AKO DLHO BUDEM MUSIET UZiVAT ULTOMIRIS®?

KedZe PNH je chronické ochorenie, ULTOMIRIS® je uréeny na dlhodobti liecbu. Pacienti, ktori
zacnu liecbu ULTOMIRISOM®, maiju v uzivani ULTOMIRISU® pokracovat, aj ked'sa citia lepSie.

u
Preru3enie alebo ukoncenie liecby ULTOMIRISOM® méZe spdsobit po skonceni lieChy U LTO M I R I S® ( I b)
ULTOMIRISOME® rychly névrat priznakov PNH v zévaznejSej podobe. ravu I Z u m a

) w ) Paroxyzmalna no¢na hemoglobintria (PNH)
LIECBU NESMIETE UKONCIT BEZ LEKARSKEHO DOHLADU

Ak méte v umysle ukon it liecbu ULTOMIRISOM®, je potrebné sa najprv poradit so svojim
lekdrom o moznych vedlajsich ucinkoch a rizikdch, medzi ktoré patri zvySeny rozpad
¢ervenych krviniek (hemolyza) ¢o moze sposobit:

e vyznamny pokles poc¢tu ¢ervenych krviniek (anémia)
mozete byt zmateny alebo mat zniZenu pozornost
bolest na hrudi alebo angina pektoris
problémy s oblickami (vzostup hladiny kreatininu v sére)
krvné zrazeniny (trombdza)

P iriie k -
W Tento liek je predmetom dalSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informéacii o bezpe¢nosti. r I r u C a p re p a C I e n t Ov

HLASENIE VEDLAJSICH UCINKOV

Ak sa u vas vyskytne akykolvek vedlajsi Gi€inok, obratte sa na svojho lekéra, lekarnika alebo zdravotnu
sestru. To sa tyka aj akychkolvek vedlajSich ucinkov, ktoré nie st uvedené v tejto priruc¢ke a pisomnej
informacii pre pouzivatela lieku. Vedlajsie Giginky mozete hlasit aj priamo na Statny tstav pre kontrolu
lie€iv, Sekcia klinického skuSania liekov a farmakovigilancie, Kvetna ul. 11, SK-825 08 Bratislava

26, Tel: + 421 2 507 01 206, e-mail: neziaduce.ucinky@sukl.sk. TlaCivo hlasenia podozrenia na
neziaduce ucinky lieku ndjdete na webovej strdnke www.sukl.sk v ¢asti Bezpecnost liekov/Hlasenie

o neZiaducich ucinkoch/ . Formulér na elektronické poddvanie hlaseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.
Hlasenim vedlajsich uc¢inkov mozZete prispiet k ziskaniu dalSich informacii o bezpe¢nosti tohto lieku.

Vedlajsie uc¢inky moZete tiez hlasit do spolo¢nosti Swixx Biopharma s. r. 0., Bratislava, Slovensko,
lokdlnemu partnerovi Alexionu, e-mail: medinfo.slovakia@swixxbiopharma.com.

DALSIE INFORMACIE

Viac informécii o PNH ndjdete na stranke: https://alexion.com/

Ak si Zelate dalSie informacie o ULTOMIRISE®, kontaktujte medicinske oddelenie spolo¢nosti
Swixx Biopharma s. r. 0., Bratislava, Slovensko, lokdlnemu partnerovi Alexionu.

E-mail: medinfo.slovakia@swixxbiopharma.com.

ALEXIiOoN

Alexion Europe SAS
103-105 rue Anatole France r* .
92300 Levallois-Perret — Franctzsko LEXION

Cislo verzie: ULT-PNH-RMP1.4-PHY-SK-v1.0-02/2020
Datum schvélenia: 21. 2. 2020




Slovnik pojmov

Anémia

Stav, pri ktorom ludské telo nema dostatok
¢ervenych krviniek; moze to viest k tinave
a inym priznakom.

Antikoagulancia

Antikoagulancia, niekedy oznacované ako
lieky na riedenie krvi, su lieky, ktoré znizuju
zrézanlivost krvi a pomahaju predchadzat
tvorbe krvnych zrazenin.

Krvné zrazeniny

Ked'sa v krvi spoji dokopy vela krvnych
dosticiek, vytvoria krvnu zrazeninu. Tieto
zrazeniny mozu, v zavislosti od ich velkosti a
miesta vyskytu, upchat prietok krvi v Zildch
alebo tepnach (pozri ,, Trombdéza“).

Chronicka hemolyza
Dlhodoby (chronicky) rozpad ¢ervenych
krviniek (hemolyza).

Komplementovy systém (znamy aj ako
komplementova kaskada alebo iba
komplement)

Cast imunitného systému, ktora ni&i
baktérie a iné cudzie bunky. Pri PNH
je komplement zodpovedny za ni¢enie
Cervenych krviniek, ktorym chybaju
$pecifické ochranné proteiny.

Hemoglobin

Hnedocervené farbivo v ervenych
krvinkach, ktoré umoziuje prenos kyslika
v tele. Je pric¢inou typického tmavého
sfarbenia mocu pri PNH.

Hemoglobindria

Pritomnost hemoglobinu v moci. Ide

o odborny vyraz pre tmavé sfarbenie mocu
vo farbe kolového napoja, ktoré sa niekedy

vyskytuje pri PNH. Pri rozpade alebo zaniku
Cervenych krviniek, ku ktorému dochadza
pri PNH, sa z Cervenych krviniek uvolfiuje
hemoglobin. Ak ho telo vSetok nespracuje,
odchadza ako odpadova latka do mocu

a sfarbuje ho charakteristickou hnedou
farbou kolového napoja.

Meningokokova infekcia

Infekcia spdsobend baktériou Neisseria
meningitidis (zndma aj ako meningokok).
MoZe vyvolat meningitidu (zdpal mozgovych
blan) alebo rozsiahlu infekciu krvi (sepsu).

Sepsa

Pritomnost baktérii (bakterémia), inych
patogénnych mikrooganizmov alebo toxinov
vytvorenych patogénnymi mikrooganizmami
v krvnom obehu, ktoré sa rozsiria do celého
tela.

Paroxyzmalna no¢na hemoglobinuria
(PNH)

Zriedkavé ochorenie krvi, pri ktorom
dochéadza ku chronickému nic¢eniu alebo
rozpadu ¢ervenych krviniek prostrednictvom
komplementového systému. To moze viest

k zdvaznym problémom vratane anémie,
unavy a trombdzy.

Cervené krvinky

Krvné bunky, ktoré prendsaju kyslik
pomocou proteinového komplexu
nazyvaného hemoglobin. Pri PNH su
Cervené krvinky neustale napadané a nicené
komplementovym systémom, pretoZe im
chybaju délezité ochranné proteiny.

Tromboéza (trombotické prihody)

Vytvorenie alebo rozvoj krvnej zrazeniny,
ktora ¢asto zablokuje prietok krvi v cieve. Pri
PNH sa m6zu krvné zrazeniny vyskytovat na
obvyklych miestach, ale m6zu sa vyskytnut
aj na neobvyklych miestach, ako su brusné
cievy (pozri ,,Krvné zrazeniny*“).

Uvod

Tato prirucka je urCena
pre dospelych pacientov
s paroxyzmalnou no¢nou

hemoglobintriou (PNH).

Tato priru¢ka vam poskytne
informacie o tom, ako vam podaju
ULTOMIRIS®, a o délezitych
informaciach o bezpecnosti, ktorych
si musite byt vedomy.

Co je ULTOMIRIS®?

ULTOMIRIS® je liek, ktory sa pouziva na lie¢bu dospelych pacientov s PNH. Je to typ
humanizovanej monoklonalnej protilatky. Protildtky su latky, ktoré sa v krvi méZu viazat na
Specifické ciele. Humanizovana opisuje skutocnost, Ze ide o protilatku pripravent tak, aby
bola ¢o najpodobnejSia ludskym protildtkam. Monoklondlna znamena, Ze celé lie€ivo pochadza
z jednej povodnej protilatky, t.j. vSetky protilatky su uplne rovnaké.

PNH je ochorenie, pri ktorom je Specificka Cast prirodzeného imunitného systému, nazyvana
komplementovy systém, nadmerne aktivna, obvykle v désledku genetickej poruchy normalnej
regulacie komplementového systému. Komplementovy systém je vzdy pripraveny zasiahnut,

a ked'je nadmerne aktivny, mdZe zapriCinit rozpad ¢ervenych krviniek (hemolyza), €¢o méZze mat
za nasledok nizke pocty krviniek (anémia), Unavu, tazké zvladanie beznych ¢innosti, bolest,
tmavy mo¢, dychavic¢nost a tvorbu krvnych zrazenin.

ULTOMIRIS® je protilatka, ktora sa viaZze na jednu ¢ast komplementového systému, a tym
zabrani jeho ¢innosti. Preto ULTOMIRIS® zmierriuje hemolyzu (rozpad ¢ervenych krviniek),
ktord je pri€inou prejavov a priznakov PNH. KedZe PNH je chronické ochorenie, ULTOMIRIS® je

ureny na dlhodobu liecbu.
%\ 7
‘a ».
/ .

ZDRAVE CERVENE KRVINKY

ROZPAD CERVENYCH KRVINIEK



Casté otazky

AKE BEZPECNOSTNE RIZIKA SA SPAJAJU S ULTOMIRISOM®?

Délezité informacie o bezpecnosti

AKE PRIZNAKY MA MAJU POCAS LIECBY VAROVAT?

BUDETE SI MUSIET VSIMAT PREJAVY A PRIZNAKY MENINGOKOKOVEJ INFEKCIE
A OKAMZITE KONTAKTOVAT LEKARA, AK SA OBJAVIA NASLEDOVNE PRIZNAKY:

e Bolest hlavy s nevolnostou alebo vracanim
e Bolest hlavy a horticka

e Bolest hlavy so stuhnutou Sijou alebo
stuhnutym chrbtom

e Horucka
e Horucka a vyrazka
e Zmatenost

e Bolest svalov s priznakmi podobnymi
chripke

e (Qci citlivé na svetlo
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Kedze ULTOMIRIS® blokuje ¢ast imunitného systému, jeho uzivanim sa zvySuje riziko zavaznej
infekcie a sepsy, predovsetkym druhom baktérie nazyvanej Neisseria meningitidis. TA moze
vyvolat pripady meningitidy, ¢o je zdvaZna infekcia mozgu alebo zdvaznu infekciu krvi.

Tieto infekcie si vyzaduju neodkladnu a primerant lie€bu, pretoZze mézu rychlo spdsobit smrt
alebo Zivot ohrozujuci stav alebo spdsobit zavazné postihnutia.

Je dolezité, aby ste poznali opatrenia, ktoré mate na znizenie rizika tychto infekcii spravit, a ako

AK SA NEMOZETE SPOJIT SO SVOJiM LEKRAOM, CHODTE NA POHOTOVOST.
UKAZTE IM SVOJU BEZPECNOSTNU KARTU PACIENTA.

Bezpecnostné opatrenia:

Pred zagatim lie€by ULTOMIRISOM® VAS MUSIA ZAOCKOVAT proti meningokokovej infekcii.
Ak sa zacnete lie¢it ULTOMIRISOM® v ¢ase kratSom ako 2 tyZzdne po zao¢kovani proti
meningokokom, musite uzivat antibiotika pocas 2 tyZdiiov po o¢kovani, aby sa zniZzilo riziko
infekcie baktériou Neisseria meningitidis.

Vakcinacia zniZuje riziko vzniku meningokokovej infekcie, no riziko tiplne nevylucuje.

k je u vas vakcina kontraindikovana, alebo nie je dostupna vo vasej krajine, budete uzivat
antibiotikd pocas celého obdobia liecby.

BEZPECNOSTNU KARTU PACIENTA MUSITE NOSIT PRI SEBE POCAS CELEJ LIECBY
ULTOMIRISOM® A 8 MESIACOV PO UKONCENI UZIVANIA a poskytnuit ju kazdému
zdravotnickemu pracovnikovi, ktorého navstivite.

MUSIM PRED ZACATIM LIECBY VYKONAT NEJAKE OPATRENIA?
Pred zacCatim lie€by s vami lekar prediskutuje preco je dolezité:

¢ absolvovat o¢kovanie proti meningitide, a v niektorych pripadoch uzivat Specifické antibiotika
na zniZenie rizika infekcie druhom baktérie nazyvanej Neisseria meningitidis,

e pochopit priznaky suvisiace s infekciou uvedené vo vasej bezpe¢nostnej karte pacienta a ako
postupovat, ak tieto priznaky spozorujete,

¢ po ukonceni liecby ULTOMIRISOM® byt pod dékladnym pozorovanim lekara,

Vas lekar alebo zdravotna sestra musi zabezpecit, aby ste absolvovali o¢kovanie proti
meningokokovej infekcii minimalne 2 tyZdne pred prvou infiiziou. Ak za¢nete liecbu
ULTOMIRISOM® v ¢ase kratSom ako 2 tyzdne po absolvovani o¢kovania proti meningitide,
lekar alebo zdravotna sestra musi zabezpecit, aby ste uzivali antibiotika poc¢as 2 tyZdiov po
ockovani, aby sa znizilo riziko infekcie vyvolanej baktériou Neisseria meningitidis.

Okrem toho, budete pocas celého obdobia lie¢by dokladne pozorovany lekdrom, €i sa u vas
nerozvija meningokokova infekcia a iné infekcie.



SU PRI UZIVANI ULTOMIRISU® NEJAKE INE RIZIKA?

Riziko infekcie: Vzhladom na mechanizmus uc¢inku sa ma ULTOMIRIS® podavat s opatrnostou
u pacientov s aktivnymi systémovymi infekciami. Musite sledovat vase priznaky a akékolvek
zmeny povedat svojmu lekarovi.

Alergické reakcie: ULTOMIRIS® obsahuje bielkovinu a bielkoviny méZu u niektorych ludi vyvolat
alergickeé reakcie. Ak po podani ULTOMIRISU® spozorujete akékolvek prejavy alebo priznaky
alergie, mate sa poradit so svojim lekdrom.

Tehotenstvo: ULTOMIRIS® sa neodporuca uZivat poCas tehotenstva. Ak ste tehotna alebo
planujete otehotniet, povedzte o tom svojmu lekarovi eSte pred zacatim lieCby ULTOMIRISOM®.
Zeny v plodnom veku maijti po&as lie¢by a az do 8 mesiacov po ukonéenf lietby pouzivat
primerané antikoncep&né metddy.

MuZski pacient lieCeni ULTOMIRISOM® nemaju splodit dieta ani darovat spermu az do 8
mesiacov po ukonceni liecby.

Dojcenie: ULTOMIRIS® mdze prestupovat materskym mliekom do tela vasho dietata. Preto
pocas liecby ULTOMIRISOM® a az do 8 mesiacov po ukonceni lie€by neméate dojcit.

Starsi ludia: Pri lie€be pacientov vo veku nad 65 rokov a starSich nie su ziadne $pecialne
opatrenia.

Vedlajsie ucinky: ULTOMIRIS® sa celkovo dobre zndsa. NajcastejSie hldsenym vedlajsim
ucinkom bola infekcia hornych dychacich ciest, prechladnutie a bolest hlavy a najvaznejsi
vedlajsi uc¢inok bola meningokokova infekcia (t.j, infekcia vyvolana baktériou Neisseirra
meningitidis). Bolesti hlavy boli mierne a po tivodnej faze podavania ULTOMIRISU® odzneli.

AKO PREBIEHA ZACIATOK LIECBY ULTOMIRISOM®?

ULTOMIRIS® musi predpisat lekar. Dostanete aj Startovaci bali¢ek s tymto obsahom:

e Bezpecnostna karta pacienta: u pacientov, ktori uzivaju ULTOMIRIS® je velmi déleZité rychlo
rozpoznat a liecit urcité typy infekcif; preto dostanete Bezpec¢nostnu kartu pacienta, na ktorej
su uvedené Specifické priznaky, ktoré si mate vzdy vSimat. Tuto kartu mate mat pocas lieCby
ULTOMIRISOM® a aZz do 8 mesiacov po poslednej davke vzdy pri sebe a ukazat ju kazdému
lekarovi alebo zdravotnickemu pracovnikovi, ktorého navstivite.

¢ Prirucka s informaciami pre pacienta

AKO SA ULTOMIRIS® PODAVA?

ULTOMIRIS® sa podava vo forme intravenéznej inflizie (podanie roztoku do Zily). Cas podavania
inflzie sa liSi v zavislosti od davkovania. Infiziu musi pripravit a podat lekar alebo iny
zdravotnicky pracovnik s primeranou kvalifikaciou.

Tak ako vSetky lieky podavané vo forme intravendznej
infuzie, aj ULTOMIRIS® m6ze vyvolat okamZitu alebo
oneskorenu reakciu. V takom pripade sa obratte na
svojho lekara.

Vzhladom na riziko reakcie na inftiziu (vratane
alergickej reakcie) budete po kazdej infuzii sledovany
priblizne jednu hodinu. Musite désledne dodrziavat
pokyny lekara.

AKA DAVKA ULTOMIRISU® SA PODAVA?

Dospeli:

Odporuc¢ana schéma davkovania pre dospelych pacientov pri PNH pozostava zo zaCiato¢nej
davky, po ktorej nasleduju udrziavacie davky, podévaju sa vo forme intravendznej inftizie. Davky
sa musia podavat v zavislosti od telesnej hmotnosti pacienta, ako je uvedenév Tabulke 1, a's mi-
nimalnym ¢asom poddvania inflzie, ako je uvedené v Tabulke 2.

Udrziavacie davky sa poddvaju jedenkrat kazdych 8 tyzdfov, zacina sa 2 tyZdne po podani zacia-
to€nej davky.

Tabulka 1: Davkovanie v zavislosti od telesnej hmotnosti

Rozmedzie telesnej hmotnosti (kg)  Zaciatocna dévka (mg) Udrziavacia davka (mg)
>40az< 60 2400 3000
>60az< 100 2700 3300
=100 3000 3600

Tabulka 2 : Tabulka vyjadrujlica podavanu davku

Rozmedzie Davka Celkovy objem | Minimalna dizka trvania
telesnej ULTOMIRISU® (ml) infazie
hmotnosti (kg) (mg) (mindty (hodiny))

>40az<60 2400 480 114 (1,9)
Zag?\fig”é > 60 a% < 100 2700 540 102(1,7)
=100 3000 600 108 (1,8)
>40az<60 3000 600 140 (2,4)
Ud;ﬂi‘g‘:ia > 60 a% < 100 3300 660 120 (2,0)
=100 3600 720 132 (2,2)

Je velmi dbleZité zabezpecit, aby ste nevynechali, ani sa neoneskorili na Ziadnu naplanovanu
objednanti lie€bu z dévodu pokra¢ovania v kontrole rozpadu ¢ervenych krviniek a uplného
vyuZzitia prinosov lie¢cby ULTOMIRISOM®,
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