IMUNULOGICKE
VYSETRENIE — PRIRUCKA
PRE ZDRAVOTNICKYCH
PRACOVNIKOV

Nexviadyme® (avalglukozidaza alfa)

Pokyny pre zdravotnickych pracovnikov tykajlce sa
imunologickych vySetreni v suvislosti s podanim lieku
Nexviadyme®

V Tento liek je predmetom dalSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informacii o
bezpecnosti. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili akékolvek podozrenia na neziaduce
reakcie. Informacie o tom ako hlasit podozrenia na neZiaduce reakcie su uvedené v €asti 5 na konci tejto

prirucky.
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SKRATKY

ADA protilatka proti lieku

IAR reakcia spojena s infuziou

1. UCEL A CIEL PRIRUCKY

Ciele prirucky o imunologickom vysetreni

Na lie¢bu Nexviadyme® (avalglukozidaza alfa) ma dohliadat lekar, ktory ma skisenosti

s manazmentom pacientov s Pompeho chorobou alebo inymi dedi¢nymi metabolickymi ¢i
nervovosvalovymi ochoreniami.

Tato Prirucka o imunologickom vySetreni je sticastou edukaénych materialov pre lekarov, ktori
sa podielaju na liecbe pacientov s Pompeho chorobou lie¢enych liekom Nexviadyme®.
Osetrujuci lekari mozu tento material podla potreby poskytnit dal$im zdravotnickym
pracovnikom zapojenym do lie¢by tohto ochorenia.

Hlavnym ucelom tejto prirucky o imunologickom vysetreni je:

1. Usmernit zdravotnickych pracovnikov pri imunologickych vySetreniach, ktoré mézu
pomdct podrobnejSie charakterizovat potencidlny mechanizmus vzniku reakcii
spojenych s infaziou (IAR) a reakcii z precitlivenosti; a poskytnut primerand starostlivost
pacientom, u ktorych doslo ku strate odpovede na liecbu v dosledku protilatok proti
lieku (ADA).

2. Poskytnut informacie o programe imunologického vysetrenia spolo¢nosti Sanofi B.V.
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2. DOLEZITE KONTAKTNE INFORMACIE

Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili akékolvek podozrenia na neziaduce Ucinky suvisiace
s pouzivanim lieku Nexviadyme® (avalglukozidaza alfa) spolo¢nosti Swixx Biopharma.

Kontaktné udaje:

Pre nahldsenie podozrenia na nezZiaduce ucinky, v pripade akychkolvek otazok alebo ak potrebujete dalsie
informacie, kontaktujte spolo¢nost Swixx Biopharma, Eurovea Central 3, Pribinova 10, Bratislava, tel:
+421 220 833 600, alebo emailom: medinfo.slovakia@swixxbiopharma.com.

Pre informacie ako ziskat pristup k sluzbam Specializovaného testovania zriedkavych ochoreni spolo¢nosti
Sanofi alebo inych otdzok suvisiacich s vy3etrenim pri podani lieku Nexviadyme® (avalglukozidaza alfa):
kontaktujte Swixx Biopharma.

Pre medicinske informacie tykajuce sa Pompeho choroby alebo lieku Nexviadyme kontaktujte Swixx
Biopharma.

3. ODPORUCANE VYSETRENIA

Tato testovacia sluzba je sucastou testovacieho programu pre zriedkavé choroby v spolupraci s LabCorp.
Poskytuje bezplatnu ponuku testovania: IgG protilatok, testovanie imunogenity suvisiacej s neziaducimi
udalostami a testovanie biomarkerov pre pacientov s Pompeho chorobou a inymi zriedkavymi
ochoreniami. Ide o sluZzbu ponukanu zdravotnickym pracovnikom, ktord mozno pri niektorych testoch
zrealizovat aj v miestnom laboratériu.

Odporucania tykajuce sa vySetrenia:

e Pred prvou influziou sa dorazne odporuca odber vstupnych vzoriek séra.
e Titre IgG protilatok sa maju pravidelne sledovat, a ak pacienti neodpovedaju na lie€bu, je potrebné
zvazit vysetrenia na 1gG ADA.

e Pokial sa zaznamend pokles klinického prinosu aj napriek pokracujucej liecbe liekom
Nexviadyme®, mbzu byt pacienti vysetreni na inhibi¢né protilatky.

e Imunologické vysetrenie pri neziaducich udalostiach, vratane vySetrenia na IgG a IgE ADA, je
potrebné zvazit tieZ u pacientov, u ktorych sa vyskytnu stredne tazké alebo tazké alebo recidivujlce
IAR pripominajuce reakcie z precitlivenosti alebo anafylaktické reakcie.

e U pacientov s rizikom alergickej reakcie alebo s predchadzajucim vyskytom anafylaktickej reakcie na
liek Myozyme® (alglukozidaza alfa) je potrebné zvazit imunologické vysetrenie podla konkrétnej
neZiaducej udalosti.

Daldie informdcie tykajuce sa imunogenity lieku Nexviadyme® st uvedené v bodoch 4.4 a 4.8 Sthrnu
charakteristickych vlastnosti lieku.
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4. PRAKTICKE POKYNY K VYSETRENIU

4.1 Popis imunologickych vySetreni

V tabulke 1 je uvedeny zoznam vySetreni k stanoveniu imunogenity, ktoré su k dispozicii (zdarma) pri liecbe
liekom Nexviadyme® v ramci Specializovanych vysetreni spolo¢nosti Sanofi B.V. v laboratériu Labcorp. Pre

podrobnejsie informdacie o odbere a odoslani vzoriek kontaktujte Swixx Biopharma.

Tabulka 1: Charakteristiky klinickych imunologickych vysetreni.

recidivujuce IAR
pripominajluce
reakcie

z precitlivenosti,
anafylaktické reakcie

Vysetrenie Indikacia Typ vzorky Frekvencia Doba odberu*
IgG Rutinné sledovanie Sérum Rutinné Vzorka by mala
(zmrazené) sledovanie byt odobrana
PInd krv pred infuziou
(dorucend alebo = 3 dni po
do 24 hodin infazii
po odbere)

IgG / inhibi¢né Znizend odpoved na | Sérum Ad hoc (podla Vzorka by mala

protilatky liecbu alebo (zmrazené) potreby) byt odobrana
nedostatocna PInd krv pred infuziou
ucinnost (dorucena alebo > 3 dni po

do 24 hodin infazii
po odbere)

IgG / IgE Stredne tazké / tazké | Sérum Ad hoc (podla Pred infuziou

protilatky alebo recidivujuce (zmrazené) potreby) alebo aspori >3
IAR pripominajuce PInd krv dni po infuzii
reakcie (dorucena
z precitlivenosti, do 24 hodin
anafylaktické reakcie | po odbere)

Sérova tryptaza Stredne zavaziné / Sérum Ad hoc (podla 1 -3 hodiny po
zavazné alebo (zmrazené) potreby) infuznej reakcii
recidivujuce IAR
pripominajice
reakcie
z precitlivenosti,
anafylaktické reakcie

Aktivacia Stredne zavainé / EDTA plazma | Ad hoc (podla 1 -3 hodiny po

komplementu zavazné alebo (zmrazena) potreby) infuznej reakcii

* Zaznamenajte Cas a datum odberu vzorky.




4.2 Postup testovania

Tento postup sa tyka vsetkych testov vykonanych v ramci zhodnotenia neZiaducich udalosti (vratane IgG
protilatok, IgE protilatok, inhibi¢nych protilatok, aktivacie komplementu) a vSetkych vzoriek pre rutinné
monitorovanie IgG.

Kontaktujte miestneho zastupcu Swixx Biopharma, kde ziskate dalSie informdcie a instrukcie k postupu
testovania.

5 krokov pre zdravotnickych pracovnikov Ziadajucich o testovanie:
Spolocnost Sanofi zabezpecuje iba testovanie a nie je inak zapojené v diagnostike pacienta.

1) Kontaktujte Swixx Biopharma, kde ziskate dalSie informdacie

2) Podpiste prehlasenie o poskytovani sluzieb Specializovaného diagnostického vysetrenia.

3) Zaregistrujte sa u poskytovatela diagnostického vysetrenia — vypliite formular k nastaveniu uctu.

4) Vyplnte ziadanku k vySetreniu (TRF) a od kazdého pacienta vyziadajte formuldr informovaného
suhlasu.

5) Odoberte vzorku a odoslite ju.

6) Ziskajte vysledky.

5. HLASENIE PODOZRENI NA NEZIADUCE UCINKY

Hlasenie podozreni na neZiaduce ucinky po registracii lieku je doéleZité. UmoZiuje priebezné
monitorovanie pomeru prinosu a rizika lieku. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyZaduje, aby hlasili
akékolvek podozrenia na neZiaduce ucinky na:

Statny ustav pre kontrolu lie¢iv

Sekcia klinického skusania liekov a farmakovigilancie
Kvetna 11, 825 08 Bratislava

tel.: + 4212 507 01 206

e-mail: neziaduce.ucinky @sukl.sk

Tla¢ivo na hlasenie podozrenia na neziaduci uUcinok lieku je na webovej stranke www.sukl.sk v Casti
Bezpeénost liekov/Hlasenie podozreni na neziaduce ucinky liekov.

Formular na elektronické podéavanie hlaseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.

Hlasenim podozreni na neZiaduce Ucinky prispievate k ziskaniu dalSich informdcii o bezpecnosti tohto
lieku.
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