS® je lécivo urcené k lécbé pacientl se syndromem aHUS. Jedna se o humanizovanou
monoklonalni protilatku. Protilatky Jsou bilkoviny, které se mohou v krvi vazat na urcité cilové
molekuly. Pojem humanizovana oznacuje, Ze je protilatka upravena, aby byla co nejvice podobna
lidskym protilatkam. Monoklondlni znamen3, Ze veskeré léCivo pochazi z jedné plvodni protilatky,
tj. jsou vSechny presné stejné.

aHUS je onemocnéni, pfi kterém je specifickd ¢ast pfirozeného imunitniho systému, zvana
komplementovy systém, nadmérné aktivni, obvykle v dlsledku genetické poruchy jeho normalni
regulace. Komplementovy systém je stale aktivni a je-li aktivovan nadmérné, miZe poskozovat
vlastni tkané a organy téla. Déje se tak z prostfednictvim destrukce malych krevnich cév a tvorby
krevnich srazenin, které blokuji pritok krve do tkani a organ(. Tento proces se odborné nazyva
trombotickd mikroangiopatie (TMA). TMA pii aHUS muUzZe poskozovat mnoho organd, véetné
ledvin, mozku a srdce.

SOLIRIS® je protilatka, kterd vaze jednu z ¢asti komplementového systému a inaktivuje ji. Proto
SOLIRIS® zabranuje/snizuje poskozeni malych krevnich cév a brani tvorbé krevnich sraZenin
a zmirAuje tak projevy a orgdnova poskozeni pfi aHUS. Syndrom aHUS je chronické onemocnéni,
proto je pripravek SOLIRIS® uréen k dlouhodobé |é¢bé.

B Casté dotazy

JAKA BEZPECNOSTNIi OPATRENI SE VZTAHUJI K PRIPRAVKU SOLIRIS®?

DULEZITE BEZPECNOSTNi INFORMACE

Pripravek SOLIRIS® blokuje ¢ast imunitniho systému a proto zvysuje riziko zadvazné infekce a sepse,
zpUsobené 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 Ié¢bu, nebot se mohou rychle stat smrtelnymi ¢i
zivot ohroZujicimi a vedou k zavainym nasledkam.

Aby se sniZilo riziko infekce, je dllezZité porozumét bezpecnostnim opatfenim a védeét, jak se pfi
podezieni na infekci zachovat (viz nize).
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Bezpecnostni opatreni:

Pied zahajenim lé¢by pFipravkem SOLIRIS” MUSITE BYT OCKOVANTI proti meningokokové infekci
a v nékterych pripadech vdm musi byt preventivné podavana antibiotika, aby se snizilo riziko
vzniku infekce vyvolané Neisseria meningitidis, dokud nezacne byt o¢kovani ucinné.

Déti, pro které neni vakcina k dispozici, nebo se o¢kovani nesmi provést, budou uzivat antibiotika
za UCelem sniZeni rizika infekce po celou dobu [éCby.

U déti a dospivajicich mladsich 18 let bude provedeno ockovani proti infekci Haemophilus
influenza a pneumokokovym infekcim v souladu s narodnimi predpisy pro vakcinaci, a to
alespon 2 tydny pred zahajenim lécby.

Ockovani snizuje riziko rozvoje infekce, ale zcela jej nevylucuje.

Ptiznaky infekce

\ Je nutné okam#ité informovat lékare, jestlize se objevi KTERYKOLIV z nasledujicich pFiznak:

e bolest hlavy s pocitem na zvraceni nebo zvracenim,

e bolest hlavy se ztuhnutim Sije nebo zad,

e horecka,

e vyrazka,

e zmatenost,

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

NemtzZete-li zastihnout svého lékare, jdéte na pohotovostni
oddéleni a prokazte se svou bezpecnostni kartou pacienta.

Rodice/zakonni zastupci novorozencu a kojenct, budte si védomi, Ze typické
priznaky — bolesti hlavy, horecka a ztuhlost Sije — mohou byt hlife zjistitelné,
proto si u déti vSimejte i jinych ptiznakd, jako je netecnost, podrazdénost,
zvraceni a snhizeni pfijmu potravy.
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JE TREBA PROVEST NEKTERA OPATRENI PRED ZAHAJENiIM LECBY?

Pred zahajenim lécby s vami lékaf probere:

e ockovani proti meningitidé a v nékterych pripadech nasazeni specifickych antibiotik, aby se
snizilo riziko infekce bakterii Neisseria meningitidis,

e projevy infekce a zpUsob, jakym se zachovat v ptipadé, Ze tyto priznaky mate,

e |éCi-li se vase dité —nutnosti ockovani proti Haemophilus influenza a pneumokokovym
infekcim v souladu s narodnimi vakcinacnimi pfedpisy alesponi 2 tydny pfed zahajenim
|éCby pripravkem SOLIRIS®,

e nutnost peclivého sledovani Iékafem po jakémkoliv preruseni 1éCby pFipravkem SOLIRIS® .

Lékar i zdravotni sestra se musi ujistit, Ze bylo ockovani proti meningokokové infekci
provedeno alespon 2 tydny pfed prvni infuzi a/nebo v nékterych pfipadech dostanete specificka
antibiotika, aby se sniZilo riziko infekce vyvolané Neisseria meningitidis.

Obdrzite rovnéz startovaci sadu, ktera obsahuje:
e Bezpecnostni kartu Pacienta se seznamem specifickych ptiznakd, na které se vidy musi
ddvat pozor. Tuto kartu noste stile u sebe a prokazujte se ji pfi jakékoli navstévé
zdravotnického zafizeni, v€etné napfiklad zubni ordinace.

e Brozuru s informacemi pro pacienta a rodice pacienta s aHUS

e Rodice/zakonni zastupci malych déti obdrii pFirucku pro rodice pacientl s aHUS.

e Lékar Vam muze nabidnout zarazeni vaseho ditéte do mezinarodniho registru aHUS. Lékar
vas/vase dité mlze do registru zaradit. Registr slouZi k pribéZznému ziskavani informaci o
samotném onemocnéni a pomahd lékafim na celém svété |épe porozumét diagnostice a
|[é€bé tohoto ultra vzacného onemocnéni. Sbér informaci umoznuje vyhodnotit vysledky
[é€by, jeji ucinnosti a bezpeénosti a pomaha zlepsit pééi o pacienty s onemocnénim aHUS.

JAK SE PRIPRAVEK SOLIRIS® PODAVA?

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

Jako vSechna léciva podavand ve formé intravendzni infuze, mlze pripravek SOLIRIS® zpUsobit
okamzitou nebo opozZdénou reakci. Dojde-li k tomu, okamzité informujte svého lékare nebo
oSetfujici personal. V klinickych studiich nebyla u Zadného pacienta s PNH nebo aHUS
zaznamendna reakce na infuzi, kterd by vyzadovala preruseni 1éCby 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 (vcetné alergické reakce) budete po kazdé infuzi pfiblizné
hodinu sledovani. Pozorné dodrzujte pokyny lékare.

Podani pripravku Soliris mizZe zpUsobit alergickou reakci (véetné zavazné anafylaktické reakce, coz
je vaina alergicka reakce, ktera zpUsobuje ztizené dychani nebo zavrat), nebo bolest v misté
podani infuze. Pokud v pribéhu infuze, nebo po infuzi pozorujete priznaky ztizeného dychani,
zavrat nebo pocit na omdleni, okamzZité informujte oSetfujici personal. V klinickych studiich u
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pacientd saHUS a PNH, nebyla zaznamenana reakce na podani infuze, kterda by vyZadovala
preruseni léCby pripravkem Soliris.

Je velmi dulezZité nepromeskat nebo neodloZit Zadnou naplanovanou lécebnou navstévu, aby
byla zajisténa setrvala kontrola trombotické mikroangiopatie a aby byly maximalné vyuzity vyhody
|éCby pripravkem SOLIRIS®.
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JAK DLOUHO BUDU MUSET UZiVAT SOLIRIS®?

Vzhledem k tomu, Ze aHUS je chronické onemocnéni, je pripravek SOLIRIS® uréen k dlouhodobé
léché.

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

Preruseni nebo ukonceni IéCby pripravkem SOLIRIS® mUzZe zplsobit navrat symptomU aHUS po
ukoncéeni lécby

U nékterych pacient(, kteri [éCbu prerusili, doslo k opétovnému vyskytu projevi a priznakd aHUS.

Bez konzultace se zdravotnikem a lékafského dohledu byste neméli |éCbu pfipravkem SOLIRIS®
ukoncovat.

Planujete-li 1écbu pripravkem SOLIRIS® ukoncit, je tfeba s |ékafem predem prodiskutovat

vedlejsi ucinky a rizika, ktera zahrnuji opakovana poskozeni malych krevnich cév a vznik
krevnich srazenin. To mlzZe zpuUsobit:

e Symptomy, které se mohou objevit: SniZzeni objemu moci (ledvinové potize), zmatenost nebo
zména pozornosti.

e Nasledujici vysledky krevnich testl: Vyznamny pokles poctu krevnich desticek, nebot jsou
vyuzity pfi tvorbé krevnich srazenin, zavainé zvySeni rozpadu cervenych krvinek, zvySeni
hladiny sérového kreatininu (ledvinové potize).

e Bolesti na hrudi nebo angina pectoris (palciva bolest za hrudni kosti),dusnost.

Ostatni uzivané léky
Je dUllezité porozumét, ze nékteré léky, které uzivate, nelze ménit bez konzultace s Iékarem.
Ujistéte se, Ze Iékar 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 pfipravkem 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 prlibéhu IéCby. Klinické
Udaje o podavani pripravku Soliris béhem téhotenstvi nejsou k dispozici.

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

Zeny, které mohou otéhotnét, maji béhem |é¢by a jesté 5 mésicl po jejim ukonéeni uZivat
ucinnou antikoncepci.

Neni zndmo, zda se ekulizumab vyluéuje do lidského matefského mléka. JelikoZ mnoho léCivych
pfipravkd a imunoglobulin( je vylu¢ovano do matefského mléka a jelikoz existuje moznost vzniku
zavaznych nezadoucich reakci u kojenct, kojeni ma byt béhem |écby a dale az 5 mésici po
ukonceni léCby preruseno.
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Dodavano spolecnosti Alexion Europe jako edukacni pomiucka pro
pacienty.

Pokud se u Vds vyskytne kterykoli z neZdadoucich ucinkd, sdélte to svému lékafi nebo Iékdrnikovi.
Stejné postupujte i v pfipadé jakychkoli neZddoucich ucinkd, které nejsou uvedeny v pfibalové
informaci. NeZddouci ucinky miZete hldsit také pfimo prostrednictvim ndrodniho systému hldseni
neZddoucich ucinkd.

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

Je tfeba doplnit i pfesny obchodni ndzev a Cislo Sarze. Nahlasenim neZzadoucich ucinkll mizete
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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